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RESUMO

Considerada um defeito congénito, a atresia € uma malformacdo caracterizada pela
obstrucdo do lumen de uma viscera oca com diagndstico clinico-radiologico e tratamento
cirargico. A atresia esofagica e a atresia duodenal separadas possuem relativamente baixa
incidéncia na populagdo, entretanto 3% a 6% dos pacientes com atresia esofagica manifestam
atresia duodenal associada, apresentando uma condicdo rara. O quadro clinico pode apresentar
manifestagcdes clinicas de ambas as malformagdes, como dificuldade de amamentagdo com
engasgo e tosse, cianose, distdrbio respiratdrio e vémitos biliosos nas primeiras 24-48h de vida.
O diagnostico é realizado apds a confirmacdo visual das atresias através de exames
radioldgicos, porém uma forte suspeita pode ser levantada no pré-natal se identificados sinais
de malformag&o gastrointestinal associado a polidramnia. A abordagem cirurgica desse quadro
pode ser feita sequencialmente, resolvendo uma atresia por cirurgia, ou simultanea, sendo
resolvida ambas atresias em uma mesma cirurgia, sendo esta Gltima a opcdo mais segura. O
objetivo deste trabalho foi relatar o caso de um recém-nascido portador de ambas atresias com
0 objetivo de contribuir para o registro desta condi¢do na literatura médica.

PALAVRAS-CHAVE: Atresia esofagica, Fistula traqueoesofagica, Obstrucdo duodenal,
Atresia Duodenal.



ABSTRACT

Considered a congenital defect, atresia is a malformation characterized by obstruction
of the lumen of a hollow viscera with clinical and radiological diagnosis and surgical treatment.
Esophageal atresia and duodenal atresia have a relatively low incidence in the population,
however 3% to 6% of patients with esophageal atresia manifest associated duodenal atresia,
becoming a rare condition. It can present clinical manifestations of both malformations, such
as breastfeeding difficulty with choking and coughing, cyanosis, respiratory disorder and
bilious vomiting in the first 24-48 hours of life. Diagnosis is performed after visual confirmation
of both atresias through radiological imaging, but a strong suspicion may be raised in the
prenatal period if identified signs of gastrointestinal malformation associated with
polyhydramnia. The surgical approach for this condition can be done sequentially, resolving
one atresia by surgery, or simultaneously, when both atresias are resolved in the same surgery,
the latter being the safest option. The aim of this work was to report the case of a newborn from
the port of both atresias with the aim of contributing to the record of this condition in the

medical literature.

KEYWORDS: Esophageal Atresia, Tracheoesophageal Fistula, Duodenal Obstruction,
Duodenal Atresia
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1 - INTRODUCAO

Atresia ¢ um defeito congénito de uma viscera oca que resulta na obstrucdo completa
do limen. E uma das causas mais frequentes de obstrucéo intestinal no recém-nascido podendo
ocorrer em qualquer ponto do trato gastrointestinal e com alta taxa de morbidade em recém-
natos. Enquanto a atresia esofagica (AE) incide em 1 a cada 2.500 a 4.500 nascidos vivos e a
atresia de duodeno situa-se entre 1 caso a cada 10.000, a incidéncia da atresia de duodeno em
pacientes com AE é reportada em 3 a 6% dos casos, sendo associado a uma importante
morbimortalidade 123

A atresia do es6fago € um espectro de defeitos classificados em cinco tipos principais,
onde o tipo A ¢ a atresia esofagica pura sem fistula traqueoesoféagica (FTE), o tipo B é a AE
com FTE proximal, o tipo C, o mais comum, em que ha AE com FTE distal, o tipo D que
apresenta AE com FTE proximal e distal e o tipo E onde o es6fago é completo com presenca
de uma fistula para a traqueia.l®

A atresia duodenal é classificada em trés tipos onde o defeito do tipo | representa uma
membrana diafragmatica da mucosa (atresia) e é a anomalia duodenal mais observada dentre
todas as trés, enquanto o tipo Il apresenta um cordéo fibroso interposto as extremidades do
duodeno atrésico e o tipo 111 é a completa separacio das extremidades do duodeno atrésico.*

Na atresia esofagica, a historia de pré-natal com polidramnio, o excesso de secrecoes
orais, a dificuldade de deglutir saliva e leite, aspiracdo durante as primeiras mamadas e
distensdo abdominal levam a suspeicdo diagnodstica de atresia de esdfago que pode ser
confirmada com a ndo progressao da sonda gastrica e a radiografia de torax/abdome. Na atresia
de duodeno é possivel observar também uma histéria de polidramnio e distensdo abdominal,
além de vomitos, que com frequéncia séo biliosos devido ao nivel da obstrucéo ser normalmente
ap6s a ampola hepatopancreética.>3*°

A radiografia simples de abdome, em pé e deitado, pode definir o diagndstico, e 0
tratamento € cirdrgico, com reconstituicdo do transito intestinal. A sobrevivéncia €, em grande
parte, determinada pela presenca de anomalias associadas e prematuridade.®

Tendo em vista a raridade da manifestagdo concomitante de ambas as atresias, esofagica
e duodenal, é de suma importancia e relevancia a publicacdo desse relato de caso para a

literatura médica.

2 - FUNDAMENTACAO TEORICA

2.1- Atresia de Esofago
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2.1.1 — Definicéo e Historia

A atresia esofagica engloba um grupo de anomalias congénitas que compreende uma
interrupcdo da continuidade do eséfago com ou sem comunicacdo anormal entre este e a
traqueia.*®

O primeiro caso registrado de atresia esofagica foi em 1670, por Durston, que encontrou
um esodfago superior com terminacdo cega em uma de duas gémeas toracopagas. No entanto, o
crédito deve ser dado a Gibson, que, em 1697, documentou a primeira descri¢do classica de
atresia esofagica com fistula distal de um caso confirmado ap6s exame post-mortem. O proximo
caso registrado foi quase 150 anos depois, por Thomas Hill em 1840, que ao examinar um RN
com sintomas de AE identificou também uma atresia anal, sendo o primeiro a documentar outra
anomalia associada a AE. %’

Thomas Holmes em 1869 foi o primeiro a sugerir a possibilidade de tratamento operatdrio,
embora a primeira tentativa de tratamento cirdrgico so tenha sido realizada em 1936 por
Lanman, que ndo obteve sucesso no procedimento. Trés anos depois, 0S primeiros sucessos com
atresia esofagica foram documentados separadamente por Leven e Ladd relatando os primeiros
sobreviventes apds reconstrucio em etapas.5’

Por fim, em 1941 Haight e Towsley realizaram o primeiro reparo primario bem-sucedido
em um recém-nascido de 12 dias com uma abordagem extrapleural compreendendo de ligadura
da FTE e uma anastomose término-terminal.®’

2.1.2 —Epidemiologia

A atresia esofagica € uma malformacdo congénita relativamente comum que ocorre em 1
a cada 2.500 a 4.000 nascidos vivos, sendo mais comum na raga branca, pacientes do sexo
masculino e gémeos. A incidéncia em gémeos € 2 a 3 vezes maior do que em gestacdes Unicas.
A etiologia da anomalia é amplamente desconhecida, mas é provavel que seja multifatorial. A
esmagadora maioria dos casos € esporddica / ndo sindrémica, com casos familiares /
sindrémicos representando menos de 1% do total. 3467
2.1.3 — Embriologia e Classificacdo

No inicio da gravidez, durante o desenvolvimento da quarta ou quinta semana, a traqueia e
0 es6fago constituem um tubo Unico que posteriormente se divide em duas estruturas devido a
formacéo de um septo na parede do tubo digestivo primitivo. Uma falha na formacéo do esdfago
tubular e/ou uma separacdo incompleta das porces do intestino anterior primitivo, neste

periodo, resultaria em AE e/ou FTE.3*
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A classificagdo das anomalias da AE é determinada pela localizagdo da atresia e pela
presenca de qualquer fistula associada a traqueia. A classificacdo original de Vogt em 1929
ainda é usada hoje. Ladd (1944) e Gross (1953) modificaram a classificacdo, enquanto Kluth
(1976) publicou um extenso "Atlas de atresia esofagica” que compreende 10 tipos principais,
cada um com varios subtipos baseados em a classificagdo original de Vogt. 34°

A classificagdo anatbmica mais usada é a de Gross compreendendo 5 variagGes, de A a E
(Figura 1):

Tipo A- Atresia pura do es6fago com 8 a 10% de incidéncia. O segmento esofagico
proximal ¢é dilatado e com paredes espessas e geralmente termina mais alto no mediastino
posterior, em torno da segunda vértebra toracica enquanto o es6fago distal é curto e termina a
uma distancia variavel acima do diafragma. N&o ha conexao do eséfago com a traqueia e a
distancia entre as duas extremidades ira definir a possibilidade ou nio de uma anastomose.*®8

Tipo B- Essa atresia do es6fago com fistula entre 0 segmento esofagico proximal e a
traqueia tem uma incidéncia de cerca de 1% e precisa ser diferenciada da variedade isolada,
uma vez que a fistula ndo esta na extremidade distal da bolsa superior, mas esta situada 1 a 2
cm acima da extremidade da parede anterior do eséfago. 8

Tipo C- Atresia do es6fago com fistula distal € a mais comum com uma incidéncia entre
53% e 84%. Nesse caso, 0 esdfago proximal que esta dilatado e a parede muscular espessada,
termina as cegas no mediastino superior, mais ou menos no nivel da terceira ou quarta vértebra
torécica. O esdfago distal, que € mais fino e estreito, penetra na parede posterior da traqueia na
carina ou, mais comumente, um a dois centimetros mais proximal a traqueia. 8

Tipo D- A atresia esofagica com fistulas proximal e distal tem uma incidéncia de 2 a 3%.
Houve casos em que a anomalia foi diagnosticada erroneamente e tratada como atresia proximal
e fistula distal. Posteriormente em investigacdes realizadas devido a infec¢Bes respiratorias
recorrentes, foi revelada uma fistula traqueoesoféagica, anteriormente confundida com uma
fistula recorrente. Hoje em dia com o uso crescente da endoscopia pré-operatéria (broncoscopia
e / ou esofagoscopia), o reconhecimento precoce da fistula "dupla™ é feito e o reparo total
realizado no procedimento inicial. 8

Tipo E- E a fistula tipo H, onde o eséfago esta completo com uma fistula na traqueia. Sua
incidéncia gira em torno de 4 a 10 % e geralmente sdo Unicas, embora ja tenha sido descrito
casos com duas ou até trés fistulas. O trato fistuloso pode ser muito estreito e esta comumente

localizado na regido cervical inferior. 468
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FIGURA 1: Classificacdo de Gross
E

AAAA

Fonte: Figueirédo S da S. Atresia do trato gastrintestinal: avaliacdo por métodos de imagem. 2005.

2.1.4 — Diagnostico e Tratamento

Os avangos da medicina tornaram possivel o diagnostico pré-natal de AE podendo
melhorar os resultados pos-natais. A ultrassonografia realizada apds 18-20 semanas de gestacdo
pode levantar a suspeita pelo achado de uma bolha estomacal fetal pequena ou ausente, mas
que no geral apresenta baixa sensibilidade para o diagnéstico. No entanto se combinado a esse
achado ultrassonogréfico a ocorréncia de polidramnia o valor preditivo positivo aumenta para
o diagnéstico de AE, mas ainda assim sdo critérios inespecificos e as caracteristicas altamente
sugestivas desta malformacéo sdo observadas apenas em uma pequena minoria de fetos (<10%)
em exames pre-natais. O ultrassom durante a 322 semana de gestacdo tambeém sugere o
diagnostico ao observar a degluticéo fetal visualizando o “sinal da bolsa superior” que consiste
em dilatacdo do fundo cego do segmento superior do esdfago atrésico. 678

Outros métodos disponiveis para melhorar a taxa de diagnéstico pré-natal incluem imagens
de ressonancia magnética e analise de liquido aminidtico (LA) que possuem alta precisdo
diagndstica. A natureza ndo invasiva da ressonancia magnética oferece uma vantagem sobre a
analise do LA. No entanto, quando a amniocentese é indicada clinicamente, a analise de LA
pode melhorar a detecgio pré-natal de AE.%89

Mesmo com 0s avangos em imagens tecnologicas o diagnostico pré-natal continua
desafiador e por isso a AE é mais comumente diagnosticada no periodo pés-natal quando o RN
evolui dentro das primeiras horas de vida com salivacéo excessiva apresentando bolhas de muco
esbranquicadas em boca e narinas, piora da alimentacdo oral com engasgo e tosse, cianose e
distdrbio respiratorio.*38

Diante de um RN com sintomas sugestivos de AE e hist6ria de polidramnio o primeiro
passo € passar uma sonda orogastrica que ndo passard além de 9-10 cm da crista alveolar
inferior. Uma radiografia simples do térax e abdome mostrard a ponta do cateter presa no
mediastino superior (T2-T4), enquanto 0 gas no estdmago e no intestino significa a presenca
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de uma FTE. A auséncia de gas gastrintestinal é indicativa de atresia isolada. Um cateter de
calibre fino pode enrolar na bolsa superior, dando a falsa impressao de um es6fago intacto ou,
raramente, pode passar pela traqueia e prosseguir distalmente para o esdfago através da
fistula.®68

Uma vez estabelecido o diagnostico, 0 RN necessitard de transferéncia para um centro
hospitalar com cirurgia pediatrica e terapia intensiva. No manejo pré-operatério desses
pacientes é importante manter a euvolemia e normoglicemia através de fluidos intravenosos, a
colocacdo de um tubo duplo lumem (Salem Sump ou Replogle) para evitar aspiracdo € a
avaliacdo do risco para definir o nivel de urgéncia para a cirurgia. O reparo cirurgico da atresia
esofagica € urgente, mas nao € uma emergéncia, exceto em um bebé prematuro com dificuldade
respiratoria que requer suporte ventilatério onde ha a possibilidade de o ar ficar preso no
estdbmago podendo vazar pela fistula distal, como visto nos tipos C e D, piorando a funcao
respiratoria e aumentando o risco de perfuracéo gastrica.®®

A classificacéo de risco de Spitz (TABELA 1) aborda a sobrevida de lactentes com AE de
acordo com o peso de nascimento e presenca ou ndao de anomalias cardiacas. Foi previsto que
neonatos com baixo peso ao nascer com anomalia cardiaca tinham a menor taxa de
sobrevivéncia. Por isso a solicitacdo de um ecocardiograma (ECO) faz parte do manejo pré-
operatdrio desses pacientes, uma vez que o ECO pode evidenciar qualquer anomalia estrutural
do coracdo ou dos grandes vasos sanguineos e, ocasionalmente, indicar um arco adrtico do lado
direito que ocorre em 2,5% dos casos de AE. Se um diagnostico positivo de arco aortico direito
for feito no pré-operatdrio, a correcdo operatoria deve ser realizada por meio de toracotomia
esquerda enquanto um lactente com uma anomalia cardiaca importante, resultando em
episddios ciandticos graves, precisara ser submetido a um procedimento antes da correcdo da
atresia esofagica, pois a falha cardiaca congestiva exigira tratamento médico em primeiro
lugar,36.78.10

Tabela 1- Classificagdo de Spitz

Grupo Peso ao nascimento % de sobrevida
Grupo 1 >1500g sem anomalia cardiaca 98
Grupo 2 <1500g ou anomalia cardiaca 82
Grupo 3 <1500g com anomalia cardiaca 50

Fonte: Lee S. Basic Knowledge of Tracheoesophageal Fistula and Esophageal Atresia. 2018.

O tratamento da AE com ou sem FTE consiste em uma abordagem cirargica por meio de

uma toracotomia poéstero-lateral extrapleural direita onde a FTE é seccionada préxima a
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traqueia e costurada com suturas finas ndo absorviveis, seguido pela correcdo do AE em que €
realizada uma anastomose entre o fundo cego do es6fago proximal e o eséfago distal. Dentro
das primeiras 48h de pds-operatorio em 15% a 20% dos pacientes pode ocorrer vazamentos
anastomaticos que em sua maioria sdo pequenos e reabsorviveis pelo organismo, porém estao
associados a uma maior incidéncia da complicacdo pos-operatoria mais comum que é a estenose
anastomatica com boa resposta a dilatagdo endoscopica. ComplicagBes cirdrgicas menos

comuns séo fistulas recorrentes e traqueomalacia.®’

2.2 — Atresia de Duodeno
2.2.1 — Definigdo e Historia

A atresia duodenal é uma obstrucao intestinal congénita que pode causar vémitos biliosos
ou ndo biliosos nas primeiras 24 a 48 horas de vida neonatal, geralmente ap0s a primeira
alimentacdo oral. Esta associada a polidramnio intrauterino e € uma das causas mais comuns de
obstrucdo intestinal fetal.

Em 1889, Bland Sutton prop6s uma classificacdo dos tipos de atresia e sugeriu que
ocorreriam em locais de eventos embrionarios obliterantes, como a atrofia do ducto vitelino.
Em 1900, Tandler propds a teoria de que a atresia foi causada por uma falta de recanalizacéo
de estagio de corddo solido do intestino. Esses achados foram confirmados por Curtois (1959)
e Santulli e Blanc (1961) em coelhos, Abrams (1968) em ovelhas e Koga (1975) em cdes.'*
2.2.2 — Epidemiologia

E uma malformacéo relativamente comum que ocorre em 1 a cada 7.500 a 10.000 nascido
vivos com discreta preferéncia pelo sexo masculino e representa 60% de todas as atresias
intestinais. Possui importante associacdo com sindrome de Down, méa-rotacdo do intestino
delgado, anus imperfurado, atresia do intestino delgado, atresia biliar, pancreas anular,
anomalias renais e cardiopatia congénita, sendo essa Ultima a mais importante acometendo 20%
dos casos.*!

2.2.3 — Embriologia e Classificagdo

O duodeno ¢ derivado parcialmente do intestino anterior embrionario e parcialmente do
intestino médio. Ao longo da quarta e quinta semanas do desenvolvimento fetal normal, a
mucosa duodenal apresenta rapida proliferacdo de células epiteliais. A medida que o epitélio
endodermico prolifera porc¢@es do trato intestinal ficam obstruidas. A desobstrucéo é restaurada
a medida que a recanalizacdo ocorre durante as semanas oito a dez. Acredita-se que a atresia

duodenal resulte da falha do intestino em recanalizar durante este periodo.>*215
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Na atresia duodenal, ha obstrucdo completa do limen duodenal. Estenose duodenal é o
termo usado para estreitamento, resultando em uma obstrucdo incompleta do Iumen do
duodeno. Uma teia duodenal € uma causa mais rara de obstrucdo duodenal, que tende a causar
uma deformidade do lGmen duodenal.*®

Essa condi¢do pode assumir varias formas, incluindo uma fina membrana que oclui o
Iimen, um cordéo fibroso curto que conecta duas bolsas duodenais cegas ou uma lacuna que se
estende por duas extremidades sem conexdo do duodeno. A forma membranosa é mais comum,
e ocorre perto da ampola de Vater.™

Gray e Skandalakis classificaram a atresia duodenal em trés tipos:
Tipo | — Estes possuem uma teia formada por mucosa e submucosa sem defeito na capa
muscular. Uma deformidade em biruta pode ocorrer se a teia for fina. A base da membrana esta
na segunda parte do duodeno. Estes constituem  92% dos  casos.l®
Tipo Il — As extremidades duodenais sao atréticas, separadas por alguma distancia, mas presas
por um corddo. O mesentério esta intacto.*®
Tipo Il — As extremidades duodenais sdo atréticas, separadas por alguma distancia, mas sem a
intervencao de qualquer tecido. O mesentério tem defeito em forma de V.1°
2.2.4 — Diagnostico e Tratamento

A atresia duodenal se apresenta no inicio da vida como vomito, geralmente ocorrendo nas
primeiras 24 a 48 horas de vida apds a primeira alimentacdo, com piora progressiva se ndo for
tratada. As vezes, o vdmito pode ser em jato, que, como o espasmo do piloro e o refluxo
gastroesofagico, pode simular uma estenose hipertréfica do piloro. A apresentacdo clinica de
vomitos biliosos aponta para obstrucéo intestinal congénita distal & ampola de Vater.

A ultrassonografia perinatal pode ser o primeiro teste diagndstico na avaliacdo da atresia
duodenal. Deve-se considerar atresia intestinal em uma crianca com polidramnio materno ja
que cerca de 15% dos bebés com isso terdo anormalidades do trato gastrointestinal e até 80%
dos casos de atresia duodenal terdo polidramnio. A imagem pode revelar o sinal da bolha dupla,
que € o estdmago sem eclosdo, cheio de liquido amnidtico e um segundo préximo, mais distal
cheia de liquido, geralmente circular (mas com extremidades cegas) que € a por¢do obstruida
do duodeno. Porém, se o sinal da bolha dupla for visto na ultrassonografia pré-natal, o
ultrassonografista precisa demonstrar uma conex&o entre as duas estruturas cheias de liquido,
porque o cisto de duplicacdo do intestino anterior, bem como outros cistos abdominais, pode
simular o aparecimento desse sinal. No entanto, os resultados ndo mudaram devido ao

diagndstico precoce.* 17
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FIGURA 2: Sinal da bolha dupla pré-natal

a. Estbmago e duodeno. b. Estbmago (seta) com dilatacédo do intestino proximal (triangulo branco).
Fonte: Bishop, J. C. The Double Bubble Sign: Duodenal Atresia and Associated Genetic Etiologies. 2019.

O diagndstico dessa atresia € estabelecido por uma radiografia simples do abdémen. O raio-
X deve ser obtido apds passar uma sonda nasogastrica, evacuar o estbmago e instilar 40-50 ml
de ar no estdbmago para delinear a "bolha dupla". A falta de gas no intestino distal indicara
obstrucdo completa. Caso contrario, deve-se suspeitar de obstrucdo parcial. As obstrucdes
parciais podem ser dificeis de diagnosticar e podem se manifestar mais tarde. Nestes pacientes,
estudos de contraste gastrointestinal superior podem ser necessarios. Outras investigacbes como
USG abdominal e ecocardiografia podem ser realizadas para detectar outras anomalias
congénitas. 16

Assim que a atresia duodenal for identificada, uma sonda naso ou orogastrica deve ser
colocada para descomprimir o estbmago e minimizar a aspiragdo, juntamente com o manejo de
suporte de rotina, como fluidos intravenosos. Uma vez clinicamente estavel, o paciente precisa
de reparo cirargico por laparotomia ou laparoscopia. As opcdes de terapia cirurgica incluem
uma duodenoduodenostomia ou duodenojejunostomia latero-lateral ou término-lateral, sendo
mais comum a primeira opgao, pois ela evita danos ao pancreas, ao ducto pancreético principal,
ao ducto pancreatico acessorio e ao ducto biliar comum. Tal como acontece com a rede
duodenal, ha controvérsias em relacédo a realizacao da cirurgia por videolaparoscopia, devido
sua complexidade. Antes de realizar a anastomose, um pequeno cateter de borracha deve ser
passado distalmente para investigar qualquer obstrucdo intraluminal adicional. Possiveis
complicacdes da cirurgia incluem refluxo gastroesofagico, megaduodeno, esofagite e
motilidade duodenal prejudicada. 3/

No pos-operatorio, 0s pacientes sao mantidos na UTI neonatal e geralmente requerem
drenagem nasogastrica continua, que pode ou ndo ser acompanhada por nutricdo parenteral, até
gue a drenagem seja minima e a cor mude para verde palido. O momento exato de inicio da
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alimentacdo enteral depende do paciente, mas uma vez que o peristaltismo é estabelecido,
pequenos alimentos podem iniciados, e rapidamente evoluem para o leite pleno em poucos dias.
O prognostico de longo prazo para esses pacientes € muito bom, com taxas de sobrevida de
aproximadamente 90%. As principais causas de morbidade e mortalidade por atresia duodenal
estdo relacionadas a anomalias associadas e a sindrome do intestino ultracurto que requer
nutricdo parenteral total em longo prazo. Ainda, bebés com peso ao nascer inferior a 2 kg

também apresentam maior risco de mortalidade. ** 617

3 - MATERIAL E METODOS
3.1 - DESENHO

Trata-se de um estudo descritivo de relato de caso, com avaliagdo de prontuario de um

paciente com atresia de es6fago e de duodeno do Hospital Maternidade Leila Diniz.

3.2 - METODOLOGIA DE PESQUISA BIBLIOGRAFICA

Para a revisdo bibliogréfica correlacionada ao relato de caso sobre atresia esofagica e
atresia duodenal, foram consultadas as bases de dados SciELO, Medline e livros textos, nos
idiomas portugués e inglés, no periodo de 2001 a 2021, excluindo os artigos a respeito da

sindrome de VACTERL e os demais tipos de atresia.

4 — RELATO DE CASO

Recém-nascido pré-termo (RNPT), de 34 semanas e 4 dias, sexo feminino, nascido de
parto cesareo no Hospital Maternidade Leila Diniz, no Municipio do Rio de Janeiro, por
Trabalho de parto prematuro (TPP) e sofrimento fetal, Apgar 6 no primeiro minuto e 8 no quinto
minuto de vida, peso de nascimento (PN) de 1.970g, comprimento de 46¢cm, adequado para
idade gestacional (AlG), necessitou de 1 ciclo de ventilagdo com pressao positiva e de aspiracéo
de vias aéreas, evoluindo com Desconforto Respiratério (DR) e geméncia. Mée, com 17 anos,
Gl PO AQ, realizou pre-natal com 3 consultas, com exames de rotina de primeiro trimestre e
ultrassonografia (USG) obstétrica que revelou polidramnio, fez uso de cigarro e alcool durante
gestacdo e tratamento de sifilis com 3 doses de Penicilina benzatina 2.400.000 UL.

Recém-nascido encaminhado para Unidade intensiva neonatal (UIN) apds 40 minutos
de vida, com DR, retracdo subcostal leve e taquipneia, com impossibilidade de passagem de

sonda orogastrica (SOG). Ao exame apresentava-se em bom estado geral, térax simétrico, com

21



retracdo subcostal leve, murmurio vesicular (MV) presente com roncos difusos e abdome
globoso e depressivel com relevo de alcas. Diurese presente e evacuacgdes ausentes.

Realizou radiografia de térax e abdome (figura 3) evidenciando infiltrado intersticial
leve, distensdo gastrica e sinal da dupla bolha e ecocardiograma que se mostrou normal para
idade.

FIGURA 3: Radiografia de Torax e abdome

Fonte: Prontuério do paciente

Paciente diagnosticado com atresia de es6fago com FTE e com atresia duodenal seguiu
em acompanhamento clinico na UIN com CPAP nasal e nutricdo parenteral (NPT) sendo
encaminhada em carater emergencial para realizacdo de cirurgia em servico especializado.

Foi realizada correcéo cirdrgica da AE com FTE distal com 3 dias de vida e uma semana

depois a correcdo cirargica da atresia duodenal, ambas sem intercorréncias.

5 - DISCUSSAO

A Atresia é o defeito congénito que mais comumente causa obstrucédo intestinal em recém-
nascidos, com uma alta taxa de morbidade. Apesar de terem uma alta incidéncia isoladamente,
a concomitancia de atresia esofagica e atresia duodenal em um mesmo RN é um evento raro e

pouco descrito na literatura, se tornando relevante a descri¢ao e discussao deste caso.
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A gestacdo da mée da paciente pode ser considerada de alto risco devido ao uso de cigarro
e outras drogas e pela presenca de sifilis, apesar de tratada, contribuindo para a presenca
simultanea dessas atresias. Ainda, um dos pontos importantes a se destacar nessa gestacéo € o
polidramnio, um importante fator de risco para a presenca de anormalidades gastrointestinais
no feto. Enquanto a atresia esofagica ocorre em 1 a cada 2.500 a 4.500 nascidos vivos e a atresia
duodenal em 1 a cada 7.500 a 10.000 nascido vivos, a incidéncia da atresia de duodeno é
reportada em 3 a 6% dos pacientes com AE, e é associado a uma importante
morbimortalidade.?346711

A paciente deste estudo possui além da historia gestacional de polidramnia, uma evolugdo
pos-natal de desconforto respiratério e impossibilidade de progressdo de sonda orgastica,
caracterizando um quadro clinico classico de atresia de esdfago. ApoOs a realizacdo da
radiografia toracoabdmonial foi confirmado o diagnostico de AE além de uma atresia duodenal
concomitante observada através do sinal da dupla bolha. Entretanto, devido ao achado de
polidramnio na USG, poderia ter sido investigado alguma anormalidade intestinal nessa USG,
como o sinal da bolha dupla ou uma bolsa estomacal ausente, que teria auxiliado na suspeita da
doenca 83416

O Unico tratamento possivel para o reparo da AE com FTE e a da atresia duodenal é a
cirurgia. A paciente deste estudo necessitou ser submetida a cuidados pré-operatorios como
internacdo em unidade intensiva neonatal fazendo uso de nutricdo parenteral e CPAP nasal,
além do ecocardiograma para afastamento de possiveis anomalias cardiacas associadas ao
quadro. Uma vez que o diagndstico de atresia esofagica com FTE distal foi estabelecido e a
paciente necessitava de oxigénio suplementar pelo desconforto respiratrio o manejo cirurgico
foi realizado em carater emergencial.>6.7:8:10

Os avancos em cirurgia neonatal, anestesia e cuidados intensivos tém promovido uma
tendéncia geral de reparo priméario de muitas anomalias congénitas. A correc¢do simultanea de
anomalias gastrointestinais principais combinadas em neonatos também é possivel pelas
mesmas razGes. Nesta paciente, o tratamento de ambas as malformagdes congénitas
diagnosticadas é cirargico, porém ela foi abordada sequencialmente, resolvendo primeiro a AE
e uma semana depois a atresia duodenal. Spitz et al prop0s essa linha sequencial de tratamento
como a de escolha, desde que feita a gastrostomia protetora apds a correcdo da AE. Entretanto,
como demonstrado por Dave et al posteriormente, a abordagem simultanea dessas atresias é

segura, tendo uma morbimortalidade significantemente menor que a abordagem sequencial,
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contanto que sejam feitas as medidas iniciais de descompressdo gastrica corretamente, podendo

ser feita através da gastrostomia ou de uma sonda nasogastrica.?**

6 — CONSIDERACOES FINAIS

A atresia esofagica e a atresia duodenal sdo malformaces do trato gastrointestinal que
guando concomitante em um mesmo RN tem pouca prevaléncia na populagdo. Dessa forma seu
diagndstico pré-natal torna-se um desafio onde o principal exame disponivel para a maior parte
da populagdo é a ultrassonografia que na maioria dos casos ndo consegue confirmar o
diagnostico, mas podera sempre levantar a suspeita diante de quadros com polidramnia.

E importante conhecer a clinica de ambas as anomalias citadas neste estudo para que 0
diagndstico pds-natal possa ser levantado o mais precocemente possivel para o correto manejo
terapéutico desses pacientes. Enquanto o RN com AE pode apresentar uma clinica de salivacdo
excessiva, dificuldade de amamentagdo com engasgo e tosse, cianose e distlrbio respiratorio,
na atresia duodenal observamos vomitos biliosos nas primeiras 24-48h de vida com piora
progressiva. Ambas a manifestacdes clinicas quando associadas a historia gestacional de
polidramnia deve levantar a hipGtese de atresia gastrointestinal para que o diagndstico seja
confirmado e a conduta cirdrgica possa ser realizada o mais breve possivel.

Para o caso de concomitancia entre a AE e a atresia duodenal ja ha importantes avangos
em cirurgia neonatal que confere maior seguranga e menor morbimortalidade na abordagem
cirurgica simultdnea de ambas as malformacGes quando seus diagnosticos sdo realizados
corretamente. Porém, o desafio futuro inclui o aperfeicoamento do diagnostico pré-natal com

exames diagndsticos de alta acuracia e de facil acesso a populacao.
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