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RESUMO

A atresia de esb6fago € uma malformag&o congénita caracterizada pela auséncia de um
segmento deste 6rgdo. Tal condicéo € classificada em alguns tipos, sendo o critério de
Vogt o mais difundido e utilizado. Essa classificacdo engloba basicamente cinco tipos
gue sdo diferenciados pela presenca ou ndo de fistulas e a localizacdo destas.
Clinicamente, 0 neonato apresenta intensa salivacdo com a presenca de bolhas de ar,
desconforto durante as mamadas, engasgos frequentes e tosses espasmoédicas. O
diagnostico é feito principalmente apds o nascimento, quando a crianca apresenta
clinica compativel, mas é possivel que seja feito no periodo pré natal, por meio de
ultrassonografia, ressonancia magnética, e exames laboratoriais. Ap6s o diagnéstico, é
necessaria cirurgia e cuidados especificos de poés cirtrgico. Dessa forma, foi realizada
uma revisdo bibliografica, com o objetivo de tornar o conhecimento da patologia mais
acessivel aos profissionais e estudantes da area de saude. Além disso, o estudo tem o
propésito de tornar evidente a necessidade de elaboragdo de estudos e protocolos
eficazes para auxiliar os cuidados com os pacientes.
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ABSTRACT
Esophageal atresia is a congenital malformation characterized by the absence of a
segment of this organ. This condition is classified into several types, with the Vogt
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classification being the most widely used. This classification includes five main types,
differentiated by the presence or absence of fistulas and their location. Clinically, the
newborn presents with excessive salivation, air bubbles, discomfort during feeding,
frequent choking, and spasmodic coughing. The diagnosis is primarily made after birth
when the child shows compatible clinical signs, although it is possible to diagnose it
prenatally through ultrasound, magnetic resonance imaging, and laboratory tests. After
diagnosis, surgery is necessary, along with specific postoperative care. Thus, a literature
review was conducted to make knowledge of the pathology more accessible to health
professionals and students. Additionally, the study aims to highlight the need for the
development of effective studies and protocols to support patient care.
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RESUMEN

La atresia esofagica es una malformacién congénita caracterizada por la ausencia de
un segmento de este 6rgano. Esta condicion se clasifica en varios tipos, siendo el criterio
de Vogt el més difundido y utilizado. Esta clasificacion abarca basicamente cinco tipos,
que se diferencian por la presencia o ausencia de fistulas y su localizacion.
Clinicamente, el recién nacido presenta salivacion intensa con la presencia de burbujas
de aire, malestar durante la alimentacién, atragantamientos frecuentes y tos
espasmadica. El diagnéstico se realiza principalmente después del nacimiento, cuando
el niflo presenta una clinica compatible, aunque es posible que se realice en el periodo
prenatal mediante ultrasonografia, resonancia magnética y exadmenes de laboratorio.
Tras el diagnéstico, es necesaria una cirugia y cuidados postoperatorios especificos. De
esta forma, se realiz6 una revision bibliografica con el objetivo de hacer que el
conocimiento de esta patologia sea méas accesible para los profesionales y estudiantes
del area de la salud. Ademas, el estudio tiene como propoésito evidenciar la necesidad
de desarrollar estudios y protocolos eficaces para ayudar en el cuidado de los pacientes.

Palabras clave: “Eséfago”, “Atresia de eséfago”, “Recém nascido”, “Neonato”

Introducéo

Atresia de es6fago consiste em uma malformacdo congénita
caracterizada pela auséncia de um segmento deste 6rgdo, podendo estar
associada a uma comunicagdo com a traqueia ou outras malformagdes (Albertini
et al.,, 2018). Os sintomas variam de acordo com a topografia acometida.
Comumente, 0s neonatos apresentam salivacdo abundante, engasgos, tosse e
cianose apoOs tentativa alimentar, além de falha na sondagem gastrica
(Romagna, 2010). Trata-se de uma condigcdo com incidéncia global e com
mortalidade que varia de 5 a 20% dos casos; porém, avanc¢os no diagndéstico e
tratamento tém sido responsaveis por maiores taxas de sobrevida (Tollne et al.,
2024; Albertini et al., 2018; Fernandes et al., 2020).
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Seu diagnéstico pode ser feito ainda no pré-natal, através de achados
ultrassonograficos; porém, na maioria dos casos, o diagnostico é feito apds o
nascimento. O tratamento € realizado com reparo cirdrgico do es6fago, podendo
ser feito em uma ou mais etapas, de acordo com a apresentacdo da
malformacéo e condic¢des clinicas do paciente (Camara et al., 2018). Dentre as
complicacBes cirdrgicas mais comuns destacam-se dismotilidade esofagiana,
estenose da anastomose, refluxo gastroesofagico e disfuncdes respiratérias
(Albertini et al., 2018). Melhorias na tecnologia e na medicina ajudaram a
identificar e a diminuir as complica¢des pds-cirurgicas, proporcionando melhor

qualidade de vida para estes pacientes (Lee, 2018).

Metodologia

Este artigo constitui um estudo descritivo de carater bibliografico,
abrangendo o tema atresia de es6fago em recém nascidos. Para este trabalho,
foi realizada uma revisao de literatura publicada nas seguintes bases de dados:
Scielo, PubMed e Google Académico. As palavras chaves utilizadas foram
“Esbfago”, “Atresia de esbéfago”, “Recém nascido”, “Neonato” assim como seus
respectivos descritores na lingua inglesa. Os critérios de inclusdo baseiam-se
em artigos publicados a partir do ano de 2007 até o ano de 2024, acerca do
tema, que compreendiam os idiomas portugués e inglés. Diante dessa analise,

19 artigos foram analisados para o estudo.

Resultados

Foram delimitados na metodologia um total de 19 artigos, sendo que
todos tiveram o titulo e resumo avaliados e 19 foram lidos na integra e
selecionados para compor o presente estudo. Dos 19 selecionados, o estudo
mais antigo foi publicado em 2007 e o mais recente em 2024. Todos 0s artigos

foram separados em titulo, autoria, ano de publicagdo e método empregado.
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A atresia do es6fago € uma anomalia congénita caracterizada pela
interrupcdo da continuidade do es6fago. Pode apresentar ou ndo comunicacao
persistente com a traqueia. Essa condicdo frequentemente esta associada a
outras malformaces congénitas, como defeitos cardiacos, anomalias
gastrointestinais, tragueoesofagicas, genitais, urinarios, vertebrais e
malformagbes nos membros. Tais anomalias formam um grupo denominado
VACTERL (Tollne et al., 2024; Spitz, 2007).

E um quadro relativamente comum, afetando cerca de 1 em cada 2500
a 3000 criancas recém-nascidas. A maioria dos casos € esporadica e nao-
sindrdbmica, embora uma pequena fracdo esteja associada a anomalias
cromossOmicas. Os casos familiares ou sindromicos sdo extremamente raros,
representando menos de 1% do total, sendo que essa condicdo é de 2 a 3 vezes

mais comum em gémeos (Spitz, 2007; Edwards et al., 2021).
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Historicamente, o primeiro caso documentado de atresia do es6fago foi
descrito por Thomas Gibson em 1697. Outros relatos seguiram, com Thomas
Hill em 1840 identificando anomalias associadas e Thomas Holmes sugerindo
tratamento cirdrgico em 1869. A primeira tentativa bem-sucedida de reparo
primario foi realizada por Cameron Haight em 1941 (Spitz, 2007).

As taxas de sobrevivéncia aumentaram significativamente nas ultimas
décadas, alcancando entre 90% e 95% nos dias atuais. A crianca com atresia
do esb6fago precisa passar por cirurgia nos primeiros dias de vida para permitir o
acesso ao trato gastrointestinal e possibilitar a alimentacéo oral. Na maioria dos
casos, realiza-se uma anastomose primaria na qual as duas extremidades do

esbfago sdo conectadas (Tollne et al., 2024).

A etiologia dessa condicdo € multifatorial. Evidéncias sugerem que
mutacOes em genes com efeitos diversos em vias de desenvolvimento podem
ser responsaveis. Contudo, 0s mecanismos exatos pelos quais essas mutacdes
causam complicacdes ainda néo sado claros (Edwards et al., 2021). Estudos em
modelos animais sugerem, por exemplo, a participacédo do gene Sonic hedgehog
(Shh) na formacgéao normal do es6fago e da traqueia. Alteragdes na expressao
desse gene ou em seu caminho de sinalizacdo podem levar a falhas na
separacdo e desenvolvimento anormal (Spitz, 2007). Ademais, anomalias
cromossOmicas, como trissomias e delecbes, também estdo associadas a
atresia esofagica e foram observadas em uma parcela significativa dos casos
com malformagdes associadas. Além disso, malformagdes associadas, como a
associacdo VACTERL (vertebral, ano-rectal, cardiaca, traqueoesofagica, renal e
dos membros), também podem fornecer pistas sobre a etiologia da atresia
esofagica, uma vez que, provavelmente, resultam de lesbes durante o
desenvolvimento embrionario que afeta multiplos eventos morfogenéticos (Spitz,
2007). Por fim, fatores ambientais e multifatoriais também podem contribuir para
o desenvolvimento da atresia do esbfago. Exposi¢cdes durante a gravidez e
condi¢cbes de saude materna podem desempenhar um papel na predisposicao a

essa condigéo.
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A atresia do es6fago pode ser classificada em varios tipos, a depender
da variacao anatdomica presente. O critério mais utilizado € o desenvolvido por
Vogt, de 1929, que permanece o mais difundido até os dias atuais. Gross, em
1953, fez algumas modificagcdes na classificacédo (Spitz, 2007). A categoria mais
comum da doenca € a atresia com fistula traqueoesofagica distal (Vogt 3B;
Gross C). Nesse caso, o0 esb6fago proximal, dilatado e com a parede muscular
espessa, termina cegamente no mediastino superior, aproximadamente ao nivel
da terceira ou quarta vértebra toracica. O eséfago distal, mais estreito e fino, se
conecta a parede posterior da traqueia na carina, ou mais frequentemente, um
a dois centimetros mais acima na traqueia. A distancia entre o es6fago proximal
cego e a fistula traqueoesofagica distal pode variar de segmentos sobrepostos
a uma lacuna ampla. Muito raramente, a fistula distal pode estar obstruida ou
obliterada, o que pode levar a um diagnostico incorreto de atresia isolada antes
da cirurgia (Spitz, 2007; Bogs et al., 2018; Van Lennep et al., 2019). Um segundo
tipo é a atresia isolada sem fistula (Vogt 2; Gross A). Nessa classe, o0 es6fago
proximal e o distal terminam sem qualgquer conexao com a traqueia. O segmento
esofagico proximal é dilatado e tem a parede espessada, geralmente terminando
mais alto no mediastino posterior, perto da segunda vértebra toracica. O eséfago
distal é curto e termina a uma distancia variavel acima do diafragma. A distancia
entre essas duas extremidades é o que determinara se uma reparacao primaria
€ viavel (o que € raro) ou se sera necessario realizar uma anastomose primaria
tardia ou uma substituicdo do esdfago. Nesses casos, de maneira primaria, €
crucial excluir a presenca de uma fistula traqueoesofagica proximal (Spitz, 2007,
Van Lennep et al., 2019). O terceiro tipo é a fistula traqueoesofagica sem atresia
(Vogt 4; Gross E). Nesse caso, existe uma conexéo fistulosa entre um es6fago
gue esta anatomicamente intacto e a traqueia. Esse trajeto fistuloso pode ser
bastante estreito, com diametro variando de 3 a 5 mm, e geralmente se localiza
na regido cervical inferior. Embora a maioria dos casos envolva uma Unica
fistula, também ja foram documentadas ocorréncias com duas ou até trés fistulas
(Spitz, 2007; Van Lennep et al., 2019). O quarto tipo € a atresia com fistula
traqueoesofagica proximal (Vogt 3A; Gross B), que é rara e deve ser diferenciada

de forma isolada. A fistula ndo esté localizada na extremidade distal do saco
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superior, mas sim 1 a 2 cm acima do fim, na parede anterior do es6fago (Spitz,
2007; Van Lennep et al., 2019). O quinto tipo é a atresia do es6fago com fistula
traqueoesofagica distal na extremidade proximal (Vogt 3C; Gross D). Em muitos
desses casos, a condicao foi incorretamente diagnosticada e tratada como
atresia proximal com fistula distal. Infec¢Bes respiratérias recorrentes levaram a
novas investigacoes, que revelaram a presenca de uma fistula traqueoesofagica
a qual havia sido confundida com uma fistula recidivante. O avanco na utilizacao
de endoscopia pré-operatéria (como broncoscopia e esofagoscopia) possibilita
a detecgao precoce da “fistula dupla”, permitindo que o reparo completo seja
feito no primeiro procedimento. Se a fistula proximal ndo for identificada antes
da cirurgia, deve-se suspeitar do diagndstico ao observar um grande vazamento
de géas do saco superior durante a realizacdo da anastomose (Spitz, 2007; Van
Lennep et al., 2019). Por fim, outra definicdo possivel categoriza as atresias de
acordo com a medida da distancia (lacuna) entre as extremidades esofégicas.
Apesar de ndo ser consenso entre os cirurgides pediatricos, a chamada atresia
de esdfago com long gap denota medida lacunar, ou seja, entre as extremidades,
de cerca de 3 a5 cm ou de 3 a 4 corpos vertebrais. Quanto maior a distancia
entre as extremidades esofagicas, mais desafiadoras serdo as terapéuticas
administradas. Tal classificacdo abarca principalmente as atresias A e B de
Gross (Penikis; Sescleifer; Kunisaki, 2024).

Com relacao a apresentacao do quadro, clinicamente, o recém-nascido
apresenta salivacdo intensa combinada com bolhas de ar, angustia durante a
primeira alimentacdo, engasgos, tosses espasmodicas e secas ("tosse de
cachorro”). Tais acometimentos respiratorios ocorrem principalmente em
atresias proximais, nas quais saliva e/ou alimentos alcancam o trato respiratorio
mais facilmente (Penikis; Sescleifer; Kunisaki, 2024; Van Lennep et al., 2019;
Bowder; Lal, 2021). Nesses casos, o0 diagnostico pode ser confirmado durante a
tentativa de posicionar o cateter oroesofagico no estbmago. A disfuncéo é
evidenciada quando nao ha retorno de conteudo gastrico pelo tubo e/ou na
incapacidade de passar o cateter além de 10 cm das gengivas da crianca.
Ademais, o0 uso de cateteres pouco calibrosos, que podem se curvar durante o

procedimento, permite a falsa sensacdo de continuidade esofégica; assim,
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equipamentos mais largos (a partir de 10 FR) sdo op¢Bes mais confidveis no
processo descrito (Bowder; Lal, 2021; Van Lennep et al., 2019). A visualizacéo
do cateter através da radiografia de térax confirma o diagnostico (Penikis;
Sescleifer; Kunisaki, 2024). Alguns especialistas defendem a administracéo de
contraste, através do cateter, para confirmar o diagnéstico. Contudo, essa
técnica € reservada a casos controversos, devido aos riscos de aspiracdo da
substancia (Penikis; Sescleifer; Kunisaki, 2024). Cerca de 90% dos pacientes
sdo diagnosticados apés o nascimento, apesar da possibilidade de descoberta
durante o pré-natal (Van Lennep et al., 2019).

No que diz respeito ao pré-natal, os exames de imagem utilizados para
o diagndstico séo a ultrassonografia e a ressonancia magnética. Em ambas as
analises, as principais alteracfes observadas sdo a distensdo da hipofaringe
(achado mais precoce), auséncia (ou diminuicdo importante) da bolha gastrica e
dilatacdo da porcao superior do esodfago (conhecido como "pouch sign”). O
ultrassom também possibilita a avaliacdo de oligodramnia, fundamental para o
diagnoéstico. Contudo, 0 método possui baixa precisdo, com identificacdo de
cerca de 1/3 dos casos, e so é aplicavel por volta das 24 semanas de gestacao.
A ressonancia magnética € descrita com maior sensibilidade, determinada pela
acuracia na identificacdo da dilatacdo superior esofagica e definicdo de outras
malformacdes relacionadas ao quadro. Em relagdo aos exames laboratoriais, a
andlise quimica do liquido amni6tico, com identificacdo de alfa-fetoproteina e
gama-glutamil transpeptidase, possui sensibilidade de 89,9%. Todavia, devido
aos riscos intrinsecos a amniocentese, a aplicacdo deve ser avaliada
cautelosamente (Pardy et al., 2019; Arntzen et al., 2023; Penikis; Sescleifer;
Kunisaki, 2024; Bowder; Lal, 2021; Van Lennep et al., 2019; Puri et al., 2020). O
diagnostico precoce permite o direcionamento dos individuos a centros
especializados para a realizagéo dos cuidados apropriados. Tal situagcéo atenua
o tempo de separacdo do binbmio mae-bebé, reduz a necessidade de transporte
do recém-nascido a locais distantes da familia e garante o tratamento cirargico

adequado e precoce (Arntzen et al., 2023).
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Os cuidados com o0s recém-nascidos acometidos pela atresia de
esb6fago devem acontecer, idealmente, logo apds o nascimento (em casos de
reconhecimento precoce) ou imediatamente apds o diagndéstico pdés-natal
(confirmado com observacdo de sinais clinicos e tentativa de passagem de
sonda oroesofagica calibrosa) em unidades de terapia intensiva (UTI). Apesar
das variacdes entre as abordagens realizadas em diferentes paises, devido a
auséncia de protocolos clinicos bem definidos (Pardy et al., 2019), a prevencao
de aspiracdo € evidenciada como a primeira conduta a ser tomada. Deve-se
retirar qualquer tipo de medicagdo ou alimentagdo via oral do paciente e
prosseguir com a instalacdo de fluidos, a fim de manter a normoglicemia e
euvolemia do paciente (Hunt; Perkins; King, 2016). Logo em seguida, acomodar
0 neonato com a cabeca elevada para cima (posi¢ao de Trendelenburg reversa),
para evitar a aspiracdo de contetdos gastricos refluxados através de fistulas
distais (Pardy et al., 2019; Bowder et al., 2021). Outras medidas a serem
tomadas, a depender da disponibilidade de equipamentos ou preferéncia da
equipe, incluem a drenagem do saco superior, instalacdo do tubo Replogue,
puncao gastrica e esofagostomia. No que tange a drenagem do saco esofégico
superior, trata-se da instalagéo de um tubo orogéstrico configurado para realizar
a succao do conteudo presente, o que descomprime a estrutura e remove
substancias passiveis de aspiracdo (Pardy et al., 2019; Bowder et al., 2021).
Com relagdo ao tubo Replogue, trata-se de uma sonda de duplo lumen, a qual é
introduzida através da narina até o saco superior, com a finalidade de aspiracédo
continua da estrutura. Tal método € o mais indicado, porquanto evita
manipulacéo excessiva do paciente e permite a manutencéo de padrbes de sono
mais fisiol6gicos (Hunt; Perkins; King, 2016). A puncdo gastrica permite
estabilizacdo temporaria do paciente antes da abordagem cirargica. Por fim, a
esofagostomia deve ser feita somente quando todas as outras alternativas para
evitar aspiracdo falharem, pois torna a reparacdo cirdrgica mais complexa.
Quando a cirurgia ndo é uma alternativa possivel precocemente, a instalacéo de
um cateter de Foley no éstio de uma gastrostomia ou colocagcao de tubo de
gastrostomia ligado a um sistema de drenagem pleural com selo d'agua pode

fornecer mais tempo para preparagdo do procedimento cirurgico (Pardy et al.,
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2019; Bowder et al., 2021). Em pacientes com atresia esofagica do tipo long gap,
a gastrostomia € a abordagem padrao (Bowder; Lal, 2021). Nos casos em que a
ventilacdo mecanica se faz necessaria em pacientes com fistulas distais, deve-
se considerar que o ar da pressao positiva pode fluir para o trato gastrointestinal,
resultando em distenséo géstrica, elevagao do diafragma com comprometimento
da mecanica respiratoria e, em casos complicados, sindrome compartimental
abdominal e ruptura gastrica (Pardy et al., 2019; Bowder et al., 2021). A fim de
deter o comprometimento respiratério e gastrointestinal, além de evitar a
ventilacdo por presséo positiva, € necessario impedir a manipulacdo excessiva
do neonato, a qual pode levar a agitacdo e choro, resultando na piora do fluxo
de ar através da fistula (Bowder et al., 2021). Outras maneiras de impossibilitar
a passagem de ar através da fistula englobam o uso de ventilagdo mecéanica
oscilatéria de alta frequéncia, ventilacdo mecanica com baixa pressao,
posicionamento do tubo endotraqueal na carina ou bronquio fonte direito com
auxilio da laringotraqueobroncoscopia, a fim de evitar o posicionamento do tubo
endotraqueal na fistula, privar a passagem de ar com o baldo de cateter Foley
inflado no es6fago, obstruir a fistula com cateter Fogarty e realizar ligadura em
esbfago distal (Pardy et al., 2019; Bowder et al., 2021). Caso o estbmago se
torne massivamente dilatado, com evolu¢cdo a sindrome compartimental, a
descompressdo com agulha ou instalacdo de um tubo gastrostbmico pode
resgatar o paciente. Caso tais manobras sejam insuficientes, uma toracotomia
emergencial com ligadura transpleural e divisédo de fistula efetiva (Bowder et al.,
2021). Por fim, 0 uso de antibioticoterapia ndo € obrigatéria nos cuidados iniciais
com 0s neonatos, mas pode ser indicada nos casos de suspeita de aspiracao ou
quando ha fatores de risco pré-natais como ruptura prematura de membranas,
suspeitas clinicas de corioamnionite ou pesquisa positiva de Streptococcus

grupo B na vagina e/ou reto da gestante.

Durante os cuidados pré-operatérios, ocorre a avaliagdo das anomalias
congénitas, das vias aéreas e dos sacos esofagicos. Como cerca de 70% dos
pacientes com atresia esofagica nascem com outras anomalias congénitas, €
fundamental o conhecimento das comorbidades por parte dos cirurgibes

pediatricos para prosseguimento do tratamento cirargico (Hunt; Perkins; King,
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2016; Bowder et al., 2021; Penikis; Sescleifer; Kunisaki, 2024). Todos pacientes
diagnosticados com atresia esofagica devem investigar alteracdes da sindrome
VACTERL caracterizada pela presenca de pelo menos 3 anormalidades das
seguintes: defeitos vertebrais, anorretais, cardiacos, traqueoesofagicos, renais
e em membros (Penikis; Sescleifer; Kunisaki, 2024). As alteracdes
musculoesqueléticas podem ser avaliadas por exames de imagem. Através da
radiografia simples, € comum identificar estruturas como hemivértebras,
vértebras fundidas, vértebras em borboleta, auséncia de vértebras,
deformidades em costelas e regressao caudal. Por meio da realizacdo de
ressonancia magnética ou ultrassonografia de coluna vertebral, lipomas da
medula espinhal e disrafismo espinhal podem ser reconhecidos (Hunt; Perkins;
King, 2016; Penikis; Sescleifer; Kunisaki, 2024; Keckler; St. Peter; Valusek et al.,
2007). A avaliacao inicial de alteracBes anorretais é realizada principalmente
através do exame fisico, o qual visualiza a existéncia, posi¢ao e a integridade do
anus. Também é importante verificar a permeabilidade anal (Bowder et al., 2021,
Penikis; Sescleifer; kunisaki, 2024; Keckler; St. Peter; Valusek et al., 2007). Os
defeitos cardiacos congénitos (ocorrem em mais de 50% dos casos de atresia
esofagica) e vasculares, em sua maioria, sdo identificados através do
ecocardiograma. Dentre as alteracdes vasculares destacam-se arco aortico
duplo, tetralogia de Fallot, dextrocardia, aorta circunflexa, subclavias direitas
aberrantes, aneis vasculares e, principalmente, arco adrtico direito, presente em
cerca de 5% dos pacientes com atresia esofagica. Tais anomalias, ao serem
suspeitadas através da analise do ecocardiograma, denotam avaliacdo mais
aprofundada com exames como angiotomografia computadorizada e
ressonancia magnética cardiaca. A presenca do arco aértico direito deve ser
prontamente informada aos cirurgides pediatricos, porquanto pode influenciar a
abordagem do cirurgido nos casos em que sao realizadas toracotomias abertas
e causar complicagdes durante exposi¢cao e reparagao das estruturas envolvidas
(Hunt; Perkins; King, 2016; Bowder et al., 2021; Penikis; Sescleifer; Kunisaki,
2024; Keckler; St. Peter; Valusek et al., 2007). A avaliacdo das vias aéreas é
realizada através da laringoscopia diagnostica e da broncoscopia. Sao

observadas as estruturas supragloticas, cordas vocais, laringe e traqueia. Alguns
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achados possiveis sao fenda laringea, fenda laringotraqueoesofagica, fistulas,
diverticulos, aneis traqueais completos, compressdo de vias aéreas e
traqueomalacia. Com relacdo a traqueomalacia, o exame padrdo ouro é a
broncoscopia. Tal exame é realizado em pacientes com respiracao espontanea,
capazes de tossir e/ou realizar a manobra de Valsava, para avaliar a
movimentacdo da traqueia durante o ciclo respiratério. A traqueomalacia é
definida pelo colapso das vias aéreas durante a expiracdo, evoluindo para
ventilacdo ineficaz, inabilidade em eliminar secrecdes, infec¢cdes pulmonares e
danos pulmonares permanentes. Outro exame possivel € a endoscopia de vias
aéreas, contudo seu uso ainda é controverso. E possivel, através da endoscopia,
examinar a dindmica respiratoria do paciente ao respirar e 0 arranjo estatico das
estruturas do trato respiratério (Van Lennep et al., 2019; Penikis; Sescleifer;
Kunisaki, 2024). O estudo do eso6fago consiste na administracao de contraste no
limen dos sacos proximal e distal. Tal estudo, chamado gapograma, auxilia a
determinacdo dos tamanhos dos sacos e espacos entre 0s dois segmentos
esofagicos. A fluoroscopia com contraste solivel em agua é administrada via
gastrostomia na porcao esofagica distal e através de cateter na por¢éao proximal.
O intervalo entre as por¢cdes pode ser descrito em centimetros ou nimero de
vértebras. O exame do esb6fago também consiste em reconhecer as fistulas,
estenoses esofagicas congénitas, duplicacdes ou cistos esofagicos (Keckler; St.
Peter; Valusek et al., 2007). No trato genitourinério, a ultrassonografia renal é
utilizada para avaliar a presenca, localizacdo e ascensdo dos rins e ajudar a
identificar anomalias, que estdo presentes em até 30% dos pacientes com
atresia esofagica. Dentre essas alteracdes, destacam-se rim em ferradura,
hipospadia, agenesia renal, obstrucdo ureteropélvica e criptorquidismo (Hunt;
Perkins; King, 2016; Penikis; Sescleifer; Kunisaki, 2024; Keckler; St. Peter;
Valusek et al., 2007). Na avaliacdo das extremidades, o exame fisico €&
fundamental para identificacdo de alteragbes em membros. Algumas das
alteracdes presentes sdo displasia de quadril, agenesia de radio e alteracdo na
estrutura ou no numero de dedos (Keckler; St. Peter; Valusek et al., 2007). As
anomalias intestinais incluem atresia, estenose pildrica e malformagdes

anorretais. A atresia duodenal foi relatada em 2% a 5% dos pacientes e deve ser
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suspeitada se uma “bolha dupla” for observada nas radiografias abdominais
iniciais (Bowder et al., 2021). Anomalias genéticas também devem ser avaliadas.
Além da sindrome VACTERL, devem ser investigadas trissomia 18, trissomia 21,
sindrome de Feingold e a sindrome CHARGE (coloboma, cardiopatias, atresia
de coanas, atraso no desenvolvimento e crescimento, anomalias genitourinarias
e anomalias auriculares) (Penikis; Sescleifer; Kunisaki, 2024; Keckler; St. Peter;
Valusek et al., 2007). Por fim, os exames de sangue pré-operatorios sao fulcrais
para o sucesso da abordagem cirdrgica. A rotina inclui hemograma completo,
coagulograma, bioguimica e testes de compatibilidade pré-transfusionais (Hunt;
Perkins; King, 2016).

O reparo cirargico da atresia esofagica objetiva a reconstrucao da
continuidade intestinal e o reparo das fistulas esofagicas. E realizado,
idealmente, apds avaliacdo pré-operatdria cuidadosa. Contudo, em casos de
pacientes com sindrome do desconforto respiratorio agudo, a toracotomia com
ligacdo das fistulas traqueoesofagicas deve ser imediata, a fim de possibilitar a
competéncia do trato respiratério (Van Lennep et al.,, 2019; Teague;
Karpelowsky, 2016). Em pacientes estaveis, as cirurgias ndo sdo urgentes,
ocorrendo nos primeiros dias de vida, apds avaliacdo cuidadosa por parte da
equipe médica (Trocado et al., 2018). A abordagem depende da experiéncia da
equipe e do tipo de malformacédo (Van Lennep et al., 2019). Os métodos
cirtrgicos utilizados séo a toracotomia (procedimento aberto) e a toracoscopia
(procedimento minimamente invasivo) (DU et al., 2019). O procedimento aberto,
por sua vez, possui a abordagem extrapleural e pleural (Van Lennep et al., 2019;
Teague; Karpelowsky, 2016). O primeiro é obtido pela dissec¢do dos musculos
intercostais e colocacao dos trocartes, evitando o tecido pleural. Tal abordagem
favorece o acesso para procedimentos futuros, mas possui maior morbidade
guando comparado a toracoscopia e demanda mais tempo que o procedimento
pleural. O segundo (toracotomia pleural) predisp0e ao aparecimento de
empiema. Por fim, a toracoscopia permite melhor visualizacdo da anatomia
toracica, pos-operatorio menos  doloroso, menos  deformidades
musculoesqueléticas e melhores resultados cosméticos (Van Lennep et al.,

2019; DU et al., 2019). Com relag&o ao tratamento da atresia com long gap, a
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anastomose primaria tardia é a preferida. Tal abordagem, realizada idealmente
entre os 2 e 3 meses de idade, postergam a cirurgia até gque 0S sacos se
aproximem naturalmente com o crescimento do 6rgao. Enquanto esperam a
cirurgia, 0s pacientes permanecem em ambiente hospitalar, com aspiracao
continua e em alimentacdo parenteral (Trocado et al.,, 2018; Teague;
Karpelowsky, 2016).

Apos a cirurgia, a alimentacao deve ser reintroduzida assim que ocorrer
0 processo de cicatrizacdo das feridas operatorias. A quantidade de alimento por
via oral deve ser aumentada de forma progressiva de acordo com a tolerancia
do paciente. A gastrostomia quase nédo é utilizada devido as grandes taxas de
sucesso da anastomose. Além disso, deve-se salientar que uma complicacao
comum dos pacientes ap0s a cirurgia é o refluxo gastroesofagico. Dessa forma,
pode ser necessario o uso de inibidores de bomba de prétons por pelo menos
um ano apos o reparo da atresia de esbfago e da fistula traqueoesofagica. O
intuito é diminuir o risco tedrico de pneumonia, estenose ou vazamento. Com as
alteracdes estruturais da doenca e da cirurgia, esses pacientes podem
apresentar dificuldade de alimentacdo, podendo ser necesséario consultas com
um especialista em alimentacdo. As criangas e adultos, ao longo de suas vidas,
devem ser monitoradas para sintomas de aspiracdo, desnutricdo, doenca do
refluxo gastroesofagico. Durante a infancia, devem ser realizadas endoscopias
para deteccéo precoce de esofagite e obstrucdes, bem como seguimento a cada
5 a 10 anos na vida adulta. Se apresentarem sintomas respiratorios, devem ser
procuradas anormalidades anatdémicas (Krishnan et al., 2016; Gadepalli et al.,
2017; Bowder et al., 2022).

O prognoéstico da atresia esofagica (AE) associado a fistula
traqueoesofagica (FTE) € mais resguardado e depende de outras
comorbidades/complicagcdes associadas ao paciente. Estudos demonstram
sobrevivéncia de 87% dos pacientes com AE e FTE com os devidos cuidados e
procedimentos. A sobrevivéncia também foi maior nas criangas ndo sindrémicas.
As complicagbes séo diversas. As relacionadas ao trato gastrointestinal incluem

vazamento na anastomose, estenose esofagica, fistulas recorrentes, alteracdes
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de motilidade gastrointestinal, com diminuicdo do esvaziamento gastrico,
aspiracao de conteudo gastrico, disfagia, doenca do refluxo gastroesofagico com
esofagite, cancer de eséfago (células escamosas) e esdfago de Barrett. As
relacionadas ao sistema respiratério sao infec¢des de vias aéreas, asma, tosse
persistente e bronquiectasias. Essas complicacdes tendem a permanecer na
vida adulta, necessitando de acompanhamento com especialistas, rastreio
precoce de complicacdes, educacdo para a familia e, posteriormente, ao
paciente, quando possivel (Poore et al., 2021; Tanny et al., 2021; Jayasekera et
al., 2012; Lejeune et al., 2021; Deboer et al., 2016).

O nucleo familiar de criancas acometidas pela doenca tem a qualidade
de vida diretamente afetada pelo quadro. Devido as complicacbes do
gastrointestinais (refluxo gastroesofagico e disfagia, por exemplo) ha desafios
na administragcdo da dieta. As dificuldades na alimentacdo incluem a
necessidade de refeicbes prolongadas, engasgos e a incapacidade de ingerir
certos alimentos, o que afeta diretamente a qualidade de vida da crianca. Esses
fatores aumentam a carga emocional dos pais e demandam vigilancia constante
em casa (Dellenmark-Blom et al., 2018). Em casos mais graves, como a atresia
long gap, a cirurgia pode ser adiada, exigindo cuidados prolongados, como o
sham feeding, que consiste em simular a alimentacdo oral, onde o bebé é
alimentado com leite ou férmula, mas o liquido € aspirado por uma sonda antes
de chegar ao estbmago (Tollne et al., 2024). De acordo com 0s pais
entrevistados, essa pratica ajudou os bebés a desenvolverem melhor as
habilidades de degluticdo e a se prepararem para a alimentacéo ap0és a cirurgia.
Além disso, o procedimento contribuiu para a coordenacgéo faringoesofagica e
protegeu as vias respiratorias, o que foi considerado benéfico para a
recuperagdo e a capacidade de comer dos bebés no futuro. As familias
esclarecem que o processo trouxe uma série de desafios emocionais e praticos.
Inicialmente, muitos pais sentiram medo e inseguranga quanto a sua capacidade
de realizar o sham feeding em casa, mas, com o tempo, ganharam confianga em
suas habilidades. Esse cuidado em casa também fortaleceu os lagos familiares,
proporcionando aos pais uma sensacao de controle e normalidade em meio a

complexidade da condicdo médica dos filhos. O apoio do sistema de saude foi
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fundamental para que 0s pais se sentissem seguros durante o processo, embora
alguns relatem que, em certos momentos, os profissionais de saude dificultaram
o cuidado ao invés de facilitar. Ao lidar com o quadro de atresia do es6fago em
seus filhos, 59% dos pais apresentaram sintomas de Transtorno de Estresse
Pos-Traumatico (TEPT), sendo as maées as mais afetadas (69%) em
comparacao aos pais (46%). Alguns pais também apresentaram ansiedade
severa, refletindo a intensidade do impacto emocional. De maneira intrigante, o
estudo aponta que o desenvolvimento do TEPT ndo estava diretamente ligado a
gravidade das complicac6es neonatais ou as sequelas a longo prazo, o que
indica que o diagndstico e o tratamento inicial sdo, por si sO, traumaticos para
muitos pais. Os efeitos psicologicos em longo prazo nos pais podem influenciar
sua percepcdo sobre a saude e a qualidade de vida do bebé, com pais que
sofrem de TEPT relatando uma pior qualidade de vida para seus filhos,
sobretudo em razéo das dificuldades na alimentagdo e sintomas respiratorios.
Isso sugere que o estresse parental pode afetar a maneira como eles lidam com
o tratamento e as necessidades da crianca. Por fim, dada a alta prevaléncia de
TEPT entre os pais, a importancia de oferecer apoio psicolégico a longo prazo
para as familias, visando reduzir os efeitos do trauma, melhorar o bem-estar
familiar e, possivelmente, otimizar os resultados de desenvolvimento para o
bebé (Le Gouéz et al., 2016).

Conclusao

A atresia de es6fago € uma malformacao congénita relativamente comum
caracterizada pela interrupcdo da continuidade do es6fago. Tal quadro é
comumente acompanhado por fistulas e outras anomalias congénitas
(VACTERL). A taxa de sobrevivéncia de recém-nascidos com atresia esofagica
melhorou consideravelmente, apesar da auséncia de padronizacdo dos
tratamentos. O diagnaostico é realizado principalmente apds o0 nascimento, sendo
suspeitado apds apresentacdo de salivacéo intensa com bolhas de ar, tosse,
engasgos e angustia durante a alimentagdo. O diagndstico pré-natal é possivel

a partir de exames de imagem e laboratoriais. Embora a ultrassonografia seja

Revista Foco |Curitiba (PR)| v.XX.n.XX|exxx| p.xx-xx |202X
PAGE 12



- | |

OPEN

et ACCESS Bryna Alves das Oliveiras, Ana Carolina Marangon Balestreri, Beatriz Reis Afonso,

Eduardo Felipe Nacul, Marina Coleta Drago

um meétodo limitado, a ressonancia magnética e a analise do liquido amniético
apresentam alta precisdo na deteccao de atresia esofagica. A deteccao precoce
pode facilitar o transporte e a chegada mais rapida a unidade cirargica, além de
permitir aconselhamento parental. O manejo de pacientes com a doenca é
complexo e envolve acompanhamento rigoroso. H& necessidade de
padronizacdo das definicbes e dos procedimentos cirdrgicos, assim como de
avaliacdo das complicacfes a longo prazo entre diferentes técnicas cirargicas.
Apesar dos avancgos, a compreensdo dos mecanismos que levam ao quadro
ainda é insuficiente. Pesquisas futuras devem se concentrar na identificacao de
fatores genéticos e na melhoria das técnicas cirargicas. A criacdo de bancos de
dados e consoércios internacionais pode ajudar a otimizar a coleta de dados,
facilitando estudos comparativos. E fundamental também obter consenso sobre
as medidas de desfecho que refletem a qualidade de vida e as necessidades
dos pacientes. Além disso, muitos pais de criangas com atresia esofagica
relatam sintomas de estresse pos-traumatico, independentemente da gravidade

neonatal, indicando a necessidade de suporte psicologico a longo prazo.
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