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Resumen

La estenosis esofiigica congénita, una entidad rara de causa
desconocida cuyos reportes han aumentado en los diltimos
afios, requiere un alto indice de sospecha para su diagndstico
y tratamiento adecuado. Se puede clasificar en tres tipos ba-
sados en la etiologia de la estenosis: restos traqueobronquia-
les, hipertrofia fibromuscular y diafragma membranoso. Los
sintomas varian dependiendo de la localizacion y la severi-
dad de la estenosis. Las alternativas terapéuticas se basan en
la sospecha clinica del tipo histoldgico de la lesion, pudiendo
ser la dilatacion con balon o la reseccion del segmento este-
nético. El diagnostico definitivo es histolégico.

Palabras claves. Estenosis esofiigica congénita, resto traqueo-
bronquial, hipertrofia fibromuscular, diafragma membranoso.

Congenital esophageal stenosis: A case report
Summary

Congenital esophageal stenosis, a rare disease of unknown cau-
se which reports have increased in the last few years, requires
a high index of suspicion for its diagnosis and treatment. It
can be classified in three types based on the etiology of the ste-
nosis: tracheobronchial rest, fibromuscular hypertrophy and
membranous diaphragm. Symproms may vary depending on
location and severity of the stenosis. Treatment options are
based on clinical suspicion of the histologic type and they can
be balloon dilation or surgical resection of the stenotic seg-
ment. The definitive diagnosis is the histological study.

Key words. Congenital esophageal stenosis, tracheobronchial
rest, fibromuscular hypertrophy, membranous diafragm.
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La estenosis esofdgica congénita (EEC) fue definida
por Nihoul Fékété en 1987 como una estenosis intrin-
seca del eséfago asociada a una malformacién congénita
de la arquitectura de la pared esofdgica. Su incidencia es
estimada en 1 de cada 25.000 a 50.000 nacidos vivos.'
Es mids frecuente en la raza blanca, no existiendo predi-
leccién por el sexo.? Se clasifica en tres entidades histolé-
gicas, incluyendo restos traqueo-bronquiales (RTB), hi-
pertrofia fibromuscular (HFM) y diafragma membranoso
(DM)."** Los RTB son causados por una anormalidad
de la separacién entre el tracto respiratorio y el eséfago
alrededor del dia 25 de gestacién. La causa de la anomalia
puede ser intrauterina por estrés o anoxia durante el pri-
mer mes del embarazo.*> Se requiere un alto {ndice de
sospecha para diagnosticarla e instaurar un tratamiento
adecuado. La mayoria de los casos de EEC se diagnos-
tican durante el primer afio de vida, con el comienzo de
la deglucién de semisélidos o sélidos, cuando la regur-
gitacién y/o los vomitos de alimentos se convierten en
una caracteristica clinica destacada. La dilatacién de las
estenosis estd siendo reconocida como un tratamiento
inicial seguro y eficaz. Es importante distinguir los RTB
de la HFM y el DM porque los RTB generalmente son
tratados mediante la escisién quirtrgica, mientras que la
HFM sin una estenosis severa y la DM se pueden tratar
exitosamente mediante la dilatacién con balén.®

El objetivo de la presentacién es dar a conocer un caso
de estenosis esofdgica congénita en seguimiento en nues-
tro servicio y exponer los elementos clinicos, diagndsticos
y terapéuticos del mismo.

Presentacion del caso

Se presenta un lactante de 11 meses de edad, sin an-
tecedentes perinatoldgicos ni heredofamiliares relevantes,
alimentado con lactancia materna exclusiva hasta el quin-
to mes de vida a partir del cual comenzé la introduccién
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de semisélidos (papillas y licuados). Consulté al Servicio de
Gastroenterologfa derivado por el pediatra de cabecera debi-
do a que presentaba vomitos al ingerir sélidos y semis6lidos
que empeoraron desde el séptimo mes de vida. Al interroga-
torio la madre referfa que solo toleraba leche materna y galle-
titas embebidas en leche. Presentaba retardo en la progresién
pondoestatural coincidente con el inicio de los sintomas. El
resto del examen fisico no tenia particularidades.

Se realizé un esofagograma baritado que mostré una
dilatacién esofégica proximal con una estenosis en el tercio
distal (Figura 1). En la endoscopia digestiva alta se eviden-
ci6 una estenosis esofdgica puntiforme a 18 cm de la arcada
dentaria superior con ensanchamiento proximal de la luz.
Comenzé tratamiento con dilataciones con balén y bujias
guiadas por fluoroscopia con resultado pobre (Figura 2).

Figura 1. Esofagograma baritado: Se observa el esdfago dis-
tendido con una disminucion del calibre en el extremo dis-
tal, con pasaje de sustancia de contraste en forma filiforme.

Figura 2. Dilatacién neumdtica con un balén de es-
tenosis guiada por fluoroscopia.

Basados en la sospecha clinica de estenosis esofdgica con-
génita por RTB o HFM del eséfago se decidié derivar al
paciente al Servicio de Cirugfa para la resolucién quirtrgi-
ca del trastorno. En este servicio se realizé una toracotomia
con reseccién del segmento estendtico ubicado en el tercio
distal del eséfago, que tenfa aproximadamente 2 cm de
largo, con una anastomosis término-terminal. El perfodo
postquirtdrgico cursé con buena evolucién clinica.

La anatomia patoldgica informé una pared esofdgica
que en la capa muscular presentaba dreas de hipertrofia y
sectores de fibrosis, e islotes de cartilago bien diferenciado
cercanos a la adventicia (Figura 3).

Figura 3. Anatomia patoldgica: Se observa la pared esofigica y dos is-
lotes de cartilago bien diferenciado préximos a la adventicia (HE 20X).
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Discusion

La EEC es una rara condicién clinica de la infancia.
De los tres tipos basados su etiologia estenosis, los RTB
son los mds comunes, mientras que el DM es la variante
menos comun.” Las estenosis por RTB y HFM se loca-
lizan frecuentemente en el tercio distal, mientras que el
DM produce la estenosis del tercio medio. La estenosis
por HFM mide entre 1 a 4 cm de longitud con configu-
racién en reloj de arena. Los RTB se encuentran normal-
mente dentro de los 3 cm del cardias y a menudo produ-
cen una obstruccién de alto grado.>*”

Se han reportado patologfas asociadas en un 17% a 33%
de los casos, incluyendo atresia esofgica, cardiopatias, atre-
sias intestinales, malformaciones anorrectales, hipospadia,
malformaciones cridneo-oro-faciales y cromosomopatias.?
No se observaron anomalias asociadas en el caso presentado.

Si la estenosis es complaciente, puede ocultar el cua-
dro y retrasar el diagndstico. Los nifios con EEC tipicamen-
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te presentan como sintomas vomitos y disfagia progresiva,
regurgitacién y sialorrea. Por lo tanto, los signos y sintomas
de la EEC recién aparecen en el perfodo del destete con la
introduccién de los alimentos sélidos y semisélidos en la die-
ta.”® Jang y col informaron que la edad media en el momen-
to del diagnéstico fue de 2 afios y que el periodo de retraso
en el diagndstico oscil6 entre 11 y 84 meses.” En el caso del
paciente presentado los sintomas aparecieron alrededor de
los 7 meses, coincidiendo con la bibliografia revisada.

La escasa prevalencia de la EEC, las dificultades para dife-
renciarla de la acalasia y la estenosis esofdgica secundaria, es-
pecialmente la causada por enfermedad por reflujo, determi-
nan problemas clinicos para el diagnéstico y el tratamiento.”

Los sintomas varian dependiendo de la localizacién y
la severidad de la estenosis. Las estenosis altas se presen-
tan con sintomas respiratorios y disfagia, mientras que
las bajas se presentan con vémitos. Dependiendo de la
gravedad de la estenosis, ésta podrd manifestarse desde
el nacimiento o en el momento en que el nifio inicia la
nutricién basada en sélidos.! %10

El diagnéstico se realiza mediante un esofagogra-
ma baritado y una endoscopia esofdgica en los que se
identifica el sitio de la estenosis y la dilatacién esofdgi-
ca proximal. El diagnéstico prequirtrgico de la EEC es
importante y determina la modalidad de tratamiento. La
ecografia transesofdgica es util para demostrar la presencia
de RTB.*® La decisién del tratamiento con dilataciones o
reseccién del segmento estenético debe basarse en la sos-
pecha clinica del tipo histoldgico de la lesién. Cuando los
sintomas se inician en la infancia es dificil distinguir una
EEC de una adquirida secundaria a reflujo gastroesofdgi-
co, ingestién de cdusticos o cuerpos extrafios. Debe dife-
renciarse ademds de la compresion extrinseca por anillos
vasculares y de la acalasia del cardias.®'*!!

El tratamiento recomendado para la estenosis causada
por RTB es quirdrgico porque se corre el riesgo de una
ruptura esofdgica si se intenta la dilatacién. En la HFM
pueden utilizarse dilataciones en la mayoria de los casos.
Sin embargo, ésta no siempre es efectiva y en estos pacien-
tes debe realizarse un tratamiento quirtirgico con reseccién
y anastomosis término-terminal. La realizacién de la mio-
tomia atin es un tema de debate y puede causar perforacién
esofdgica.”® Cuando la EEC se localiza en el tercio distal,
cerca del cardias, se recomienda realizar una funduplica-
tura, con o sin piloroplastia, para evitar el desarrollo de
una esofagitis por reflujo."**”> Con respecto a la MD, el
tratamiento de eleccién es la realizacion de dilataciones se-
riadas y ocasionalmente requieren reseccién por esofagoto-
mia.>®!° Se ha descrito la posibilidad de una reseccién por
via endoscépica con ondas de alta frecuencia o cuzteren los
casos menos frecuentes de estenosis por membranas esofé-
gicas.”” La reseccién puede ser realizada por laparotomia o
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toracotomfia dependiendo de la localizacién de la lesién.'
Se han descrito diferentes métodos de dilatacién con bujias
en forma anterégrada y retrégrada y de dilatacién hidros-
tética con balén. El resultado en la mayoria de los casos es
satisfactorio, aunque algunos pueden requerir dilataciones
posteriores del sitio de la anastomosis.”

Concluimos que el diagnéstico de la EEC es complejo
y se debe tener por lo tanto una clara sospecha frente a
un paciente que presenta vémitos y disfagia con la incor-
poracién de los alimento sélidos y semisélidos en la die-
ta. Cuando es diagnosticada la EEC, los pacientes deben
ser tratados con una dilatacién de la lesién guiada por
fluoroscopia. Solo si la lesién no responde a una serie de
dilataciones deberfa considerarse la reseccién quirdrgica.
El pronéstico es generalmente bueno.
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