Criterios homologados, acordados por el Consejo Interterritorial, que deben cumplir los CSUR para ser designados como de referencia del Sistema
Nacional de Salud

80. ATRESIA DE ESOFAGO COMPLEJA

La atresia de es6fago es una malformacidn congeénita caracterizada por la falta de un segmento del es6fago, creando una falta de continuidad y
por lo tanto genera una obstruccién del tracto digestivo que compromete la vida del paciente si no se soluciona mediante cirugia en el periodo
neonatal.

La forma mas comudn es la que se asocia a fistula traqueoesofagica distal (85% de los casos) cuya incidencia es de 1 entre 2.500 y 5.000
nacimientos, segun las series. La mas grave por su peor prondstico es la de cabos separados (cuando la distancia entre ambos cabos esofagicos es
mayor de 3 cuerpos vertebrales) y las que se asocian a cardiopatias congénitas o0 a un bajo peso al nacer inferior a 2.500 gr. Estas Gltimas suponen
una incidencia mucho menor de 1 cada 10.000 a 25.000 recién nacidos vivos.! Se ha descrito una mayor mortalidad en pacientes menores de
1.500, en aquellos operados en la primera 24 horas de vida, en los menores de 28 semanas de edad gestacional y en los que presentaron una
comunicacion interventricular.

Todas las atresias de es6fago que no tienen fistula, tienen los cabos separados y suelen ser las Gnicas que se diagnostican durante el embarazo por
presentar un polihidramnios. Por lo que es facil remitir al paciente a un centro de referencia para que se encargue del manejo integral de la madre
y del nifio con una planificacion adecuada en cada caso.!

El riesgo de un segundo hijo con atresia de eséfago / atresia de eséfago entre los padres de un nifio afectado es de 0,5 a 2%, y aumenta al 20%
cuando mas de un nifio esta afectado. El riesgo empirico de un nifio afectado nacido de una persona afectada es de 3 a 4%. El riesgo relativo de
atresia de esdfago en gemelos es de 2,56 en comparacion con los hijos Gnicos.*

Esta patologia supone un desafio al cirujano pediatrico pues se trata de una cirugia compleja de reconstruccién esofagica y del cierre de la
comunicacion con la traquea, por cuanto ha de realizarse en el periodo neonatal y en pacientes que suelen presentar otras anomalias congénitas.
Las principales malformaciones asociadas son: cardiacas (13-30%), vertebrales (6-21%), de extremidades (5-19%), anorrectales (10-16%),
renales (5-14%).!

Las complicaciones de la cirugia son muchas: dehiscencias de sutura, estenosis y perforaciones esofagicas, recurrencia de la fistula
traqueoesofagica, reflujo gastroesofagico, dismotilidad esofagica y de cuerdas vocales, trastornos musculo-esqueléticos derivados de las
toracotomias o coincidentes con la patologia congénita (ej.: agenesia de radio y de pulgar), traqueomalacia, etc.

Sin embargo, aun en las mejores circunstancias el resultado final de la correccion de esta patologia depende de que exista un equipo de
especialistas bien entrenado y con experiencia: cirujanos pediatricos, neonat6logos, anestesistas, cardiélogos, cardiocirujanos, foniatras y



especialistas de motilidad (digestivo), rehabilitacion, etc. Los cirujanos deben estar bien adiestrados en técnicas de minima invasion (cirugia y
endoscopia) y en técnicas de reconstruccion esofagica y de manejo de la via aérea.*
Aunque en algunas otras patologias se haya demostrado que concentrar los casos mejore los resultados quirtrgicos (atresia de vias biliares)?, en
la atresia de esdfago los resultados no mejoran concentrando el volumen de casos®. Sin embargo, esto estd estudiado en paises como Estados
Unidos de América en los que el volumen de pacientes es alto en todos los centros, con un promedio de 306 pacientes hospitalizados en 62 camas
de Unidades de cuidados intensivos neonatales y son centros terciarios y hospitales infantiles acostumbrados a tratar a neonatos con problemas
médicos complejos.
Ademas, las atresias complejas requieren de multiples intervenciones quirtrgicas 0 se asocian a un gran numero de complicaciones pre y
postoperatorias, lo que requiere de equipos multidisciplinares, variando el pronéstico en funcién de la experiencia del centro. La concentracion
de casos en un mismo equipo quirdrgico que maneje la cirugia abierta, la de minima invasion, la cirugia de la via aérea y las técnicas de
endoscopia digestiva y respiratoria son elementos fundamentales para un adecuado tratamiento de estos pacientes. Esto evitaria que los casos més
graves de pacientes con atresia de esofago terminen en cirugias muy traumaticas (esofagocoloplastias, ascensos gastricos o derivaciones
permanentes), muchas derivadas de un mal manejo inicial o de cirugias en centros con poca experiencia. >’
Todos los pacientes con atresia de esdfago requieren un seguimiento hasta llegar a la edad adulta por parte de un equipo multidisciplinar para
controlar, diagnosticar precozmente y tratar las potenciales complicaciones a largo plazo de esta malformacion.
Por tanto, este CSUR va dirigido a la poblacion pediatrica. Concretamente a los casos de peor pronostico o que por su naturaleza son
mas complejos: atresia de cabos separados y las asociadas a otra patologia grave, como son las cardiopatias congénitas, malformaciones
esqueléticas o las asociadas a muy bajo peso al nacer (< de 1.500 g), los pacientes multioperados o los casos en que es necesaria una
reconstruccion esoféagica secundaria o la solucion de problemas relacionados con la via aérea.
Se define la Atresia de es6fago compleja para los siguientes supuestos:

1. Atresia de cabos separados.

2. Las asociadas a otra patologia grave, como son las cardiopatias congénitas, malformaciones esqueléticas o las asociadas a muy bajo peso al

nacer (< de 1.500 g).

3. Las diagnosticadas prenatalmente.

4. Los pacientes que han tenido complicaciones graves (estenosis recalcitrante, fistula recurrente, reflujo gastroesofagico severo,

traqueomalacia grave, fracaso de la intervencion primaria).

5. Los pacientes multioperados.

6. Los casos en que es necesaria una reconstruccion esofagica secundaria mediante la sustitucion por una interposicion de colon u otro

segmento intestinal, ascenso gastrico, elongacion del es6fago proximal o distal (técnica de Scharli, Collis-Nissen, u otras).

7. Pacientes que requieren solucion de problemas relacionados con la via aérea.



8. Pacientes con disfuncion deglutoria.
La concentracion de casos graves en centros de referencia disminuira el nimero de complicaciones y mejorara los resultados en salud de estos
pacientes.

A. Justificacion de la propuesta

» Datos epidemioldgicos de la enfermedad de La incidencia de atresia de esdfago es de 1 entre 2.500 y 5000 nacimientos. La atresia de
que se trate (incidencia y prevalencia): cabos separados es de 1/10.000 a 25.000 nacimientos.

B. Criterios que deben cumplir los Centros, Servicios o Unidades para ser designados de referencia para la atencion de la
atresia de esofago compleja:

» Experiencia del CSUR:
- Actividad:

* Procedimientos que deben realizarse al | - 4 reconstrucciones* de atresia de es6fago complejas* en <18 afios en al afo en la

afio para garantizar una atencion | Unidad, de media en los ultimos 3 afios.

adecuada de la atresia de esdfago | * Se contabilizaran sélo los procedimientos indicados como atresia de es6fago compleja
compleja: en la introduccion.

- 4 reconstrucciones* de atresias no complejas, en <18 afos, en el afio en la Unidad, de
media en los ultimos 3 afios.

*Todos los casos neonatales deben tener una fibrobroncoscopia intraoperatoria
realizada.

- 4 toracoscopias neonatales (<30 dias) para la reparacion de atresia de esofago realizadas
en el afio en la Unidad, de media en los ultimos 3 afios.

- 30 endoscopias flexibles bajo anestesia general, en <18 afios, para la realizacion de:
valoracion de la via aérea, dilataciones esofagicas con balon, toma de biopsias esoféagicas




- Otros datos: investigacién en esta materia,
actividad  docente  postgrado,  formacién
continuada, publicaciones, sesiones
multidisciplinares, etc.:

y gastroscopias, realizadas en el afio en la Unidad, de media en los ultimos 3 afios.

- 10 fibrobroncoscopias en neonatos (<30 dias) realizadas en el afio en la Unidad, de
media en los ultimos 3 afos.

- 3 reconstrucciones esofagicas secundarias** realizadas en los ultimos 3 afos.
**Reconstrucciones esofagicas secundarias mediante la sustitucion por una interposicion
de colon u otro segmento intestinal, ascenso gastrico, elongacion del eséfago proximal o
distal (técnica de Scharli, Collis-Nissen, u otras).

- Docencia postgrado acreditada: el centro cuenta con unidades docentes o dispositivos
docentes acreditados para cirugia pediatrica, pediatria y anestesia y reanimacion.
- La Unidad participa en proyectos de investigacion en este campo.
= El centro dispone de un Instituto de Investigacion acreditado por el Instituto
Carlos I11 con el que colabora la Unidad.
- La Unidad participa en publicaciones en este campo.
- La Unidad realiza sesiones clinicas multidisciplinares, al menos mensuales, que
incluyan todas las Unidades implicadas en la atencion de los pacientes con atresia de
esdfago para la toma conjunta de decisiones y coordinacion y planificacion de
tratamientos.
» El CSUR debe garantizar la presentacion de todos los pacientes de la unidad en
sesion clinica multidisciplinar, quedando reflejado en las correspondientes actas.
= La Unidad recoge en las Historias Clinicas de los pacientes la fecha,
conclusiones y actuaciones derivadas del estudio de cada caso clinico en la sesion
clinica multidisciplinar.
- La Unidad tiene un Programa de formacién continuada en cirugia neonatal y atresia de
esofago para los profesionales de la Unidad estandarizado y autorizado por la direccion
del centro.
= El programa incluye la formacion en un centro de simulacion.
- La Unidad tiene un Programa de formacion en atresia de esofago, autorizado por la
direccion del centro, dirigido a profesionales sanitarios del propio hospital, de otros
hospitales y de atencion primaria.




- La Unidad tiene un Programa de formacion en atresia de esdfago dirigido a pacientes y
familias, autorizado por la direccion del centro, impartido por personal médico y de
enfermeria (charlas, talleres, jornadas de didlogo...).

» Recursos especificos del CSUR:

- Recursos humanos necesarios para la
adecuada atencion de la atresia de esofago
compleja:

- EI CSUR debe garantizar la continuidad de la atencion cuando el paciente infantil pasa a
ser adulto mediante un acuerdo de colaboracion firmado por el Gerente/s de/los centro/s y
los coordinadores de las unidades pediatricas y de adultos.
(Aquellos CSUR que atiendan a poblacion en edad pediatrica, para la derivacion de pacientes de
la unidad, deberan estar coordinados con recursos similares de atencién de adultos.)
* El acuerdo de colaboracion incluye un protocolo, autorizado por el Gerente/s
de/los centro/s y los coordinadores de las unidades pediatricas y de adultos que
garantiza la continuidad de la atenciéon cuando el paciente infantil pasa a ser
adulto, ocurra esto en el mismo o en diferente hospital.
- ElI CSUR tendré caréacter multidisciplinar y estard formado por una Unidad basica y
diversas Unidades que colaboran en la atencion, diagnodstico y tratamiento de los
pacientes y actuaran de forma coordinada.

La Unidad multidisciplinar estara formada, como minimo, por el siguiente personal:
- Un coordinador asistencial, que garantizarda la coordinacion de la atencion de los
pacientes y familias por parte del equipo clinico de la Unidad bésica y el resto de
Unidades que colaboran en la atencion de estos pacientes. El coordinador sera uno de los
miembros de la Unidad.
- Atencion continuada del equipo médico-quirurgico pediatrico las 24 horas los 365 dias
del afio.
= Se precisa, al menos, la presencia de un cirujano y un anestesista pediatrico en el
centro que puedan organizar eventualmente una cirugia urgente.
= El centro cuenta con un protocolo, consensuado por la Unidad y el Servicio de
Urgencias y autorizado por la Direccion del centro, de la actuacion coordinada de
ambos cuando acude a Urgencias un paciente con una atresia esofagica.
- Resto personal de la Unidad a tiempo parcial:




Formacion basica de los miembros del
equipo

- Equipamiento especifico necesario para la
adecuada atencion de la atresia de esofago
compleja:

- 2 cirujanos pediétricos

- 1 anestesista.

- 2 endoscopistas con dedicacion preferente a endoscopias pediatricas.
- 1 pediatra con dedicacion preferente a gastroenterologia pediatrica.

- 1 obstetra con dedicacion parcial a medicina fetal y alto riesgo.

- 1 neonatdlogo.

- Personal de enfermeria y quir6fano.

- 1 gestor de casos.

- Coordinador de la Unidad con, al menos 5 afios de experiencia en la atencion de la
atresia de esofago en nifios.

- Cirujanos pediatricos con al menos 3 afios de experiencia en cirugia minimamente
invasiva neonatal, atresia de eséfago y cirugia de la via aérea.

- Anestesista con experiencia de 5 afios en pacientes pediatricos.

- Endoscopistas con experiencia de 5 afios en endoscopias pediatricas.

- Pediatra con experiencia de 3 afios en gastroenterologia pediatrica y diagnostico,
tratamiento y seguimiento de la patologia gastrointestinal asociada a atresia de eséfago
(reflujo gastroesofagico, esofagitis eosinofilica, ...).

- Obstetra con, al menos, 3 afios de experiencia en medicina fetal y alto riesgo.

- Neonatdlogo con experiencia de 3 afios en unidad cuidados intensivos neonatales.

- Personal de enfermeria y quirdfano con experiencia en la atencion de patologia digestiva
pediatrica.

- Consulta gastroenterologia pediatrica.
= Se realizan periddicamente consultas multidisciplinares para pacientes con
atresia de esofago con procedimientos normalizados de trabajo (PNT), basados en
la evidencia cientifica y se recogen sus decisiones en la Historia Clinica del
paciente.

- Hospitalizacion de nifios.

- Quirdfano de cirugia pediatrica:




» Recursos de otras unidades o servicios
ademas de los del propio CSUR necesarios para
la adecuada atencion de la patologia o
realizacion del procedimiento 2:

- Caja de instrumental quirdrgico de cirugia neonatal.
- Equipamiento especifico del que se debe disponer para las intervenciones quirurgicas:
- Disponer de material de toracoscopia de 3 mm.
- Endoscopios de digestivo y fibrobroncoscopia para paciente neonatal.
- Endoscopios pediatricos y de adultos.
- Phmetria e impedanciometria.
- Accesibilidad directa de los pacientes y de los centros que habitualmente atienden a los
pacientes a los recursos de la Unidad mediante via telefénica, email o similar.

El hospital donde estd ubicada la Unidad debe disponer de los siguientes
Servicios/Unidades con experiencia en la atencion de pacientes infantiles:

- Servicio/Unidad de cirugia pediatrica.

- Servicio/Unidad de digestivo pediétrica, incluyendo Unidad de endoscopia pediatrica.
- Servicio/Unidad de anestesia y reanimacion.

- Servicio/Unidad de cuidados intensivos neonatales.

- Servicio/Unidad de cuidados intensivos pediatricos.

- Servicio/Unidad de obstetricia, con experiencia en embarazos de alto riesgo.

- Servicio/Unidad de neumologia pediatrica.

- Disponibilidad de Servicio/Unidad de cardiopatias congénitas infantiles.

- Servicio/Unidad de traumatologia y ortopedia infantil.

- Servicio/Unidad de columna.

- Servicio/Unidad de otorrinolaringologia infantil.

- Servicio/Unidad de radiodiagnostico infantil.

- Servicio/Unidad de neurocirugia pediatrica.

- Servicio/Unidad de rehabilitacion infantil.

- Servicio/Unidad de foniatria/logopedia infantil.

- Servicio/Unidad de nefrologia pediétrica.

- Servicio/Unidad de urologia pediétrica.

- Servicio/Unidad de trabajo social.




» Seguridad del paciente

La seguridad del paciente es uno de los
componentes fundamentales de la gestion de la
calidad. Mas alld de la obligacion de todo
profesional de no hacer dafio con sus
actuaciones, la Unidad debe poner en marcha
iniciativas y estrategias para identificar vy
minimizar los riesgos para los pacientes que son
inherentes a la atencion que realiza:

- La Unidad tiene establecido un procedimiento de identificacion inequivoca de las
personas atendidas en la misma, que se realiza por los profesionales de la unidad de forma
previa al uso de medicamentos de alto riesgo, realizacion de procedimientos invasivos y
pruebas diagndsticas.

- La Unidad cuenta con dispositivos con preparados de base alcohodlica en el punto de
atencion y personal formado y entrenado en su correcta utilizacién, con objeto de prevenir
y controlar las infecciones asociadas a la asistencia sanitaria. EI Centro realiza
observaciéon de la higiene de manos con preparados de base alcohdlica, siguiendo la
metodologia de la OMS, con objeto de prevenir y controlar las infecciones asociadas a la
asistencia sanitaria.

- La Unidad conoce, tiene acceso y participa en el sistema de notificacion de incidentes
relacionados con la seguridad del paciente de su hospital. EI hospital realiza anélisis de
los incidentes, especialmente aquellos con alto riego de producir dafio.

- La Unidad tiene implantado un programa de prevencion de bacteriemia por catéter
venoso central (BCV) (aplicable en caso de disponer de unidad de cuidados intensivos o
criticos).

- La Unidad tiene implantado un programa de prevencion de neumonia asociada a la
ventilacién mecanica (NAV) (aplicable en caso de disponer de unidad de cuidados
intensivos o criticos).

- La Unidad tiene implantado el programa de prevencion de infeccion urinaria por catéter
(ITU-SU).

- La Unidad tiene implantada una lista de verificacion de préacticas quirdrgicas seguras
(aplicable en caso de unidades con actividad quirdrgica).

- La Unidad tiene implantado un procedimiento para garantizar el uso seguro de
medicamentos de alto riesgo.

- La Unidad tiene implantado un protocolo de prevencién de Ulceras de decubito
(aplicable en caso de que la unidad atienda pacientes de riesgo).

» Existencia de un sistema de informacion
adecuado:

- El hospital, incluida la Unidad de referencia, debera codificar con la CIE.10.ES e iniciar
la recogida de datos del registro de altas de acuerdo a lo establecido en el Real Decreto




(Tipo de datos que debe contener el sistema de
informacion para permitir el conocimiento de la
actividad y la evaluacion de la calidad de los
servicios prestados)

69/2015, de 6 de febrero, por el que se regula el registro de Actividad de Atencion
Sanitaria Especializada (RAE-CMBD).

- La Unidad tiene codificado el RAE-CMBD de alta hospitalaria en el 100% de los casos

- La Unidad dispone de un registro de pacientes con atresia de es6fago, que al menos
cuenta con los datos recogidos en el RAE-CMBD.

La unidad debe disponer de los datos precisos que debera remitir a la Secretaria del
Comité de Designacién de CSUR del Sistema Nacional de Salud para el seguimiento
anual de la unidad de referencia.

» Indicadores de procedimiento y resultados
clinicos del CSUR®:

Los indicadores se concretaran con las Unidades que se designen.

- Mortalidad hospitalaria*: pacientes neonatales (<30 dias) con diagndstico de atresia de
esofago fallecidos tras la intervencion en el afio/total pacientes neonatales (<30 dias) con
atresia de esofago intervenidos en el afio en la Unidad. Estandar: <8%
* Mortalidad hospitalaria: Mortalidad dentro de los 30 dias postoperatorios o
hasta el alta hospitalaria.
- Mortalidad a 90 dias.
- Morbilidad a 90 dias. En los pacientes sometidos a procedimientos quirurgicos se
calcula utilizando la siguiente metodologia:
- En ese periodo se incluyen los reingresos y sus complicaciones.
- La metodologia para objetivar la morbilidad es el analisis de la Historia Clinica
(de todos los comentarios diarios médicos y de enfermeria) y se registran todas las
complicaciones objetivadas.
- Para determinar la morbilidad, se emplea la Clasificacion de Clavien Dindo,
considerando complicacion cualquier desviacion del curso postoperatorio normal.
Por tanto, se incluyen todas las complicaciones, mayores y menores (p.e. nauseas,
vomitos, mal control del dolor, etc.)




- Se determina el Comprehensive Complication Index (CCl), con la calculadora
online https://www.assessurgery.com/

En el Grupo CSUR de Sl se determinaran aquellas complicaciones centinelas del
procedimiento, también subsidiarias de ser comparadas, por ejemplo: fistula de
anastomosis, necrosis de plastia, reintervenciones, infeccion urinaria, neumonia,
infeccion del catéter central, del sitio quirurgico...

- % estenosis tras la primera intervencion que requieran dos o mas dilataciones: pacientes
con atresia de esofago intervenida en la Unidad que requieren dos o mas dilataciones en el
primer afio/pacientes con atresia de esofago intervenidos en la Unidad en ese afio
Estandar: <40%.

- % fugas de la anastomosis: pacientes con atresia de eso6fago intervenida en el afio en la
Unidad que desarrollan como complicacion fugas de la anastomosis/pacientes con atresia
de es6fago intervenida en el afio en la Unidad. Estandar: <30%.

- % refistulizacion en atresia de es6fago: pacientes con atresia de es6fago intervenida con
cierre de fistula traqueo-esofagica en el afio en la Unidad que experimentan una
refistulizacion/pacientes con atresia de eso6fago intervenida con cierre de fistula traqueo-
esofagica en el afio en la Unidad. Estandar: <20%.

- % de realizacion de fibrobroncoscopia preoperatoria: pacientes con atresia de eséfago
intervenidos en el afio en la Unidaden los que se realiza fibrobroncoscopia
preoperatoria/pacientes con atresia de esofago intervenidos en el afio en la
Unidad. Estandar: 100%.

2 Experiencia avalada mediante certificado del gerente del hospital.

b |os estandares de resultados clinicos, consensuados por el grupo de expertos, se valoraran, en principio por el Comité de Designacion, en
tanto son validados segln se vaya obteniendo mas informacion de los CSUR. Una vez validados por el Comité de Designacion se acreditara su
cumplimiento, como el resto de criterios, por la S.G. de Calidad e Innovacion.


https://www.assessurgery.com/
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