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RESUMO

Atribui-se a Gibson, na segunda metade do século XVII, a classica descrigdo da atresia de esdfago (AE), malformagao congénita
de incidéncia de um caso a cada 2500-4500 nascimentos. Sua etiologia permanece desconhecida, porém, estudos associam-na
com prematuridade, gemelaridade e consanguinidade parental. Mediante localizag@o do sitio de atresia e identificagdo de fistula
traqueal associada, pode ser classificada em cinco variantes, cuja compreensdo determina o manejo clinico-cirurgico. Trata-se de
uma condig¢do benigna, quando dissociada de outras anomalias congénitas graves, com sobrevida aproximada de 95% em alguns
centros. Descreve-se a seguir o protocolo de condutas da Maternidade Escola Assis Chateaubriand, empregado no diagnéstico e
nas rotinas cirurgicas perioperatorias diante de casos de atresia de es6fago.
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ABSTRACT

In the second half of the seventeenth century, Gibson is credited with the first description of esophageal atresia (EA), a congenital
malformation that occurs in about 1 per 2500-4500 births. The etiology of EA remains unknown, but several studies point out
prematurity, gemelarity and parental consanguinity as major risk factors. Once located the site of atresia and identification of
associated tracheal fistula, it can be classified into five variants, an important step towards understanding the clinical-surgical
management. It is a benign condition when other severe congenital anomalies are not present, its survival rate reaches 95% in
some centers. We describe the protocol of routines of the Maternidade Escola Assis Chateaubriand, used for the diagnosis and the
perioperative surgical management in cases of esophageal atresia.
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INTRODUGCAO

Atribui-se a Durston, em 1670, o primeiro registro da atresia
de esofago (AE); embora se credite a Gibson, cerca de trés
décadas apos, a classica descricdo da anomalia.! Datam de
1936, na Inglaterra, por Simpson-Smith, os empenhos iniciais
em trata-la cirurgicamente; e, de 1939, por Leven e Ladd
independentemente, a documentacdo dos primeiros casos
bem-sucedidos de reparo.??

Definida anatomicamente pela interrup¢do congénita do
esofago e, na maioria dos casos (90%), acompanhada de fistula
traqueal,* reconhece-se hoje a AE como uma malformagao
congénita relativamente comum, de incidéncia 1:2500 a
1:4500 nascimentos, a mais frequente a acometer o 6rgao.
A incidéncia no sexo masculino revela-se discretamente
superior.’

Sua etiologia permanece desconhecida, porém, provavelmente
multifatorial, dentre os quais se apontam a prematuridade,
a gemelaridade, bem como a consanguinidade parental,
conforme documentado por Brown em estudo conduzido
com 1700 familias com diagnéstico de pelo menos um
dos componentes da associagdo VACTERL (anomalias da
coluna vertebral, atresia anal, anomalias cardiovasculares,
fistula traqueoesofagica, atresia esofagica, anomalias renais
e defeitos nos membros).*” Outras linhas de pesquisa
investigam ainda o papel da anormalidade de neuropeptideos
no processo de formacao do eso6fago. Do ponto de vista da
contribui¢do ambiental, questiona-se o papel do consumo
materno de dipirona, hormdnios sexuais exogenos, tabagismo
e alcoolismo materno, diabetes e infec¢des.®

A classificagdo da AE ocorre mediante localizagio do sitio de
atresia e identificagdo de fistula traqueal associada, segundo
Vogt (1929), modificada por Gross (1953). Apontam-se
cinco variantes, cuja compreensdo determina o manejo
clinico-cirtrgico’!° (Figura 1).*

Figura 1. Atresia de esdfago: variantes clinicas. (A): Atresia de
esofago sem fistula (8%); (B): Atresia de esdfago com fistula
proximal (<1%); (C): Atresia de esdfago com fistula distal (87%);
(D): Atresia de esofago com fistula distal e proximal (<1%); (E):
Fistula traqueoesofagica isolada, sem atresia de esofago (4%).

Adaptada de: Townsend CM, Beaucham D, Evers BM, Mattox KL.*

Asobrevida dos neonatos com diagnostico de atresia do es6fago
aproxima-se de 95% em alguns centros, culpabilizando-se
a concomitancia com outras anomalias congénitas graves,
juntamente com o baixo peso ao nascer, pela maior parte

dos 6bitos. Avangos no suporte nutricional, na assisténcia
ventilatoria perioperatoria e no manejo clinico intensivo, além
da otimizacdo da abordagem anestésico-cirirgica, constituem
alguns dos fatores responsaveis pela otimizagdo das taxas de
sobrevida.'!

Descreve-se a seguir o protocolo da Maternidade Escola
Assis Chateaubriand (MEAC), no tangente a propedéutica
diagnostica e terapéutica diante de casos de atresia de esofago
atendidos pela Unidade.

PROTOCOLO

Os fetos ou neonatos com suspeita clinica de atresia de
esofago atendidos pela MEAC se inserem em uma linha
de atencdo multidisciplinar — radiologia, obstetricia,
genética, neonatologia, cirurgia pediatrica, anestesiologia,
gastroenterologia, enfermagem, nutrigdo, fonoaudiologia,
fisioterapia e terapia ocupacional — que define a estratégia a
ser adotada, contemplando desde a investigagao diagndstica
até o manejo pos-operatério daqueles candidatos ao reparo
cirargico.

1. Diagndstico pré-natal e conduta obstétrica

Ainda durante a gestag@o, possibilitam a suspei¢do de AE
determinados achados ultrassonograficos: auséncia ou
diminuigao de bolha gastrica, escassez de liquido no intestino
fetal, dilatacdo de coto esofagico proximal e, sobretudo,
polidramnia com ou sem restricdo de crescimento, que se
sobressai dentre os demais por ser o mais caracteristico,
sobretudo quando aferido posteriormente a vinte semanas de
idade gestacional.'*"3

Gestantes sem sintomas intensos secundarios a polidramnia
geralmente recebem conduta expectante até a maturidade
fetal. Aquelas que os apresentam sdo internadas para repouso
no leito.

A via de parto geralmente obedece as indicagdes obstétricas,
embora malformacdes fetais potencialmente graves ou
complicacdes da polidramnia (apresentagdes andmalas,
prolapso de corddo ou sofrimento fetal) incrementem os
riscos da via vaginal, o que justifica a elei¢@o mais frequente
da cesarea.'

2. Diagnéstico neonatal

Imediatamente apds o nascimento, corrobora com a hipdtese
de AE um conjunto de indicativos clinicos caracteristicos,
como a presenca de sialorreia aerada persistente em boca e/
ou narina; sinais de comprometimento respiratorio (tosse,
dispneia/sufocamento, cianose), por vezes acompanhados,
a ausculta pulmonar, de roncos disseminados ou estertores
subcrepitantes; alteracdo do aspecto abdominal (distensdo
ou escavamento) ¢ dificuldade na sondagem orogastrica —
aspecto bastante tipico.'' Em certos casos, entdo, quando nao
disponiveis exames de imagem no periodo pré-natal, apenas
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se conjetura a AE mediante dificuldades na amamentagio,
ao se observarem regurgitagdo e desconforto respiratorio,
quando associados aos sinais e sintomas acima descritos
(Quadro 1).

Ressalta-se a relevancia da radiografia de torax e
abdome apds sondagem nasogastrica, que pode revelar
parada de progressdo em fundo cego da coluna de ar
esofagica, indicios de pneumonia, além de anomalias
congénitas (vertebrais, cardiacas, dentre outras) nao
detectadas anteriormente. O recurso do contraste otimiza
a identificag@o do coto esofagico proximal (Quadros 2 e 3)
(Figuras 2 ¢ 3)."

Quadro 1. Protocolo de orientagdes para sondagem orogastrica em
casos suspeitos de AE.

*  Selecionar sonda orogastrica (SOG) n° 8

*  Sondagem sem sucesso (Gross A—B—C —D)
¢ Dificuldade de progressao além de 10-12cm
¢ Nunca for¢ar a entrada da SOG

*  Sondagem com sucesso Gross E (4% da casuistica)

Quadro 2. Protocolo de orientagdes para avaliagdo radiologica sem
contraste.

*  Radiografia panoramica (visualizar térax e abdome)
¢ Parada de progressao da sonda orogastrica
¢ Coluna de ar em fundo cego
¢ Indicios de pneumonia
O Auséncia de ar no trato gastrointestinal

¢ Anomalias congénitas associadas

cardiacas, etc.)

(vertebrais,

Quadro 3. Protocolo de orientagdes para avaliagdo radiologica com
contraste.

1. Conectar seringa de 3 ou 5 ml com contraste iodado a SOG n°
8 (preencher todo o trajeto previamente a introdugao)

2. Posicionar SOG em coto esofagico proximal

3.  Sem desconexdo da seringa, injetar 0,5 mL de contraste
iodado

4. Indicios de pneumonia

5. Solicitar radiografia panoramica (neonato em inclinagdo > ou
=a45°)

6. Logo apos a radiografia, aspirar e retirar a SOG sob aspira¢ao
continua

Figura 2. Radiografias panordmicas sem contraste de neonatos com
atresia de esofago: (A) Em detalhe, coluna de ar em fundo cego (setas
pretas) e presen¢a de ar em trato gastrointestinal (seta branca). (B)
Malformagdes vertebrais. (C) Auséncia de ar no trato gastrointestinal.
(D) Pneumonia em pulmao direito.

Figura 3. Radiografias panoramicas com contraste de neonatos

com Atresia de Es6fago. Em evidéncia, o coto esofagico proximal
preenchido por contraste iodado radiopaco.

I “

3. Rotina de cuidados neonatais pré-operatorios

Uma vez firmado diagndstico de AE, o rastreio de outras
malformagdes impacta significativamente tanto em tratamento
quanto em prognostico. A precocidade com a qual se inicia
o manejo adequado também influencia sobremaneira o
progndstico.

Os disturbios congénitos associados mais comuns, ¢ também
de maior preponderancia clinica, sdo os que afetam o aparelho
cardiovascular (23%) — defeito do septo interatrial, defeito
do septo interventricular, tetralogia de Fallot, persisténcia
do canal arterial, coarctagdo adrtica ou destro-rotagdo do seu
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arco. Displasia ou agenesia renais podem ocorrer e requerem
destaque.'®

Para melhor avaliagdo das malformagdes anatdmicas e
consequentemente do planejamento cirurgico, solicitam-se
ultrassonografia ~ abdominal total e ecocardiografia
transtoracica (Quadro 4).

A pesquisa de cromossomopatias impde-se nos pacientes com
AE, porquanto expressiva parcela da incidéncia possui relagao
com trissomias, sobretudo do 13, 18 e 21, respectivamente,
viabilizando o diagnoéstico das sindromes de Patau, Edwards
e Down.® Assim, acompanhamento adequado com geneticista
revela-se salutar.

Apos o nascimento, deve-se instalar uma sonda multiperfurada
— REPLOGUE - no coto proximal do es6fago, mantida sob
aspiracdo, de modo a evitar a broncoaspiragdo de saliva
(Quadro 5).

Quadro 4. Protocolo de orientagdes para rotina de avaliacdo
complementar pré-operatoria.

¢ Hemograma, coagulograma

. Ureia, creatinina, sodio, potassio, calcio séricos
*  Glicemia de jejum

*  Gasometria arterial

»  Radiografia panoramica (toérax e abdome)

*  Ultrassonografia abdominal

*  Eletrocardiograma (ECG), Ecocardiografia transtoracica

Quadro 5. Protocolo de orientagdes para sondagem orogastrica —
REPLOGUE.

*  Mantida sob aspiragdo continuamente
*  Introdugao de cateter duplo limen 7Fr em SOG n°10 curta

*  Conexao de um limen em aspiracdo a vacuo, sob pressao
60-80cmH20

¢ Seresiduo espesso, conexdo de outro lumen a infusao
de soro fisiologico em vazdo de 15-20mL/h

Mantém-se o neonato sob cuidados intensivos, em incubadora
aquecida (temperatura entre 36,5-37,4°C), com hidratagdo e
oferta nutricional parenteral, visando a contornar possiveis
distirbios organicos (eletrolitico, glicémico, acido-base,
imunolégico, dentre outros) previamente ao procedimento
cirargico. Para tal, a linha venosa de preferéncia corresponde
ao acesso central de inser¢ao periférica (PICC). A malformagao
anatdmica inviabiliza a introducdo de alimenta¢do via
oral. Complica¢des respiratorias — pneumonia, atelectasia
(geralmente de lobo superior direito) ou mesmo a sindrome
do desconforto respiratorio do recém-nascido (30-40%
nasce prematuramente) merecem igualmente atencdo nesse
periodo."

Deve-se garantir a permeabilidade de vias aéreas e adequada
ventilacdo, bem como evitar ventilar sob pressdo positiva,
devido aorisco de distensdo gastrica. Procede-se com intubacgao
orotraqueal apenas se houver desconforto respiratdrio
significativo. Opta-se pela posicdo semi-recumbente no
leito (dectbito dorsal com elevacao parcial de tronco,
aproximadamente 30°-45°).

Oriscoinerente ao reparo cirurgico da AE pode ser estratificado,
segundo critérios de peso corporal, status pulmonar e
associa¢do de outras anomalias congénitas. A partir disso,
determina-se a conduta a ser tomada em cada caso, inclusive
no que diz respeito ao agendamento da intervengdo. Seguem
as classificagoes de Waterson e Spitz (Quadros 6 e 7).2%

Quadro 6. Classifica¢do prognostica de Waterson.

Grupo Especificacdao Expectativa
de vida

A Peso acima de 2500g 95-100%
Auséncia de complica¢des pulmonares
Auséncia de malformagdes associadas

B Peso entre 1900 e 2500g 50-65%
Complicacao pulmonar discreta
Malformagdo associada de gravidade
moderada

C Peso abaixo de 1800g 10-20%
Complicagdo pulmonar grave
Malformagdo congénita grave

Adaptada de: Waterson DJ, Bonhan-Carter RE, Abedeen E.*

Quadro 7. Classificagdo prognostica de Spitz.

Grupo Especificacdo Expectativa de | Expectativa de
vida em 1994 | vida em 2006

1 PN > 1500g sem ACM 97% 98%

2 PN < 1500g ou ACM 59% 82%

3 PN < 1500g e ACM 22% 50%

Adaptada de: Spitz L, Kiely EM, Morecroft JA, Drake DP.2!; Lopez
PJ, Keys C, Pierro A, Drake DP, Kiely EM, Curry JL, et al.”2

PN: peso ao nascimento, ACM: anomalias cardiacas maiores.

4. Tratamento cirurgico e manejo anestésico

Alcangadas otimiza¢des de estado geral e condigdes
clinicas pulmonares, habilita-se o neonato candidato ao
reparo cirurgico, modalidade definitiva de tratamento da
AE. Idealmente este pode ser realizado precocemente, a
partir de 24-72h ap6s o nascimento, mediante realizagdo do
ecocardiograma. Adiamento pode provocar aumento do risco
de complicagdes respiratdrias.
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O reparo do esofago se realiza em intervencgao Uinica ou em
duas etapas, conforme extensao da atresia e condigdes clinicas
do paciente. Em casos de anatomia favoravel, realiza-se
ligadura e seccao da fistula, usualmente com fios inabsorviveis,
seguidos de anastomose primaria do esdfago no qual se utiliza
fios absorviveis. Defeitos mais complexos (long gap) terdo
conduta individualizada conforme peso e condi¢des clinicas.

A cobertura antibioticareduz o risco de infecgao perioperatoria.
Se o neonato provém da UTI neonatal e ndo apresenta
sinais de infecc¢do, ou risco por outra condi¢do, administrar
profilaticamente, na indugdo anestésica, cefotaxima ou
ampicilina com sulbactam que serd mantido por 24h apos o
procedimento.” Se proveniente da UTI neonatal, porém com
sinais de infec¢do, ou risco por outra condigdo — como rotura
de bolsa prolongada — indicado tratamento com ampicilina
e gentamicina. Caso o neonato provenha de outro hospital
e apresente sinais de infec¢do, inicia-se antibioticoterapia
conforme protocolo da institui¢do de origem.

O manejo anestésico direciona-se a ventilagdo pulmonar
dissociadade fuga defluxo aéreo paraafistulatraqueoesofagica.
Técnicas empregadas podem compreender, com o paciente em
posicao semi-recumbente, a intubagdo acordado ou a inducao
inalatéria com sevoflurano, ambas idealmente sem abolicdo
do esfor¢o ventilatorio.”* Devem-se ainda evitar bloqueadores
neuromusculares e excesso de pressdo positiva na ventilagdo
até oclusdo cirtirgica da fistula; posteriormente, curarizantes
podem entdo ser empregados com cautela. O correto
posicionamento do tubo orotraqueal constitui etapa critica.

A monitorizagdo utilizada pode englobar cardioscopia,
oximetria de pulso, capnografia/capnometria, termometro
nasofaringeo e pressdo arterial invasiva. Opta-se por
anestésicos inalatdrios na manutencéo da hipnose. Repdem-se
perdas hidricas insensiveis ou para terceiro espago com
cristaloides aquecidos com fluxo de 6-8mlL/kg/h. Coloides
(albumina 5%) também podem ser empregados nos casos de
sangramentos de maior vulto.

O profissional responsavel deve preparar-se para possiveis
intercorréncias  intraoperatorias, sobretudo de natureza
ventilatéria, como hipoxemia por seletivagdo bronquica,
obstrugdo do tubo endotraqueal por secregdes, drenagem
purulenta, sangramento, acotovelamento traqueal ¢ atelectasia.
Redugdo do retorno venoso e colapso cardiocirculatdrio
também podem ocorrer.

5. Rotina pds-operatodria

Os neonatos retornam ao centro de terapia intensiva
sob sedoanalgesia residual, em ventilagdo mecanica e
flexdo cervical para reduzir a tensdo sobre a anastomose.
Recomenda-se minimo manuseio do paciente e sedoanalgesia
continua por trés a cinco dias com midazolam e fentanil,
exceto em prematuros, nos quais o benzodiazepinico pode
ocasionar diminui¢do do fluxo sanguineo para artéria cerebral
média, efeitos neuroldgicos transitorios (hipertonia, hipotonia,
movimentos coreicos, movimentos discinéticos, mioclonia e
atividade epileptiforme), além de leucomalacia, hemorragia

periventricular e morte.?® Preconiza-se ainda o uso de agente
curarizante vecuronio durante 72h; este na dose de ataque de
0,1mg/kg e manuten¢do 0,1mg/kg/h, independentemente da
tensdo na anastomose.

Na presenga de sonda através da anastomose, certifica-se do seu
correto posicionamento enteral e programa-se inicio da dieta
48h apos a cirurgia. Se em posi¢do gastrica, manté-la aberta,
realizar esofagograma entre sete e dez dias de pds-operatorio:
na auséncia de fistula, iniciar dieta via oral; do contrario,
manter por mais sete a dez dias a dieta por sonda ou dieta zero e
nutri¢do parenteral e repetir exame, apos sete dias, progredindo
para dieta enteral quando do seu desaparecimento (Quadro 8).

Quadro 8. Protocolo de orientagdes para rotina de cuidados
pos-operatdrios.

*  Sedoanalgesia com fentanil e midazolam por trés a cinco dias
e Curarizagdo continua concomitante a sedoanalgesia

¢ Vecuronio (ataque: 0,1mg/g e manutencdo 0,Img/
kg/h)

. Posicionamento semi-recumbente com flexao cervical

*  Sonda orogastrica transanastomotica: dieta enteral com 48h
de pos-operatorio (se bem posicionada). Se posigdo gastrica:
manter aberta, dieta zero e nutrigdo parenteral (NPT).

*  Esofagograma com 7-10 dias

*  Dieta oral apds sete a dez dias (na auséncia de fistulas). Se
fistula: 7-10 dias dieta por sonda enteral ou dieta zero ¢ NPT
(se posigdo gastrica) e repete esofagograma com 7-10 dias

*  Em caso de perda de sonda ndo repassar
»  Diagnéstico de complicagdes
O Esofagicas: deiscéncia, DRGE

¢ Respiratorias:
atelectasia

broncoaspiragao, pneumonia,

*  Imunizag@o: pneumococos € virus sazonais

e Reabilitagdo:
fisioterapia

fonoaudiologia, terapia ocupacional e

O poés-operatorio pode cursar com complicagdes de natureza
variada, que envolvem o proprio esdfago — distirbios na
motilidade ou na perviedade do segmento anastomosado.
Também potencialmente ocorrem recidiva da fistula traqueal e
intercorréncias respiratorias, além de escoliose e deformidades
da parede toracica.”’

A dismotilidade esofagica configura achado tardio comum,
predispondo a doenca do refluxo gastroesofagico (DRGE).
Pode advir naturalmente do desenvolvimento neural
anormal do es6fago ou da manipulag@o cirurgica dos cotos
atrésicos, resultando em peristaltismo ineficaz e contra¢des
descoordenadas do segmento distal a reconstrugéo. 0 reparo
cirurgico e a gastrostomia possivelmente contribuem para o
surgimento da DRGE, na medida em que modifica a anatomia
da transi¢do gastro-esofagica e do angulo de His.
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A estenose da anastomose constitui o principal motivo da
reabordagem cirurgica. A maioria dos casos resolve com
sessOes de dilatagdo. Fatores de risco mais associados nesse
contexto incluem, além da DRGE, a alta tensdo ou a deiscéncia
de anastomose dos cotos.”

A eficacia do tratamento para DRGE com inibidor de bomba
de protons em recém-nascidos e lactentes abaixo de 11 meses
de idade ndo foi demonstrada, apesar da inibigdo da secregdo
de acido gastrico.’® Por esse motivo, essa classe de drogas
ndo faz parte do esquema terapéutico adotado pela MEAC.
Geralmente se empregam procinéticos e agentes bloqueadores
histaminérgicos tipo II.

Secundariamente a hipertrofia do coto esofagico proximal,
pode haver compressao da traqueia e ocorréncia de
traqueomaldcia. Esta dificulta o clearance de secregdes,

promovendo seu acumulo em vias aéreas proximais, logo
inflamagéo e proliferacdo bacteriana local.?! Dismotilidade e
estenose esofagicas facilitam a broncoaspira¢do de conteudo
gastrico. A indicagdo de cobertura antibidtica merece
criteriosa avaliagdo nesse momento. Recomendam-se ainda a
otimizagdo das estratégias de imunizagdo, de forma a abranger
cepas de pneumococo e virus sazonais.*?

Ao longo do processo de recuperagao cirurgica, destaca-se a
relevancia de exercicios de coordenacgdo sucgdo-degluticdo
pela fonoaudiologia e de prote¢do contra estimulos nocivos
e fornecimento de estimulos contingentes pela terapia
ocupacional. A fisioterapia participa da reabilitagdo postural
e, sobretudo, respiratéria, auxiliando desmame da ventilagao
mecanica, evitando atelectasias e promovendo foilete das
secrecoes das vias aéreas (Quadro 9).

Quadro 9. Complicagdes pos-operatorias precoces e tardias.

+  PRECOCES

¢ Fistula traqueal

«  TARDIAS

¢ Traqueomalacea (5%)

= Sintomas respiratorios

Complicacdes pos-operatorias

¢ Deiscéncia da anastomose esofagica (15 —20%)
= Maioria de resolugdo espontanea

. Manter dreno de torax, sonda de aspiragdo continua e dieta zero

. Manter dreno de torax, sonda de aspiragdo continua e dieta zero

= Reoperacdo em caso de falha clinica

¢ Estenose da anastomose (30-40%)
= Agendamento de dilatagdes endoscopicas
¢ Refluxo gastroesofagico (60 a 80%)

= Acompanhamento clinico ou fundoplicatura

= Maioria de resolugdo espontdnea em dois a quatro meses
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