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RESUMEN  

Introducción: la atresia esofágica se presenta en 1 de cada 3 000 a 4 500 neonatos 
vivos. Existe un ligero predominio en los varones, aunque esto no es un hallazgo 
universal y tal vez no sea cierto para todas las variedades. Con el aumento en la 
supervivencia de estos niños operados de atresia esofágica, las anomalías asociadas 
han adquirido mayor significación; más de la mitad de estos tienen una o más 
anomalías acompañantes. 
Objetivo: caracterizar las anomalías asociadas a esta entidad. 
Métodos: se realizó un estudio observacional descriptivo transversal de todos los 
casos diagnosticados de atresia esofágica con o sin fístula traqueoesofágica, en el 
periodo comprendido desde enero de 2000 hasta diciembre de 2011, en el Hospital 
Pediátrico Docente Provincial "José Luis Miranda" de Santa Clara, Cuba. 
Resultados: predominaron las anomalías congénitas cardiovasculares, seguido de las 
malformaciones digestivas y respiratorias. La anomalía asociada más frecuente, junto 
a la comunicación interatrial, fue la malformación anorrectal. Hubo 1 caso de atresia 
duodenal, así como otro de agenesia diafragmática. No hubo asociaciones, y la única 
trisomía presentada fue una 21. Los pacientes con anomalías congénitas no 
cardiovasculares tienen 2,1 veces más probabilidades de morir, que los que no se 
asocian a este tipo de anomalías. La mortalidad global en esta serie fue del 46,9 %. 
Conclusiones: la presencia de una anomalía congénita eleva la mortalidad en estos 
pacientes, sobre todo, las no cardiovasculares mayores y las cardiovasculares críticas.  

Palabras clave: atresia esofágica, recién nacido, anomalías congénitas, mortalidad.  
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ABSTRACT 

Introduction: esophageal atresia occurs in one out of 3 000 or 4 500 livebirths. 
Males are slightly predominant, but this is not a universal finding and maybe it is not 
valid for all varieties. With increasing survival rates of children operated on from 
esophageal atresia, the associated anomalies have become more significant since 
more than half of these children suffer one or more accompanying anomalies. 
Objective: to characterize the esophageal atresia-associated anomalies. 
Methods: an observational, cross-sectional and descriptive study of all the cases 
diagnosed with esophageal atresia, with or without tracheal esophageal fistula, from 
January 2000 to December 2011 was conducted in "José Luis Miranda" provincial 
pediatric teaching hospital in Santa Clara, Villa Clara province, Cuba. 
Resultados: congenital cardiovascular anomalies were prevailing, followed by 
digestive and respiratory malformations. The most frequent one, together with 
interatrial communication, was anorectal malformation. There was a case of duodenal 
atresia as well as another case of diaphragmatic agenesis. There was no association 
between them. The patients with non-cardiovascular congenital anomalies are 2.1 
times more likely to die than those unrelated to this type of anomaly. The global 
mortality rate for this series was 46.9 %. 
Conclusions: the existence of congenital anomaly raises the mortality likelihood for 
these patients, mainly in cases of major non-cardiovascular and critical cardiovascular 
anomalies. 

Keywords: esophageal atresia, newborn, congenital anomalies, mortality. 

 

   

INTRODUCCIÓN  

La atresia esofágica (AE) con o sin fístula traqueoesofágica (FTE) se presenta en 1 de 
cada 3 000 a 4 500 neonatos vivos.1,2 Existe un ligero predominio en los varones, 
aunque esto no es un hallazgo universal, y tal vez no sea cierto para todas las 
variedades.1,3 Existen varias clasificaciones que ayudan a determinar el pronóstico de 
estos niños, entre las que se encuentra la de Waterston,3 la de Montreal2 y la de 
Spitz.3 La más conocida es la de Waterston, quien establece el pronóstico en función 
de 3 factores: bajo peso al nacer, presencia de neumonía y malformaciones 
congénitas asociadas.3  

La supervivencia por lo general es buena, en la actualidad es superior a 90 %. La 
mejoría en la supervivencia no solo se debe al tratamiento quirúrgico, sino a los 
avances en los cuidados intensivos neonatales, particularmente el apoyo ventilatorio y 
nutricional que requieren estos pacientes. Los niños con mayor riesgo de muerte son 
aquellos con peso al nacimiento menor de 1 500 g, con malformaciones cardiacas o 
anomalías cromosómicas. Las muertes tempranas son resultado de malformaciones 
cardiacas o cromosómicas, y las tardías, por lo general, son secundarias a 
complicaciones respiratorias.2  

Con el aumento en la supervivencia de estos niños operados de AE, las anomalías 
asociadas han adquirido mayor significación, ya que más de la mitad de estos tienen 
una o más anomalías acompañantes, más frecuentes en la AE con FTE, y menos 
frecuentes en la FTE sin AE (variedad en N).4-9  
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Otro capítulo de las malformaciones asociadas que cobra gran interés son las 
malformaciones múltiples. Reciben su nombre con las siglas en idioma inglés de los 
defectos que las integran, y entre las más conocidas se encuentran el VATER, que 
incluye defectos vertebrales, la malformación anorrectal, la FTE, la AE y anomalía 
renal o displasia radial. Si se le agregan un defecto cardiaco y de la pierna, se conoce 
entonces como VACTERL. Del 5 al 17 % de los pacientes con AE cumplen los criterios 
para esta asociación.10 Otra de las asociaciones conocidas son el CHARGE, que 
incluye, coloboma, retardo del crecimiento y desarrollo, hipoplasia genital y anomalías 
auriculares, así como algunas alteraciones genéticas, como las trisomías 13, 18, 21, y 
el síndrome de Potter, con agenesia renal e hipoplasia pulmonar.7-11 En nuestro medio 
se desconoce cuál es el comportamiento de estas anomalías que se asocian a la AE, 
así como su influencia real en la mortalidad por esta causa. Es por ello que se realiza 
este estudio, para caracterizar las anomalías asociadas a esta entidad.  

   

MÉTODOS  

Se realizó un estudio observacional descriptivo transversal de todos los casos 
diagnosticados de AE con o sin FTE, en el periodo comprendido desde enero de 2000 
hasta diciembre de 2011, en el Hospital Pediátrico Docente Provincial "José Luis 
Miranda" de Santa Clara, Cuba. El universo de estudio estuvo integrado por el total de 
nacidos vivos con diagnóstico de AE y/o FTE en ese periodo, y atendidos en este 
hospital. Se realizó un muestreo intencional no probabilístico, teniendo en cuenta los 
criterios de inclusión siguientes:  

1. Diagnóstico positivo de AE y/o FTE. 
2. Tratado quirúrgicamente en nuestro centro.  

La muestra coincidió con el universo. Las fuentes de información fueron: las historias 
clínicas pediátricas, maternas y genéticas, e informes operatorios. Las variables 
estudiadas fueron: peso al nacer, sexo, edad gestacional, cardiopatía congénita 
(malformación cardiaca asociada clasificada en críticas, potencialmente críticas y no 
críticas), anomalías congénitas no cardíacas (malformaciones asociadas, diferentes a 
las cardíacas, clasificadas en menores mayores) y asociaciones y/o trisomías, así 
como la mortalidad.  

El análisis estadístico se realizó con el programa estadístico SPSS (software SPSS 
para Windows v15.0). Las variables estudiadas se expresaron como valor absoluto y 
porcentaje. La asociación de variables cualitativas entre sí se realizó por medio del 
estadígrafo x2. Los niveles de significación fueron fijados en:  

- Muy significativo: p< 0,01.  
- Significativo: p< 0,05.  

Se determinó, asimismo, el riesgo relativo de cada variable con respecto a la variable 
muerte. Para valorar el riesgo de mortalidad intrahospitalaria de los factores 
estudiados, se realizó un análisis de regresión logística binaria, utilizando el método 
denominado "condicional hacia atrás", con una probabilidad de entrada de 0,05 y una 
probabilidad de salida de 0,01. La muerte intrahospitalaria fue la variable dicotómica 
dependiente. Las variables independientes estudiadas fueron las que resultaron 
significativas en el análisis univariado. La regresión logística valora las variables 
independientes simultáneamente, seleccionando primero aquella que se relaciona 
mejor con el pronóstico. En ciclos consecutivos el programa valora el resto de 
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variables, y permite su entrada en la función si aumenta significativamente la 
precisión del modelo.  

   

RESULTADOS  

La media del peso al nacer fue de 2 460 g con pesos que oscilaron entre 1 100 y  
4 210 g. La edad gestacional promedio fue de 37 semanas, con valores máximos y 
mínimos de 42,6 y 29,4 semanas respectivamente. Hubo un predominio de pacientes 
del sexo femenino (21).  

En las tablas 1 y 2, se aprecia un predominio de las anomalías cardiacas con  
14 variedades presentes en 8 pacientes, seguidas de las anomalías digestivas y 
respiratorias. Individualmente la anomalía más frecuente fue la comunicación 
interatrial (CIA) y la malformación anorrectal en 3 casos cada una. No hubo 
asociaciones, y la única trisomía observada fue una 21.  

 

Tabla 2. Tipos de anomalías congénitas asociadas  

Anomalías congénitas   N    %
  

  

  

  

  

  

Cardíacas 
n= 8 

  

  

  

Críticas 

Hipoplasia de cavidades izquierdas 1 3,4
Coartación de la aorta (CoAo) severa 1 3,4

Atresia tricuspídea 1 3,4
Transposición de grandes vasos 1 3,4

Inversión ventricular 1 3,4
Defecto de septación auriculoventricular 

completo
1 3,4

Doble emergencia del ventrículo derecho 1 3,4
No 

críticas 
Comunicación interatrial (CIA) 3 10,3

Persistencia del conducto arterioso 2 6,9
Comunicación interventricular (CIV) 2 6,9

Subtotal 14 48,3
    Malformación anorrectal 3 10,3
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No 
cardíacas 
n= 8 

  

  

 Mayores 

Atresia duodenal 1 3,4
Agenesia diafragmática 1 3,4

Hipoplasia pulmonar 1 3,4
Hipoplasia suprarrenal bilateral severa 1 3,4

Atresia coanas 1 3,4
Trisomía 21 1 3,4

  

  

 Menores 

Anomalías de los dedos de la mano 2 6,9
Hipospadias 1 3,4

Genitales ambiguos 1 3,4
Fisura palpebral 1 3,4

Microftalmia 1 3,4
Subtotal 15 51,7

Total 29 100

   

En la tabla 3 se observa que existe una relación significativa entre la mortalidad y las 
variables siguientes: anomalías congénitas cardiovasculares (CDV), anomalías 
congénitas CDV críticas, anomalías congénitas no CDV y anomalías congénitas no CDV 
mayores.  

 

 

 

La tabla 4 muestra la variable que resultó significativa para predecir mortalidad 
después del análisis multivariado, esta fue la presencia de anomalías congénitas no 
CDV.  
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DISCUSIÓN  

La media del peso al nacer de nuestra serie coincide con otras series publicadas en 
América Latina,5 Estados Unidos6 y Europa.8 Solo un trabajo publicado en México12 
muestra una media de peso de 1 950 g (rango 1 450 y 3 550 g), inferior a la nuestra.  

En la mayoría de las series se ha observado, por el contrario, un ligero predominio del 
sexo masculino.5,6 Otras12 no han encontrado diferencias significativas, y en una 
serie13 de 20 pacientes pediátricos portadores de AE, 11 (55 %) fueron del sexo 
femenino y 9 (45 %) del sexo masculino.  

La asociación de una o varias malformaciones en la AE es un fenómeno frecuente que 
alcanza cifras que oscilan entre el 30 y el 70 %.11 La frecuencia de malformaciones 
congénitas asociadas a AE en este estudio fue de 37,5 % (12 pacientes). Uno 
reciente, realizado en Holanda, informó una prevalencia de 66 % en los últimos 
años,12 mientras otro declaró un valor cercano al 50 %.11 Otra serie encontró que 
la prevalencia de malformaciones congénitas fue del 45 % y que la malformación 
cardiovascular es la más frecuente (29 %).13 De entre todas las malformaciones,  
la cardiaca se ha descrito como la más repetida (entre el 13 y el 31 %),11 en cuyo 
intervalo no está el valor encontrado en este estudio de 48,3 %, sin embargo la 
proporción de malformación congénita cardiaca (48,3 %), continúa siendo similar  
al 51 % encontrado en una reciente serie de casos.13 Como cita Spitz en su 
experiencia,7 "los defectos del septo ventricular son las principales causas de 
malformación cardiaca en la AE", hecho que se corrobora con los hallazgos de este 
artículo. El defecto del septo ventricular ocurrió en 22,3 % de los casos en otro 
reciente estudio.13  

En cuanto al resto de las malformaciones, la más común reportada por la literatura14-17  
es la malformación anorrectal. La literatura15-17 reporta las asociaciones en porcentajes 
tan altos como el 18-30 % de los casos; en cambio, en la nuestra no hubo ninguna 
asociación.  

La mortalidad en esta serie fue de 46,9 %, superior a series internacionales que 
reportan una supervivencia superior al 90 %.11-13 Por lo general, estas son 
publicaciones de países desarrollados que, lógicamente, tienen mejores resultados, 
pues cuentan con más experiencia y mayor cantidad de recursos. Por otro lado, la 
mortalidad durante el período estudiado se comportó de manera similar a otros 
estudios realizados en nuestro país,16 y a un trabajo publicado por Rokitansky y otros7 
en Viena, que incluye 17 años de experiencia con una mortalidad global del 41,3 %.  
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Todas las anomalías cardiovasculares críticas de este estudio fallecieron, según 
muestra la tabla 3, no así para las no críticas, en las que el 50 % sobrevivió. Es por 
eso que al realizar el análisis univariado se encontró que la presencia de una anomalía 
cardiovascular no crítica no está relacionada con la mortalidad, no así para las 
anomalías cardiovasculares críticas, que sí resultaron significativas. La explicación a 
este fenómeno sería la siguiente: la mayoría de las veces la anomalía cardiovascular 
no es ductus dependiente, como ocurre en las no críticas (defectos septales sin 
repercusión hemodinámica), y esto permite efectuar la corrección completa de la 
atresia esofágica. Cuando se detecta una anomalía cardiovascular ductus dependiente 
(es el caso de las críticas), el manejo depende del estado general del paciente, ya que 
se modifica la hemodinamia del neonato, y por tanto, aumentan las probabilidades de 
fallecer. En la serie estudiada el riesgo es de 5,8 veces.  

El grupo de Montreal,14,15 en 1996, describe el valor de las anomalías congénitas no 
cardiovasculares como factor pronóstico de mortalidad. En este estudio la mayoría de 
los pacientes presentó una anomalía congénita mayor 7 de 8 recién nacidos, según 
presenta la tabla 3 y de estos, 6 fallecieron. El análisis univariado demostró que los 
pacientes con una anomalía congénita no cardiovascular, se relacionan 
significativamente con la mortalidad, y tienen 10,6 veces más riesgo de morir.  

Los pacientes con una anomalía cardiovascular mayor tienen, por definición, un riesgo 
elevado de fallecer, o requieren corregir el defecto antes o simultáneamente con la 
corrección de la atresia esofágica, lo cual, como es de suponer, aumenta las 
probabilidades de morir del recién nacido, ya que no solo prolonga el tiempo 
anestésico, sino que también prolonga la recuperación posoperatoria de estos 
pacientes con la aparición de complicaciones relacionadas con la anomalía asociada 
además. En la tabla 4 se demuestra cómo estos pacientes tienen 2,1 veces más 
probabilidades de morir, que los que no se asocian a este tipo de anomalías.  

Se puede concluir planteando que predominan las anomalías congénitas CDV, y que 
son las más frecuentes los defectos septales y la persistencia del conducto arterioso, 
seguido de las malformaciones digestivas y respiratorias. La anomalía asociada más 
frecuente, junto a la CIA, es la malformación anorrectal. Los pacientes con anomalías 
congénitas no CDV tienen 2,1 veces más probabilidades de morir que los que no se 
asocian a este tipo de anomalías.  
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