ATRESIA DE ESÔFAGO
Fábio Augusto Albanez Souza
Introdução
A atresia de esôfago é uma malformação congênita em que há uma descontinuidade, ou alteração, na luz do esôfago. Os cotos, proximal e distal, do esôfago podem terminar em fundo cego ou formarem uma fístula para a traqueia. 
O primeiro relato desta malformação foi feito em 1670 por William Durston, que descreveu um coto esofágico em fundo cego de um gêmeo toracópago. Sendo que a primeira correção cirúrgica, em um só tempo, bem sucedida ocorreu em 1941 por Cameron Haight e Harry Towsley. No Brasil a primeira sobrevida após correção cirúrgica em um só tempo ocorreu em 1953 por Carvalho Pinto. Hoje a sobrevida na maioria dos serviços de cirurgia pediátrica chega a 60-90% dos casos.

É a malformação mais comum do esôfago acometendo entre 1:2500 a 1:4000 nascidos vivos, sendo que 35% são prematuros. Havendo um discreto predomínio no gênero masculino em relação ao feminino. 


A patogênese e a origem embriológica ainda não são completamente compreendidas. Muitas teorias foram formuladas sendo que uma hipótese amplamente aceita sugere um defeito na septação lateral do intestino anterior, a partir da quarta semana de gestação.
Diagnóstico pré-natal

O diagnóstico pré-natal de atresia de esôfago permanece desafiador. A suspeita de atresia de esôfago no período pré-natal é baseado na presença de polidrâmnio e ausência de visualização da bolha gástrica ou uma pequena bolha gástrica (figura 1). Sendo que esses achados ocorrem principalmente em exames ecográficos realizados no terceiro trimestre de gestação. Em alguns casos é possível visualização do côto esofágico superior dilatado. O valor preditivo positivo para atresia de esôfago quando na ecografia pré-natal ocorre ausência de estômago e polidrâmnio é 40 a 56%; a sensibilidade da ecografia pré-natal no diagnóstico de atresia de esôfago é de 42 a 44%.Na maioria dos casos de atresia de esôfago diagnosticados após o nascimento não houve suspeita no período pré-natal, ocorrendo o diagnóstico ou suspeita pré-natal em apenas um terço dos casos. 
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Outros métodos podem ser utilizados no período neonatal para auxiliar na investigação. A ressonância magnética pode ser realizada durante a 30ª - 32ª semana de gestação com achados sugestivos de atresia pela visualização do coto esofágico, não visualização da porção torácica do esôfago, ausência da bolha gástrica, dilatação da hipofaringe ou identificação da fístula. Exames bioquímicos do líquido amniótico incluindo alfa-fetoproteina (AFP) e gamma-glutamil transpeptidase (GGT) estão em estudo e alguns autores defendem o uso destes como método auxiliar de diagnóstico. Esses outros métodos quando empregados, isoladamente ou em conjunto, podem apresentar uma [image: image7.jpg]


sensibilidade e especificidade maior que da ecografia pré-natal. 
Diagnóstico pós-natal

Recém-nascidos com atresia de esôfago se tornam na maioria dos casos sintomáticos logo após o nascimento. Apresentam sialorréia típica com salivação espumosa e aerada. Além da sialorréia os pacientes com atresia de esôfago ainda podem apresentar outros sintomas respiratórios como tosse, cianose e dispnéia. A amamentação é seguida por regurgitação. O abdômen é escavado nos casos sem fístula distal. Casos de fístula tráqueo-esofágica em “H” podem ser dianosticados tardiamente. Esses pacientes, quando as fístulas possuem menor calibre, possuem um quadro clínico prolongado de distúrbio respiratório leve associado à alimentação ou até mesmo episódios recorrentes de pneumonia. 
A tentativa de passagem de sonda gástrica 10 – 12Fr é frustra com a não progressão da sonda por mais de 10 a 15cm. O achado deve ser confirmado com a realização de radiografia torácica, ou de corpo inteiro - corpograma, que demonstra a sonda enrolada no coto esofágico proximal. De preferência deve ser usada uma sonda radiopaca ou contrastada por bário diluído. (figura 02) O coto esofágico proximal pode ser melhor visto na radiografia se uma pequena quantidade de ar for injetada na sonda e usado como contraste. O esofagograma com contraste pode localizar o coto esofágico proximal e também uma fístula tráqueo-esofágica proximal. Porém sua realização e sua interpretação merece cautela, pois pode dar resultados falso-negativos (quando a fístula é ocluída por muco) ou resultados falso-positivos (quando o contraste identifica a árvore traqueobrônquica devido à aspiração através da laringe). Além disso, esse procedimento envolve riscos e pode estar associado a complicações, incluindo pneumonia por aspiração.
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Se o corpograma mostrar presença de gás no abdomen dentro das alças intestinais, o  diagnóstico é de atresia de esôfago proximal com fístula tráqueo-esofágica distal. Se o corpograma não mostrar gás no abdome (velamento difuso), o diagnóstico é de atresia de esôfago sem fístula tráqueo-esofágica distal. (figura 03) A presença de fístula tráqueo-esofágica proximal deve ser confirmada ou excluída por broncoscopia.
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Figura 03 – Atresia de esôfago com FTE e sem FTE


O uso de tomografia computadorizada e ressonância magnética para o diagnóstico pós-natal ainda é muito controverso. Além de fornecerem imformações limitadas que possam contribuir para a programação cirúrgica também apresentam preocupações quanto ao transporte do paciente para o centro de radiologia, necessidade de sedação e  radiação no caso da tomografia computadorizada. Talvez a exceção seja os casos de arco aórtico à direta e atresia de esôfago com long-gap, em que a ressonância pode contribuir para definir a abordagem cirúrgica mais apropriada.
Classificação


Varias classificações anatômicas já foram criadas para descrever as diversas formas de apresentação da atresia de esôfago e fístula tráqueo-esofágica. A classificação original foi descrita pelo radiologista E. C. Vogt em 1929. Em 1944 Ladd introduziu uma forma numérica de classificação em algarismos romanos. Gross alterou em 1953 o sistema numérico para um sistema alfabético. Houveram mudanças na terminologia mas os tipos de anomalias, anatomicamente descritas, não se alteraram.

Classificação da Atresia de esôfago segundo Gross (figura 4):

-Atresia sem fístula (8%) – Tipo A
            -Atresia com fístula distal com a traquéia (86%)- Tipo C
-Atresia com fístula proximal com a traquéia (2%) - Tipo B
-Atresia com fístula proximal e distal com a traquéia (1%) – Tipo D
-Fístula traqueoesofágica em H, sem atresia (3%) – Tipo E
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Classificação da Atresia de esôfago segundo Gross18 (figura 4):

-Atresia sem fístula (8%) – Tipo A

-Atresia com fístula proximal com a traquéia (2%) - Tipo B            

-Atresia com fístula distal com a traquéia (86%)- Tipo C

-Atresia com fístula proximal e distal com a traquéia (1%) – Tipo D

-Fístula tráqueo-esofágica em H, sem atresia (3%) – Tipo E
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Uma classificação com o intuito de estratificar os recém-nascidos segundo diferentes chances de sobrevida foi proposta por Waterston e colaboradores em 1962  (tabela 1). A classificação se baseia em peso ao nascimento, anomalias associadas e ocorrência de pneumonia. Com a evolução e melhora da assistência neonatal, além de avanços na técnica cirúrgica, alguns dos fatores de riscos descritos por Waterston foram minimizados. Spitz e colaboradores em 1994, a luz desses avanços, publicaram uma nova classificação. Utilizando agora como corte entre os grupos o peso ao nascimento de 1500g e malformações cardíacas graves (tabela 2). Foram definidas como malformações cardíacas graves as doenças cardíacas cianóticas que necessitaram tratamento cirúrgico paliativo ou corretivo e as doenças cardíacas não cianóticas que necessitaram de tratamento clínico ou cirúrgico para insuficiência cardíaca. A sobrevida vem aumentando ainda mais com o aprimoramento e evolução da medicina. Estudos mais recentes demonstram sobrevida de 98% no grupo I, 82% no grupo II e 50% no grupo III.
Tabela 1: Classificação segundo o prognóstico (Waterston, 1962)

	Grupo
	Peso (g)
	Pneumonia, Malformação Congênita
	Sobrevida(%)

	A
	>2500
	Bem
	95

	B 1

B 2
	1800 – 2500
Peso maior ao nascimento
	Bem

Pneumonia moderada e malformação congênita
	68



	C1

C2
	<1800

Peso maior ao nascimento
	-

Pneumonia grave e malformação congênita grave
	6


Tabela 2: Classificação segundo o prognóstico (Spitz, 1994) 
	Grupo
	Peso (g)
	Malformações cardíacas graves
	Sobrevida(%)

	I
	>1500
	Ausência
	97

	II
	<1500 ou
	Presença
	59

	III
	< 1500 e
	Presença
	22


Malformações associadas
Os fatores responsáveis pelos distúrbios na organogênese que resultam na atresia de esôfago podem afetar outros órgãos e sistemas. Outras malformações podem estar associadas em 50 a 70% dos casos de atresia de esôfago. Sendo de maior incidência nos casos de atresia sem fístula (65%) e menor incidência em fístula em H (10%).
· Cardíacas 11 - 49%

· Geniturinária 5 - 24%

· Gastrintestinal / Anorretal 10 - 24%
· Músculo-esquelético 13 – 22%
· Neurológica 7 - 13%

Associações de malformações não randômicas podem estar associadas à atresia de esôfago. Quan e Smith descreveram em 1973 uma associação com o acrônimo VATER. Posteriormente foi expandida para VACTERL (~20%) (V= vertebral / A= anorretal / C= cardíaca / T= traqueal / E= esofágica/ R= renal / L = membros “limbs”).23 Outra associação que pode ocorrer é CHARGE (C= coloboma / H= cardíaca “heart” / A= atresia de coanas / R= retardo de crescimento e desenvolvimento / G= genital / E= orelha “ear”). Atresia de esôfago também tem sido descrita em associação com outras sequências, síndromes e associações.
Conduta no pós-natal (pré-operatório)
Realizado o diagnóstico de atresia de esôfago o recém-nascido deve ser encaminhado para um centro de cirurgia pediátrica especializado com suporte de unidade de terapia intensiva neonatal caso não tenha nascido em um. O objetivo do tratamento e suporte pré-operatório é melhorar as condições do recém-nascido para que a correção cirúrgica seja realizada nas melhores condições possíveis. 
Manter o recém-nascido em dieta oral zero. Iniciar cobertura com antibióticos de amplo espectro (Ex.: ampicilina e gentamicina) e hidratação venosa. Aplicar Vitamina K.
O problema mais crítico no período pré-operatório é a pneumonia de aspiração. A cabeceira deve ser elevada para evitar pneumonia química por refluxo do suco gástrico para a árvore traqueobrônquica ou a aspiração de secreção do coto esofágico proximal. Sonda de aspiração contínua no coto esofágico proximal, tipo replogue 10Fr, deve ser posicionada para evitar aspiração de saliva. Figura 5
Suporte ventilatório deve ser evitado. Ventilação com pressão positiva com máscara, ambu, CPLP e até mesmo tubo endotraqueal pode levar a distensão gástrica; podendo causar compressão diafragmática com piora do desconforto respiratório e até mesmo rotura gástrica. Se necessário, posicionar o tubo endotraqueal além da fístula.
Investigar malformações associadas com exame físico criterioso e exames complementares (radiografia de corpo inteiro, ecocardiograma, ultrassonografia renal, broncoscopia). O ecocardiograma além de diagnosticar malformações cardíacas é importante na programação cirúrgica uma vez que é capaz de detectar a presença de um arco aórtico à direita. Proceder avaliações de especialistas em genética, oftalmologia e outras áreas caso outras malformação sejam diagnosticadas.
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Conduta cirúrgica
O tratamento cirúrgico da atresia de esôfago comumente não é uma emergência, possibilitando a confirmação do diagnóstico e investigação pré-operatória de malformações associadas. A técnica a ser aplicada varia conforme o tipo específico da atresia de esôfago e malformações associadas. A cirurgia é realizada sob anestesia geral e com um acesso venoso adequado.
Na atresia de esôfago com fístula tráqueo-esofágica distal (tipo C) é realizada anastomose esofágica primária término-terminal com rafia da fístula. A abordagem é feita por toracotomia póstero-lateral extra-pleural do lado oposto ao arco aórtico. Um dreno de penrose sentinela é posicionado para diagnosticar fístulas no pós-operatório. O uso de dreno de tórax em selo d’água não se faz necessário se a abordagem for extra-pleural. Uma sonda transanastomótica é posicionada afim de descomprimir o estômago e possibilitar a introdução de dieta enteral precocemente. Recentemente a abordagem por toracoscopia tem sido realizada em alguns centros. Esta abordagem demanda uma equipe altamente treinada e  apresenta resultados semelhantes à abordagem clássica por toracotomia.
No caso de long-gap, mais comum em atresias sem fístula, em que a anastomose primária imediata se torna inviável, é realizada primariamente uma gastrostomia. Após um período de observação pode-se tentar uma anastomose tardiamente em um segundo tempo. 
Spitz sugere que com uma distância entre os cotos esofágicos menor que 2 corpos vertebrais uma anastomose primária é factível. Quando a distância entre os cotos está entre 2 e 6 corpos vertebrais uma anastomose tardia deve ser possível entre 8 e 12 semanas de vida. Quando a distância entre os cotos é maior que 6 corpos vertebrais a chance de realizar uma anastomose esofágica é remota. Nesse caso uma gastrostomia e esofagostomia cervical são realizadas e uma técnica para substituição esofágica empregada posteriormente.

Quando necessária substituição esofágica, diversas técnicas podem ser empregadas. Deve ser utilizada aquela em que a equipe cirúrgica está mais habituada. Podendo ser usado segmentos de intestino delgado e  grosso ou ainda o estômago para substituir o esôfago.25
Alguns autores advogam o uso de tração para alongar os cotos esofágicos nos casos de long gap. Estão descritos métodos de tração intra e extra-corpórea. 

Fístulas em H são únicas na apresentação e correção. Nesses casos a abordagem cirúrgica é realizada por cervicotomia lateral direita.

Alguns recém-nascidos requerem suporte ventilatório e podem evoluir com piora clínica se fazendo necessária abordagem cirúrgica de emergência. Pode-se realizar uma gastrostomia descompresiva e/ou rafia da fístula tráqueo-esofágica por toracotomia.
Conduta no pós-operatório:

Após o ato cirúrgico o recém-nascido retorna para unidade de terapia intensiva neonatal em ventilação mecânica e com o pescoço fletido. Principalmente após ser submetido à anastomose primária o manuseio do recém-nascido deve ser minimizado ao máximo, evitando hiperextender a cabeça e região cervical.

Ventilação mecânica e relaxante muscular tem sido defendidos por três a cinco dias, ou até por período maior, principalmente se a anastomose esofágica foi realizada com tensão. Porém tal conduta ainda carece de evidências científicas.

A dieta enteral é iniciada pela sonda trans-anastomótica assim que o peristaltismo for restabelecido, geralmente após 24 a 48 horas. A sonda trans-anastomótica não deve ser mobilizada. Caso ocorra a saída acidental da sonda, não deve ser repassada em razão do risco de deiscência da anastomose.

Aspiração faríngea por sonda tipo replogue pode ser benéfico nos primeiros dias de pós-operatório. Tomando cuidado com o tamanho da sonda para não ultrapassar a área da anastomose.

Um esofagograma com contraste hidrossolúvel pode ser realizado entre o sétimo e décimo dia de pós-operatório para investigar a presença de fístulas. Caso não ocorra evidências de fístula a dieta oral é iniciada.

O dreno de penrose deve ser retirado se não houver evidências de fístula e após realização do esofagograma. Quando utilizado dreno tubular torácico, deve ser retirado após expansão pulmonar e de preferência após ter sido extubado.
A decisão de extubar e retirar da ventilação mecânica deve ser analisada considerando muitos fatores: prematuridade, peso ao nascimento, duração da cirurgia, tensão da anastomose, controle álgico. A decisão deve ser tomada em conjunto entre os cirurgiões e neonatologistas.
Os cuidados na UTI ainda incluem: analgesia adequada, hidratação venosa,  nutrição parenteral, medidas e tratamento medicamentoso anti-refluxo, antibioticoprofilaxia.

Complicações no pós-operatório


Apesar de uma excelente sobrevida dos pacientes com atresia de esôfago, muitas complicações podem ocorrer. Podendo ocorrer de maneira precoce nos primeiros dias de pós-operatório ou tardiamente ao longo de toda a infância. 


Complicações precoces:
Fístula da anastomose esofágica (15 a 20%) – a maioria fecha espontaneamente.
Recorrência da fístula tráqueo-esofágica (5 a 10%) – drenagem com aspiração ou reoperação.

Complicações tardias:
Estenose da anastomose (40%) – dilatações endoscópicas, reoperação.
Refluxo gastro-esofágico (60 a 80%) destes (30 a 40%) são submetidos à fundoplicatura.
Alterações do peristaltismo esofágico.
Traqueomalácea (5% dos casos) estridor/cianose – geralmente se resolve entre 2 e 4 meses de idade.

Sintomas respiratórios até os primeiros 5 anos de idade.
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Figura 01 – ecografia pré-natal com polidrâmnio e ausência da bolha gástrica





Figura 02 – sonda contrastada em esôfago proximal








Figura 4 – classificação segundo os tipos anatômitos
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Figura 4 – classificação segundo os tipos anatômicos (Adaptado: Surgery of Infancy and Childhood, Philadelphia, WB Saunders, 1953)





Figura 05 – Principais complicações da atresia de esôfago com fístula distal
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