Atresia de Esofago

A atresia de esdfago é uma condicdo que contribuiu significativamente para o
estabelecimento da cirurgia pediatrica como uma especialidade independente. A
necessidade de tratamento cirurgico para salvar criangas com essa anomalia foi
determinante na criacdo e avanc¢o dessa drea. Nesta apresentacdo, serdo abordados
conceitos essenciais relacionados ao desenvolvimento anémalo dos orgdos, necessarios

para o diagnostico e entendimento da atresia de esofago.

Conceitos Fundamentais de Desenvolvimento Anomalo

Para entender a atresia de esb6fago, é essencial revisar alguns conceitos
embrioldgicos fundamentais. Primeiramente, a agenesia representa a auséncia de
desenvolvimento inicial de um 6rgao, como no caso de uma agenesia renal. A atresia,
por outro lado, refere-se a auséncia de uma abertura natural ou a falha de um orgao
tubular em manter sua continuidade. No caso da atresia de esdfago, ocorre a falta de
uma porcdo do esodfago, essencialmente um orgdo tubular. Uma condicdo similar, mas
distinta, é a estenose congénita, que se caracteriza pelo estreitamento de um o6rgao
tubular ou de uma abertura natural, como na estenose congénita do canal lacrimal. Por
fim, temos a hipoplasia, que consiste na formacdo deficiente ou no desenvolvimento

incompleto de um tecido ou 6rgao.



Embriologia do Es6fago

Durante o desenvolvimento embrionario, por volta de 22 a 23 dias de vida
intrauterina, surge um diverticulo que origina-se do intestino primitivo em dire¢do
ventral, separando o trato digestorio do trato respiratodrio e levando a formacao dos
pulmades. Esse processo de separacao deve ser completo até aproximadamente o 26° dia
de gestacdo, com a distin¢ao total entre esdofago e traqueia. Em certos casos, no entanto,
uma anomalia nesse processo de separacdo pode resultar em malformacdes congénitas,

como a atresia de esofago.

No decorrer das seis primeiras semanas de vida intrauterina, a musculatura
circular do es6fago e o nervo vago comecam a ser identificaveis. Na sétima semana, 0s
vasos sanguineos do Orgdo ja estdo presentes e, até a nona semana, a musculatura
longitudinal do esdfago esta totalmente formada. No primeiro trimestre, o esdfago possui
uma mucosa ciliar que, até a 20* semana, é substituida por epitélio estratificado
escamoso, que caracteriza a mucosa normal do es6fago apos o nascimento. Além disso,
com cerca de 14 semanas de gestacdo, o feto inicia a degluticado do liquido amnidético,
que passa pelo sistema digestorio, estabelecendo uma circulagdo dentro do utero

materno.

Historico da Atresia de Esofago

A atresia de esofago foi primeiramente descrita no final do século XVII pelo Dr.
Thomas Gibson, durante uma necropsia. Contudo, somente na primeira metade do século
XX ocorreram as primeiras sobrevidas, como resultado do trabalho dos Drs. Levin e Lead
nos Estados Unidos. Em 1941, o Dr. Hite realizou o primeiro reparo primario

bem-sucedido com anastomose, enquanto no Brasil, a primeira sobrevida ocorreu em



1953, sob os cuidados do Dr. Cavalho Pinto. Até cerca de 70 anos atrds, a condicao era
fatal para todas as criancas portadoras de atresia de esdofago. Atualmente, as taxas de
sobrevivéncia sdo elevadas, devido aos avancos tanto no tratamento neonatal quanto nas

técnicas cirurgicas.

Aspectos Epidemiologicos e Associacio com Outras

Malformacoes

Epidemiologicamente, a atresia de esd6fago ocorre em uma a cada 3.000 a 4.500
nascidos vivos. Em Curitiba, por exemplo, considerando o numero de nascimentos
anuais, estima-se o nascimento de trés a quatro criancgas com essa condicdo a cada ano. A
atresia de esofago pode ser uma malformacdo isolada, mas frequentemente esta
associada a outras anomalias, sendo que aproximadamente 50% dos casos apresentam
malformacdes adicionais. Entre essas, as malformacodes cardiacas sdo as mais comuns e
tém um impacto significativo no progndstico. Em alguns pacientes, pode-se observar a
sequéncia de anomalias conhecida como VACTERL, um acronimo para malformacdes
vertebrais, anorretais, cardiacas, traqueoesofagicas, renais e de membros, sendo esta
ultima frequentemente caracterizada pela agenesia do radio. Recentemente, tem-se

descrito a inclusdo da hidrocefalia (HVACTERL) entre essas associagdes.

Importancia do Diagnostico de Anomalias Associadas

Para definir um paciente como portador da sequéncia VACTERL, € necessario que
este apresente ao menos trés dessas malformacdes, o que indica a importancia de
avaliar outros 6rgdos ao diagnosticar uma anomalia visivel. Por exemplo, ao identificar

uma anomalia anorretal, é imprescindivel investigar a possibilidade de atresia de



esofago, uma vez que a presenca de uma malformacdo pode sugerir a existéncia de

outras associadas.

Teorias Etiologicas da Atresia de Es6fago

Diversas teorias tentam explicar a etiologia da atresia de esdfago, sugerindo que
nenhum modelo unico é capaz de justificar todos os tipos da condi¢do. Uma teoria sugere
que a presenca de uma fistula traqueoesofagica poderia, em decorréncia de um
movimento embrioldgico incorreto, resultar na falta de uma parte do es6fago. Outra
hipdtese considera um descompasso no desenvolvimento da traqueia e do es6fago, que
permaneceriam conectados pela fistula, enquanto uma terceira teoria propde uma
deficiéncia vascular intrauterina, provocando isquemia e subsequente auséncia de uma

porcdo do esodfago.

Classificacao e Tipos de Atresia de Esofago

A atresia de es6fago pode apresentar variacdes anatomicas significativas, as quais
sdo fundamentais para o diagnostico e tratamento do paciente. A classificacdo mais
adotada foi desenvolvida pelo Dr. Gross, um cirurgido pediatrico americano, que dividiu
a atresia em cinco tipos. No tipo A, ocorre uma atresia sem comunicacdo entre o eséfago
e a traqueia, representando menos de 10% dos casos. Ja no tipo B, em cerca de 1% dos
casos, ha uma fistula traqueoesofagica proximal, onde o segmento superior do es6fago se
conecta a traqueia. O tipo C, que é o mais frequente, com mais de 85% dos casos,
apresenta uma fistula traqueoesofagica distal, sendo a forma predominante na

pratica clinica.



O tipo D é o mais raro, caracterizado pela presenca de fistulas tanto proximal
quanto distal. Por fim, o tipo E ndo representa uma verdadeira atresia, pois o esdofago é
pérvio; no entanto, hd uma fistula traqueoesofagica que conecta o eséfago a traqueia.
Dada a alta prevaléncia do tipo C, é comum que a comunicac¢do entre o esdfago e a
traqueia ocorra proxima a carina, fato visualmente ilustrado em representacoes

anatomicas que destacam a distribuicao de frequéncia desses tipos de atresia.

Tipo B Tipo D

Tipo C Tipo A

https://d3043uogladll6.cloudfront.net/uploads/2021/06/sdfg-768x431.png.

Desafios Cirurgicos e Diagnostico Pré-natal

Os casos de atresia de es6fago sem fistula apresentam desafios adicionais para o
tratamento cirurgico, principalmente devido a maior distdncia entre os segmentos
esofagicos. Na pratica, isso torna a intervencdo mais complexa, uma situacgdo
frequentemente abordada em detalhes nas aulas presenciais. Além disso, a presenca de
polidramnio (excesso de liquido amniotico) no periodo pré-natal pode ser um indicativo
importante, especialmente nos casos de atresia de esd6fago sem fistula, onde essa
condicdo ocorre em quase todos os casos devido a falta de circulacdo de liquido

amniotico pelo trato digestorio fetal, ja nos pacientes com fistula (que é a maioria) pouco
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mais da metade terdo polidramnio. Em pacientes com esdfago pérvio, o liquido deglutido
chega ao estdmago e é processado normalmente, mas em casos de atresia verdadeira isso
ndo ocorre, entdo, tem-se auséncia da visualizacdo da bolha gastrica. Embora a auséncia
de liquido no estdomago ndo seja algo frequentemente identificado, sua presenca sugere
uma anomalia significativa e pode indicar uma atresia de esd6fago sem fistula. Além
disso, o diagnostico de uma cardiopatia congénita no pré-natal deve acender um
alerta para a possibilidade de uma sequéncia VACTERL. Em tais casos, o examinador
deve procurar cuidadosamente o estdbmago durante a ecografia pré-natal. Se o estdbmago
ndo for visualizado, pode ser um indicativo de atresia de es6fago associada a sequéncia
VACTERL, reforcando a necessidade de investigar outras anomalias que possam estar

presentes.

Diagnostico ao Nascimento e Exames Radiologicos

Quando o diagnostico pré-natal ndo é realizado, o0 método mais direto para
suspeitar de atresia de esO0fago ao nascimento é a introducdo de uma sonda
nasogastrica. A sonda, ao ser inserida, atinge um fundo cego, indicando a presenca de
atresia. Com o avanco das técnicas neonatais, a passagem imediata de sondas ao
nascimento deixou de ser uma pratica rotineira, sendo realizada somente em casos

especificos, como quando ha suspeita ou indicacdo de polidrAmnio.

Nos casos em que o recém-nascido é encaminhado para o alojamento conjunto,
manifestacdes clinicas podem indicar atresia de eséfago. Esses sinais incluem salivacao
excessiva e aerada. O esdofago ndo sendo pérvio, a crianca ird regurgitar qualquer
alimento dado a ela, podendo fazer uma broncoaspiracdo levando a uma crise
desconforto respiratorio e cianose. Caso esses sintomas estejam presentes, a realizacao

de uma radiografia de torax e abdémen com sonda nasogastrica torna-se essencial



para confirmar o diagnodstico de atresia de es6fago. A radiografia pode mostrar uma
bolsa de ar no segmento proximal (uma vez que o ar ndo consegue progredir) e, se
houver presenca de ar no abdémen, pode ser por conta de uma fistula, sugerindo, assim,
uma atresia do tipo C. Nao tem como ter ar no abdémen, de uma crianca com atresia se

ndo houver uma fistula traqueoesofagica.

Historico e Relevancia da Cirurgia Pediatrica

A cirurgia pediatrica originou-se a partir da ortopedia, uma especialidade voltada
inicialmente ao atendimento cirurgico de criancas. O termo "ortopedia" deriva do grego e
significa "crianga reta", refletindo o foco na correcdo de deformidades em criancas. Com
0 tempo, a ortopedia evoluiu para incluir a traumatologia, mas historicamente, foi o
cuidado com criancgas que motivou o surgimento desta especialidade, incluindo aqui a

introducdo da cirurgia pediatrica como um ramo distinto.

A atresia de esO6fago, uma condicdo congénita letal sem intervencdo, foi uma das
principais condi¢bes que impulsionaram a criacdo da cirurgia pediadtrica como
especialidade. A incapacidade de tratar adequadamente esta e outras malformacdes
congénitas levou a necessidade de um campo cirurgico dedicado ao atendimento

pediatrico.

Definicao e Classificacdo: Agenesia vs. Atresia

Agenesia refere-se ao ndo desenvolvimento de um orgdo s6lido, enquanto atresia
descreve a auséncia de desenvolvimento em um drgdo tubular ou uma abertura natural.

Na atresia de eso6fago, o esdofago € interrompido em algum ponto, impossibilitando a



passagem de alimentos para o estomago. Este entendimento embriologico é essencial

para identificar e categorizar corretamente a doenca.

Diagnostico Pré-Natal de Atresia de Esofago

Durante o pré-natal, alguns achados podem sugerir a presenca de atresia de
esofago, embora nem todos sejam frequentes. Entre os sinais possiveis estdo o
polidramnio (excesso de liquido amniotico), auséncia de bolha gastrica e, em alguns
casos, caracteristicas da sequéncia VACTERL (ndo uma sindrome, mas uma sequéncia
de malformacdes associadas). A sequéncia VACTERL engloba malformacdes vertebrais,

anorretais, cardiacas, traqueoesofagicas, renais e de membros.

No entanto, o tipo mais comum de atresia de eséfago inclui uma fistula
traqueoesofagica distal (Tipo C), que permite que o liquido amnidtico circule
normalmente pelo trato digestorio, o que reduz a chance de polidrAmnio. Como
resultado, a maioria dos casos de atresia de esdfago ndo apresenta sinais evidentes

durante o pré-natal e o diagnostico é frequentemente feito apos o nascimento.

Apresentacao Clinica e Diagndstico no Nascimento

Ao nascimento, criancas com atresia de esdfago frequentemente apresentam
hipersalivacdo e regurgitacdo ao tentar mamar, devido a obstrucdo esofagica. A
passagem de uma sonda nasogastrica, que ndo progride, € uma técnica comum para
confirmar o diagndstico. Além disso, broncoaspiracdo de saliva é um risco associado,
pois o esdfago ndo é pérvio, e hd risco de refluxo de conteudo gastrico para o trato

respiratorio através da fistula traqueoesofagica.



Condutas Pré-Operatorias e Investigacdo de Malformacoes

Associadas

Antes da cirurgia, é crucial estabilizar o paciente, especialmente considerando a
possivel presenca de malformacgdes cardiacas ou anorretais que podem comprometer o
procedimento. Medidas pré-operatdrias incluem posicionar a crianca em decubito
elevado e realizar aspiracdo continua da saliva para evitar broncoaspiracdo. Em
centros sem recursos para aspiracdo continua, utiliza-se uma adaptacdo da sonda

nasogastrica para prevenir o acamulo de saliva.

Tratamento Cirurgico da Atresia de Es6fago

A correcdo cirurgica ideal é a anastomose término-terminal entre os cotos
esofagicos proximal e distal. Entretanto, em casos onde o paciente é muito prematuro ou
apresenta complicacdes respiratdrias, a correcdo primdria pode ser inviavel. Nesses
casos, realiza-se uma gastrostomia tempordaria para alimentacdo e um bloqueio da
fistula traqueoesofagica, postergando a correcdo até que o paciente esteja em melhores

condicdes.

Técnicas Cirurgicas: Toracotomia e Toracoscopia

A cirurgia pode ser realizada por técnicas minimamente invasivas, como a
toracoscopia, ou através de uma toracotomia convencional ou extrapleural. A
toracotomia extrapleural, acessando pelo lado direito, é favorecida no Brasil devido a
menor invasividade, reduzindo a necessidade de drenagem tordcica e complicacdes

pos-operatdrias.



Pos-Operatorio e Complicacoes Potenciais

Apés a correcdo cirurgica, a crianca é mantida em alimentacdo por sonda até a
cicatrizacdo completa da anastomose, com um exame contrastado entre o sétimo e o
décimo dia de pds-operatorio para confirmar a integridade do esbdfago. Entre as
complicagdes cirurgicas possiveis, destaca-se o risco de fistula anastomotica, que pode
ocorrer em 5-15% dos casos, além da estenose esofagica e refluxo gastroesofagico, que

podem exigir intervencdes adicionais, como dilatacdo endoscdpica.

Em casos onde ha estenose significativa do esd6fago ou recorréncia de fistula,
intervencdes adicionais sdo indicadas. O refluxo gastroesofagico ocorre em até 40% dos
pacientes, sendo uma complicacdo anatémica frequente devido a juncdo esofagogastrica

andmala.

Este resumo abrange os principais aspectos técnicos e clinicos do manejo da
atresia de esofago, destacando a importancia da estabilizacdo pré-operatdria, correcao

cirurgica e monitoramento rigoroso das complicagdes pds-operatorias.

Complicacoes Respiratorias

Uma das complicacdes frequentemente observadas em pacientes com atresia de
esofago é a traqueomaldcia, caracterizada por uma estrutura frouxa na &arvore
traqueobronquial. Essa condi¢do pode ocorrer devido ao desenvolvimento inadequado
da traqueia, que nasce em conjunto com o es6fago. Durante a inspiracdo, a traqueia pode

colapsar devido a pressdes negativas, levando a dificuldades respiratorias.
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Embora a traqueomaldcia possa ndo apresentar sintomas significativos na
maioria dos casos, complicacdes respiratorias podem surgir. O diagnostico é realizado
por broncoscopia, e, geralmente, o tratamento é conservador, evitando intervencdes

cirurgicas, salvo em casos mais graves.

Tratamento da Atresia de Esofago sem Fistula

A abordagem terapéutica para a atresia de esofago sem fistula frequentemente
envolve a alimentacdo por gastrostomia, especialmente em casos onde o0s cotos
esofagicos estdo distantes. A cirurgia convencional pode ser complexa, e o ideal é
permitir que o es6fago cresca apos o nascimento, facilitando a anastomose cirurgica. A
utilizacdo de gastrostomia permite a nutricdo adequada enquanto se espera que 0s cotos

se aproximem.

Casos onde o coto distal estd mais distante requerem técnicas especificas, como a
técnica de Foker, que envolve a tracdo do coto esofdgico para promover o crescimento.
Alternativamente, a esofagomiotomia pela técnica de Livaditis pode ser empregada para

criar espaco e preservar o esdfago nativo.

Consideracoes sobre a Substituicao do Es6fago

Quando hd um coto préoximo do outro, menos de dois corpos vertebrais, na
maioria das vezes o reparo primario € suficiente. Porém, quando essa correcdo primaria
ndo é vidvel, a substituicdo esofagica torna-se necessdria. O estdbmago ou o colon sdo
frequentemente utilizados para esse proposito, com a possibilidade de complicacdes
aumentadas, como refluxo gastroesofdgico. A escolha do segmento a ser utilizado

dependera das condicdes clinicas do paciente e da complexidade da cirurgia.
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Prognostico

O prognostico para neonatos com atresia de eséfago é influenciado por multiplos
fatores, com énfase no peso ao nascimento e na presenca de malformacdes cardiacas.
Pacientes com peso superior a 2,5 kg e sem malformacdes cardiacas apresentam
melhores resultados. Em contrapartida, aqueles com baixo peso e malformacoes

associadas enfrentam um aumento significativo na mortalidade.

Analise Inicial e Planejamento Cirurgico

A avaliacdo inicial do paciente deve incluir radiografia simples do abdémen, a
qual é crucial para determinar a presenca de ar no trato gastrointestinal, que pode
influenciar o planejamento cirurgico. A correcdo de anomalias associadas, como
anomalias anorretais, deve ser priorizada conforme a gravidade das condigdes

apresentadas.

Observacao

O manejo da atresia de es6fago em neonatos requer um entendimento profundo
das complicacdes potenciais e do planejamento cirurgico. O objetivo primordial deve ser
a correcdo primadria da atresia, sempre que possivel, a fim de minimizar complicacdes a
longo prazo e melhorar o progndstico do paciente. A formacao continua e a compreensao

das estratégias terapéuticas sdo essenciais para a pratica clinica nessa area.
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