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ANTECEDENTES

La atresia Esofagica (AE), por lo general asociada con fistula
traqueoesofagica, es fatal si no se diagnostica y trata quirargicamente.
La mas coniin combinacién de la atresia Esofagica es con fistula distal
y fue descrita por primera vez por Thomas Gibson en 1696 (%) . Se han
realizado estudios en secries de pacientes, encontrandose la siguiente
distribucién de frecuencias: tipo [ (AE sin fistula) 7.7%:; tipo Il (AE con
fistula proximal 0.8%); tipo 111 (AE con fistula distal) 86.5%; tipo IV (AE
con fistula proximal y distal 0.7%; tipo V (fistula traqueoesofagica sin
atresia a tipo H) 4.4% 09,

Las principales manifestaciones clinicas que presenta un
pPaciente con atresia Esofagica son : sialorrea abundante, la cual no
puede ser deglutida; al comer el paciente tose, puede presentar
cianosis y regurgita el alimento. El sindrome de dificultad respiratoria
es progresivo y puede ser mas severo en pacientes que tengan fistula
distal. La neumonia recurrente, distencién abdominal y flatulencia son
comunes. En México la frecuencia de AE es de 1 caso por cada 3500 a
4500 R.N. vivos. La tasa de natalidad en nuestro pais es de 2 millones
de R.N. al afio, por lo que se espera obtener 440 a 570 casos de AE por
afno (17- . No se reporta diferencia entre ambos sexos. La prematurez es
comin, con 34% de nifios con peso menor de 3500 grs. al nacimiento
6. El polihidramnios es otro hallazgo importante en esta patologia.

Para realizar el diagnostico ademas de las manifestaciones
clinicas descritas anteriormente, se pasa una sonda de 10-12 F al
es6fago, marcada en su porcién distal con material radiopaco,
tomandose posteriormente una radiografia de té6rax, donde se
demuestra la obstruccién. Otro estudio descrito en la literatura es la
tomografia sagital computarizada, con la que se puede determinar la
longitud entre los cabos proximal y distal de la atresia (4. Se conoce
que los R.N. con Atresia Esofagica, pueden ser-curados con cirugia
correctivo en la mayoria de los casos, con baja mortalidad. De acuerdo
a Ein, Ashcraft y Holder, la anomalias asociadas y el bajo peso son los
factores mas importantes que inciden en la mortalidad para este
problema (02,




La asociacién VACTERL que incluye anomalias vertebralces,
atresia anal, cardiopatias, atresia esofagica, alteraciones radiales y
displasia renal siempre se deben de descartar en un. paciente con
atresia esofagica -1, La asociacién de AE con cardiopatia congénita,
varia del 15-40% (9 siendo el defecto asociado mas frecuente y que
puede constituir una anomalia mayor (aquella que compromete en
forma temprana la sobrevida del R.N.) y que afecta el desarrollo
intrauterino y el peso al nacer. Esta asociaciéon puede obligar a cambiar
en manejo quirdargico a una forma paliativa inicial ®.%4)-

El bajo peso, la presencia de neumonia y datos de sepsis,
ademas de otras anomalias asociadas, son factores que también
influyen en el pronéstico y que incrementan la morbimortalidad de los
pacientes.

Waterston describié una clasificacién donde permite valorar la
sobrevida de estos pacientes e incluyé 5 grupos: Grupo A (peso mayor
a 2500 grs. sin alteraciones congénitas asociadas ni neumonia Grupo Bl
(peso entre 1800 y 2500 grs. sin alteraciones congénitas asocxadas, ni
neumonia). - :

Grupo B2 (peso mayor a 2500 grs. con neumonia: moderada 'y
alguna otra anomalia congénita ). . i

Grupo Cl1 (peso ‘menor de 1800 grs . , sin neumonia ni
alteraciones congénitas asociadas )

Grupo C2 (cualquier peso con neumonia severa y alguna otra
alteracién congénita severa ).

En la evaluacién clinica de un R.N. con AE puede ser dificil
establecer la @ asociacién con cardiopatia congénita; aunque el
ecocardiograma bidimencional define con precision los detalles
anatédmicos y gravedad de la cardiopatia es un recurso que solo esta
disponible en algunos centros. La utilizacién de métodos no invasivos
(radiol6gicos y de electrocardiografia) accesibles a todo nivel, pueden
ayudar a confirmar esta asociacion e individualizar el manejo (29.
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JUSTIFICAC[ON :

La reall&ac:én de este estudxo en’el Hospltal infantil de México
Federico Gomez, permitira conocer,’la frecuencia y. expresnén chruca de
esta asociacién,- y la: metodologna ‘6ptima . de estudlo,: como su
lnﬂuencxa en'el tratarmcnto qulrurglco y mortahdad




OBJETIVOS

Determinar la frecuencia y tipos de cardlopaha en los pacientes
que.tengan_ Diagnéstico de AE en el per:odo comprendndo, del 1 de
enero de '1980 al 31 de agosto de 1997. : . x

Detern'unar la morbimortalidad en
Dxagnéshco de AE con y sin cardxopaha, par
las cardxopahas en la evolucién de los p 21

tra tax;niento .

Conocer la . 1nﬂuenc1a de’ esta
quu‘urgxco xnncnal dela AE. ’

Conocer las asocmcxones ‘que;puedan’ presentar los pacxentes
‘conatresia de eséfago con y.sin cardlopatia y ver como pueden influir
en'la evolucxén de los paCIentes. T .




HIPOTESIS

La asociacion de’ AL con CC, mcrementa la morbxnuortalldad de
los pacientes’'y puede mflulr en'el t:ratan‘uento quu‘urglco inicial.

‘La evaluacxén chnlca de estos pacxentes, por ‘un observador
expenmentado ayudado por-5 métodos no.invasivos " (Electrocardio-
grama, Radxograﬁa de Térax Ecocardxograma) puede establecer con
precxsxén la asocmcxén de una cardnopaha congénxta.
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MATERIALES Y MEI'ODOS

El presente estudio es de caracter observacional, retrospectivo,
en el cual recolectamos la informacién de los pacientes que ingresaron
al hospital infantil de Meéxico "Federico. Gémez, en el periodo
comprendido del 1 de enero de 1980 al 31 de'agosto de 1997, con el Dx
de Atresia de Esé6fago y que ademaias haya sido valorados durante su
hospitalizacién por el servicio de Cardiologia Pediatrica.

CRITERIOS DE INCLUSION:
Pacientes con Dx de Atresia de Es6fago, que ingresaron al

Hospital en el periodo que comprende el estudio y que hayan sido
valorados por el servicio de cardlologna Pedlémca. ’ -

CRITERIOS DE ELIMINACION: ; ;-

e/no . fueron

Pacientes que ingresaron c_o
“También se

valorados por el servicio. de Cardlologxa :Pedlétnca.
excluyeron pacientes con expedxente ‘clinico’ xncompleto. :

Los pacientes elegldos para el estudlo, se separaron en 5 grupos;
El grupo No. 1 incluye pacientes con ‘AE sin cardiopatia 6 que
presentaban una anomalia menor asociada. El grupo 2 pacientes con
AE sin cardiopatia, pero que presentaban una anomalia mayor; El
Grupo 3 eran pacientes con AE y Cardiopatia exclusivamente 6 que
presentaban una anomalia menor. El grupo 4 eran pacientes con AE y
Cardiopatia que presentaban una anomalia Mayor y el Grupo 5 que
eran pacientes que tenian una AE asociada a un Sindrome genético.

A todos los grupos se les determinaron, los pesos promedio, el
sexos tipo de atresia, tipo de cardiopatia (si la tenian), causas de
muerte, anomalias asociadas influencia de las anomalias en el
tratamiento quiriargico inicial entre otros.

Se consideraron anomalfas menores, aquellas que no ponen en
peligro la vida del paciente y que no ameritaban una solucién urgente,




y sc consideraban anomalias mayores aquellas que ameritaban una
pronta solucién. Finalmente se compararan todos los grupos entre si a
fin de determinar la influencia de las cardiopatias en la evolucién de
los pacientes, comparada con los grupos sin cardiopatias y el grupo
con sindromes genéticos.




DEFINICIONES

AT: '
ATRESIA DE ESOFAGO

cc: -
CARDIOPATIA CONGENITA

RIP:
PACIENTES FAL ECIDOS -

COMUNICACION IN ERVENTRICULAR

I-IXT X' o
HETEROTAXIA VISCERAL .

CATVP: : N
COMUNICACION ANOMALA TOTAL DE VENAS PULMONARES

VACTER:
ASOCIACION QUE INCLUYE, MALFORMACIONES VERTEBRA-

LES, ATRESIA DE ESOFAGO, MALFORMACIONES GENITOURI-
NARIAS, CARDIOPATIA, MALFORMACIONES INTESTINALES Y

ESQUELETICAS.

CHARGE:
ASOCIACION QUE INCLUYE, ATRESIA DE ESOFAGO,

COLOBOMA, ALTERACION RENAL Y GENITOURINARIA.

CANAL AV:
CANAL AURICULO VENTRICULAR




SVIR:
SINDROME DE VLNTPICULO I7QUIE RDO I-{lPOPLASICO

SVDH:
SINDROME DE VENTRICULO DEPECHO HIPOPLASICO

CoAo:
COARTACION DE AORTA




RESULTADOS

Se revisaron 200 pacientes que ingresaron al Hospital infantil de.
Meéxico en el periodo comprendido entre el 1 de enero de 1980 y el 31
de agosto de 1997, con cl Diagnéstico de Atresia de Es6fago. De este
universo solo se tuvieron en cuenta 98 pacientes para este estudxo, ya
que estos fueron los que valoré el servncno de cardlologxa. . :

En total fueron 62 nifas Y 36 nifios’ con rangos de peso ‘entre
1000 grs. 3790 grs. (promedxo de 2425 | grs.).

Se clasificaron los pacxent&s en'5: grupos, 16s cuales fueron los
siguientes: : S R

GRUPO 1: Pacientes: don Atrésia’d esofago alslada o que presentaran“
solo anomalias m

GRUPO 2: Pacxentes aislada que’ no’ tuvieran
cardxopatia, y.q pr" L

GRUPO 3‘ Pacxen
que ademés pres

G' RUPO 4' Pacxentes
presentaran anomallas mayores. L

GRUPO 5. Pacxentes

= Atresxa de esoéfago que presentaran
sindromes genéticos. . :

GRUPO1.

Este grupo estuvo representado por 33 pacientes, de los cuales
19 eran nifias y 14 fueron nifos. El rango de peso se situé entre 1600
grs. y 3400 (promedio de 2545 grs.), 29 pacientes sobrevivieron
(87,87%) y 4 pacientes fallecieron (12.12%), siendo la principal causa de
muerte la sepsis.
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Todos los pacientes fucron sometidos a tratamiento quirargico
para la correccién de la atresia. El tipo de atresia . esofagica
predominante fue la tipo 3 (87.87%), seguida de la tipo 1:(13.79%)
(tabla 1). o . .

Las anomalias menores que se presentaron’ en--este: grupo,
fueron . polidactilia, criptorquidia: y pulgar supernumerario (en 3
pacientes). : . : -

GRUPO 2.

. Lo constituyen 4 pacientes, de los cuales 3 son nifas y 1 es nifio
Yy con un rango de peso entre 1950 grs. y 3700 grs. (promedio 2787 grs).
Eneste grupo todos los pacientes sobrevivieron (100%). 2 pacientes
presentaron anomalias Anorectales, 1 paciente present6 atresia vaginal
y un paciente presentd ausencia de Radio. El tipo de Atresia en todos
los pacientes fue la tipo 3. Todos fueron operados de la atresia, (tabla
2)' N N N

GRUPO 3.

Este grupo consta de 33 pacientes de los cuales 22 son nifias y 11
son nifios, con:rangos de peso que fluctian entre 1000 gr y 3600 gr
promedio (de. 2330 gr). 31 pacientes (93.39%) portaban Atresia de
esofago tipo: 3 'y 2 pacientes (6.02%) Atresia tipo 1. 20 pacientes
sobrevivieron (60.60%) fallecieron 13 pacientes (39.39%).

La cardiopatia que se presenté con mas frecuencia fue la PCA en
17 pacientes (51.51%), seguida de la CIV en 6 pacientes (18.18%), CIA +
PCA en 3 Pacientes (9.09%). seguida de las cardiopatias complejas,
como son las Atresias trucuspideas en 3 casos(9.09%), 1 paciente con
tetralogia de Fallot, 1 paciente con Heterotaxia visceral variedad
asplénica, 1 paciente con atresia pulmonar + Cl1V, (tabla 3). Todos los
pacientes fueron sometidos intervencién quirirgica para correccién de

TESIS COR

et D6 ORIGEN




T~ COR 2

—

-
la Atresia de es6fago y solo en 2 'pacientes (6.06%) no se complctd la
anastomosis.

Excluyendo a los pacientes con PCA y CI1V, las cardiopatias
complejas influyeron importantemente -en la -mortalidad, ya que
fallecieron 6 (85.71%), de 7 pacientes que portaban estas cardiopatias.
La cardiopatia no fue consxderada co! o factor que retrasara el
tratamiento quirargico. E

Las causas de muerte en estos pacientes fueron principalmente
las relacionadas con la infecciér y. comphcacnones pulmonares
(neumotérax, membrana hialina ‘ﬁemorragxa pulmonar etc.) y en. 3
pacientes (9.09%) debidas ala* cardiopatia; ‘2 pacientes con atresia
tricuspidea 1C y 1 paciente con'1. CATVP infracardiaca.

Uno de los pacientes con Atresia Tricuspidea 1C , fue operado
de un circlaje de la arteria pulmonar. a los 27 dias de vida, 15 dias
después de habérsele corregido la atresia de es6fago. 1 paciente con
CATVP infracardiaca, cuyo diagnéstico y cirugia se retraso hasta los 11
dias de vida, 9 dias después de que se le corrigi6 la atresia de es6fago.

Las anomalias menores mas frecuentes que acompaiiaban a este
grupo fueron: paladar hendido, pulgar supernumerario, diverticulo de
meckel hipertrofia pilérica, lo anterior en 4 pacientes(12.12%).

GRUPO 4.

Lo integran 8 pacientes portadores de cardiopatia y anomalias
mayores, fueron 7 nifias y 1 nifio, con rango de peso de 1050 a 3150 gr
(promedio de 2328 grs). Sobrevivieron 4(50%) y fallecieron 4(50%). 7
pacientes (87.5%) Presentaban atresia de eséfago tipo 3 Y 1 paciente
tipo 1(12.5%). 5 pacientes (62.5%) recibieron correccién quirargica de
la atresia de esSfago y 3 pacientes (37.5%) no fueron operados por las
malas condiciones que tenian a su ingreso.

4 pacientes presentaban PCA, 1 paciente tetralogia de fallot, 1
paciente CIV, |1 paciente PCA+CIA y un paciente con HxTx variedad
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asplenia el cual falleci6 por crisis de hipoxia. Los otros 3 pacientes que
fallecieron, la causa fue por compromiso séptico. (tabla 4)

Las anomalias mayores que presentaban estos pacientes’ fueron
distribuidas asi: 4 pacientes con malformacién anorectal, 2 pacientes
con pancreas anular, y 2 pacientes con agenesia renal.

GRUPO 5

El grupo correspondiente a los sindromes genéticos, lo
integraban 20 Pacientes de los cuales 11 eran nifias y 9 eran nifios, con
rangos de peso entre 1200 grs. y 3500 grs. (promedio de 2135 grs). 16
pacientes(89%) fallecieron y 4(20%) sobrevivieron. EIl tipo de Atresia
predominante fue la tipo 3 en 13 pacientes(65%)., seguida de la Tipo 1
en 6 pacientes (36%) y en 1 Paciente tipo 5(5%). Agrupamos 4
entidades genéticas, como son la asociacién vacter en 8 pacientes,
asociacién Charge en 1 paciente, Sindrome de down en 4 pacientes y
una caracteristica de Fenotipo Genépata en 7 pacientes. (tabla 5).

Las causas de muerte en estos pacientes se describen en la tabla
6, siendo las mas importantes las relacionadas con eventos sépticos y
las relacionadas con complicaciones pulmonares, en 3 pacientes la
cardiopatia contribuyé a la muerte del paciente.

De los pacientes que tenfan asociacién vacter, 3 presentaban
cardiopatias, del tipo PCA, 1 paciente canal AV, y 1 paciente presenta
Heterotaxia visceral y SVIH. Las anomalias. més frecuent s que .
presentaron fueron Malformacxones anorectales, .

sano.

De los 7 pacientes con: fenotipo Gendpata, todos  tenian
cardiopatia, siendo la mas frecuente’la. PCA en 2 pacientes, 1 paciente
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con SVDH, 1 paciente con PCA +CIV, 1 paciente con PCA + CIA, 1
paciente con CAPVP +PCA y 1 paciente con tronco arterioso tipo 1 +
SVIH, el cual fue operado de la correccién completa de la atresia
esbfagica y posteriormente fue evaluado y se le hizo este diagnostico,
lo cual fue definitivo para su fallecimiento. Las alteraciones mas
frecuentes que presentaba este altimo grupo fueron poliotia, paladar
hendido, sindactilia, epicanto, cuello alado y en 2 pacientes se
sospeché sindrome de turner y sindrome de Pierre Robin. La
correccion de la Atresia solo se hizo completa en 11 de los 20 pacientes
(55%). y 7 de estos murieron (63.63%). En 9 pacientes no se corrigié la
atresia y todos fallecieron.




TABLA 1. SOBREV[VENC[A Y TIPOS DE ATRESIA

Tipos de airesia

Tipo1: Tipo 3 Tipo 5

GRUPO 1 Vivos 29(87.87%)  4(13.79%) = 25(86.2%)

RIP. -~ 4(12.12%) LT 4 (100%)
GRUPO 2 Vivos 4(100%). e 4(100%)
GRUPO 3 Vivos 20(60.60%) " 1(5%) 19(95%)

RIP  13(39.39) - 1(7.69%) 12(92.3%)
GRUPO 4 " Vivos 4(50%) - -1(25%) 4(100%)

RIP - 4(50%) ~ - 3( 75%)
GRUPOS5 . Vivos 5(25%) 3(60%) 2(40%)

RIP “15(75%) = - 3(20%) 11(73.33%) 1(6.66%)

TABLA 2 GRUPQ 2 AEY ANOMALIAS MAYORES

Malformacién Anorectal 2
Atresia Vaginal 1
Atresia Duodenal-Agenesia de Radio 1

Total : 4
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TABLA 3 GRUPO SOBREV[VENC[A- TIPOS DE CARDIOPATIA
YCAUSAS DE MUERTE R [ A T

CardloPaha ] R ‘Vivos': Rip‘ ,,Causas de Muertc ’
PCA ’ ) A3 A pllCac;ones pul
v ’ : Sa i a2 o
CIA + PCA R an
HxTX Asplenia iy B
Atresia Tricuspidea 1B S e >
Atresia Tricuspidea 1C ) 1 sepsis
Tetralogia de Fallot 1 2 cardiopatia
Total : 20(60 60%) 13(39 39%)v o
TABLA 4.

GRUPO 4 SOBREVIVENCIA - TIPOS ‘DE CARDIOPATIA Y
CAUSAS DE MUERTE

Cardiopatia Vivos : Rlp Causas de Muerte
PCA 3 1 Sepsis
Tetralogia de Fallot 1 sepsis
PCA + CIA 1 sepsis
CI1vV ' 1
HxTx Asplenia 1 crisis de Hipoxia

+Atrecia qum
total o | a(50%) - 4(50%)




TABLA 5.

GRUPO 5 SINDROMES GENETICOS Y AE

SINDROME
Vacter

Fenotipo Genopata
Sindrome de Down
Charge

Total

TABLA 6.

No.

=R

20

GRUPO 5 AE CON SINDROMES GENETICOS, SOBREVIVENCIA

Sindrome
Vacter

Fenotipo Genopata

Sindrome de Down
Charge

Total

Vivos
2

1

1

4(20%)

Y CAUSAS DE MUERTE

Rip
6
6
3
1
16(80%)

Causas de muerte:

S sepsis- 1 comphc
Pulmon

4 sep51s -2 comphc.
Pulm. "~

2 sepsis- pulmonar
Complicacién
pulmonar

TESIS CON

FALLA DE

ORIGEN




TABLA 7.
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GRUFO 5 AE CON SINDROMES GENETICOS, Y SUS

SINDROME

VACTER

VACTER

VACTER

VACTER
CHARGE
SINDROME DE DOWN
SINDROME DE DOWN
SINDROME DE DOWN

FENOTIPO GENOPATA

FENOTIPO GENOPATA

FENOTIPO GENOPATA
FENOTIPO GENOPATA
FENOTIPO GENOPATA

FASCIES GENOPATA

TOTAL

ALTERACIONES
CARDIOPATIA No. OTRAS ALTERACIONES
PCA 1 Agenesia . renal-cuello corto, bazo

Corazén sano

HxTx-CoAo
SVIH

Canal AV

Corazén sano

Canal AV
PCA+CIV
Corazén sano

PCA

Atresia pulmonar
(SVDH)

PCA + CIV

PCA + CIA
CAPVP-PCA

TRONCO
ARTERIOSO-
SVHI

- N

R

. espina

accesorio, estémago tubular, poliotia-
sindactilia.

renal-
sacra-

Hemivertebras-Ptosis
bifida-hipoplasia
hipospadias.

MAR-

MAR- ausencia de radio-Hidroureter.

: Hemivertebras.

Coloboma 'del ' iris-catarata-fascies de
genépata. .

Poliotia-paladar _hendido-macroglosis
sindactilia-epicanto-Sx turner-pie
equino varo.. '

Paladar hendido - espina bifida
Microtia- pie equino

Sindactilia-cuello alado- Sx turner
Paladar hendido-microdefalia-Sx
pierre robin

Paladar hendido - implantacién baja
pabellones articulares.




CONCLUS[ON

En este estudio podemos concluir, que los pacxentes con atresia
de es6fago.y que ademés tienen cardiopatia. presentan un’ prondstico
de sobrevida menor, que pacientes sin cardiopatia,”y su evoluctén es
similar a Ios P cxentes con sindromes genéuco -

"El hpo de Atresxa de eséfago predon'un
segundo lugar la tipo 1. 'El peso mostré tendencl ‘a’disminuir en los
pacientes que portaban una cardnopatia y ‘ann, aquellos pacientes
que tenian un sindrome genéhco. : -

Al abordar un pacxente con una AE debemos tener muy en
cuenta que la valoracién debe incluir al servicio de cardiologia, a fin de
descartar la asociacién con una cardlopatia, y definir el abordaje que se
le va a realizar a'esta. De [igual manera es. 1mportante un examen fisico
exhaustivo del paciente, para descartar la presencia de otras anomalias
que pudieran integrar un sindrome genético.

LA Ty
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ITOJA DE RECOLECCION DE DATOS

1. IDENTIFICACION

Nombre 2 Fdad al [ngroen sexa Reg

Fecha de Ingreso_ : Fecha de Egrcso s Estancia Hbsﬁitalaﬁa

Dx. de Egrcvso,

11 DATOS CLINICO:S

Cianosis.__Hiperactividad precordial : ICC:_ " Hepatomegalia

Otros :

111 ESTUDIOS REAL[ZADOS

ECOCARDIOGRAMA :

AUTOPSIA

1V SE COMPROBO CL[NICAM NTE L XISTEI\:YCIA"DE CC.(junto con
RX. TORAX y EKG) A i

V TIPO DE A‘TR/ES‘IA‘ ESOFAGICA’

Tipo1:_ Tipoll - Tipe NI ‘Tipa V. . Tipo V s
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VI TIPO DE CARD[OI’ATIA :

VII PATOLOGIAS ASOCIADAS H

GASTROXNTESTINALES Ano imperforado Atresia duodenal ¢ Mal
rotacién :____ Dlverhculo de Meckel - -

BENITOURINARIAS
Duplicacién :

Hlspospadias : ; Cgiptdfqﬁidga 3

Hidronefrosis : Ai;omalias Uretrales Otr;l"s - o
MUSCULOESQUELETICAS. Digital

Ausencia de
radio D

Anormalidades de las ;nanos “Anomalias Hémifac
OTRAS ANOMALIAS

Sx distress respiralbrio

Sx Down : Sx F.incqn

VII CAUSAS DE MUERTE Comph
Anomalias asociadas :

debidas a la cardiopatia Oftras :

IX ABORDAJE DE LA CARDIOPATIA :
TTO. MEDICO Anticongestivos SI CNO

TTO. QUIRURGICO SI S NO '

TIPO DE CIRUGIA :
EDAD A LA QUE SE HIZO LA CIRUGIA




X. ABORDAJE DE AE: Anastomosis Primaria :

20 .3

Gastrostomia Inicial :

Anastomosis Secundaria :
No operados : ) T

Edad de la correccién :
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