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Estenosis esofagica congénita: diagnostico y tratamiento.

Serie de casos

Congenital esophageal stenosis: diagnosis and treatment. Cases review

Dr. Enrigue J. Romero Manteola®, Dr. Pablo Ravetta’, Dra. Celeste C. Patifio Gonzdlez" y Dr. Victor H. Defago”

RESUMEN

Laestenosis esofdgica congénita es una patologfa infrecuente y
noexiste untratamiento estandarizado. Seevalué el diagnéstico,
tratamientoy evolucién de 11 pacientes con estenosis esofdgica
congénita tratados en nuestro centro.

El sintoma mds frecuente fue la disfagia. La edad al momento
del diagnéstico vari6 entre 1 dia y 14 afios (media= 4,7 afios).
El esofagograma confirmé el diagnéstico. Cinco pacientes
presentaron malformaciones asociadas. Cuatro pacientes
fueron tratados quirdrgicamente y siete, con dilataciones.
La histopatologia identific6 tres de tipo fibromuscular y
una con restos traqueobronquiales. Todos evolucionaron
favorablemente con un seguimiento promedio de 4,5 afios. Las
dilataciones fueron efectivas en la mayoria de los pacientes que
se trataron por este método.
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ABSTRACT

Congenital esophageal stenosisisavery rare conditionand there
is no standard treatment. We report the diagnosis, treatment
and outcome of 11 patients with this condition managed at
our institution.

The most common symptom was dysphagia. The age at
diagnosis wasbetween 1 day and 14 years (mean age: 4.7 years).
The esophagogram confirmed the diagnosis. Five patients
presented associated anomalies. Four patients received
surgical treatment and 7 only balloon dilatations. Pathologic
examinations showed 3 fibromuscular stenosis and one with
tracheobronchial remnants. All patients had a good outcome
with a mean follow up of 4.5 years. Balloon dilatations were
the definitive treatment in most of the patients.
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INTRODUCCION

La estenosis esofdgica congénita (EEC) es
una patologia muy infrecuente. La incidencia
reportada es entre 1/25000 y 50 000 recién
nacidos vivos."? Se define como una estrechez
circunferencial intrinseca del eséfago,
presente al nacer, causada por una alteracién
de la estructura de la pared.’* Hay tres tipos
histolégicos: con restos traqueobronquiales,
engrosamiento fibromuscular y membranosas.??
Las malformaciones asociadas, como atresia
de es6fago, anomalias cardfacas y atresia de
intestino, se presentan entre el 17% y el 33% de
los pacientes.®*

No hay un tratamiento estandarizado. Se han
propuesto dilataciones, tratamiento endoscépico
y cirugfa.>**®

El propésito de nuestro estudio es evaluar el
diagndstico, tratamiento y evolucién de pacientes
con EEC tratados en nuestro Hospital.

MATERIAL Y METODO

Se incluyeron los pacientes ingresados con
diagndstico de EEC en el Hospital de Nifios de la
Santisima Trinidad de Cérdoba entre diciembre
de 1997 y julio de 2016. En todos los casos, estaban
disponibles los datos para analizar, por lo que no
se excluyeron pacientes. Se analizaron de manera
retrospectiva los datos demograficos, motivo de
consulta, edad de comienzo de los sintomas, edad
al momento del diagndstico, malformaciones
asociadas, estudios realizados, localizacién de la
estenosis, tratamiento implementado, hallazgos
histolégicos y evolucién.

Los pacientes tratados quirtirgicamente
se abordaron por toracotomia derecha. Las
dilataciones se realizaron con balones
de dilatacion esofdgica de expansion radial
controlada (controlled radial expansion; CRE®, por
sus siglas en inglés), marca registrada de Boston
Scientific Corporation. Fueron insuflados con
las presiones indicadas por el fabricante para
alcanzar el didmetro correspondiente. El control
fue radiolégico o endoscépico. El procedimiento
fue repetido con un intervalo de 30 dias de
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acuerdo con la evolucién clinica del paciente, con
un méximo de tres procedimientos.

RESULTADOS

Se incluyeron 11 pacientes para el anélisis.
Siete fueron de sexo masculino y cuatro
femeninos. Siete pacientes consultaron por
disfagia durante la alimentacién con sélidos
o semisoélidos (casos 1, 3, 4, 7, 8, 9, 10), uno
de los cuales ya se habia diagnosticado en el
esofagograma de control posquirtirgico de atresia
esofdgica (caso 10). Dos pacientes ingresaron
con un cuerpo extrafio atascado en el es6fago
(casos 5y 6); otro, con sospecha de atresia de
es6fago, se diagnosticé intraoperatoriamente
(caso 2) y un caso de estenosis congénita inferior
fue diagnosticado a los 6 meses de vida durante
el esofagograma de control luego de dilatacién de
anastomosis esofdgica (caso 11) (Tabla 1).

Los sintomas comenzaron antes del afio de
vida con la incorporacién de alimentos sélidos
o semisélidos en 9 pacientes; un paciente se
present6 al nacer como atresia esofdgica (caso 2)
y uno se trat6 antes de la incorporacién de dieta
sélida (caso 11) (Tabla 1).

La edad al momento del diagnéstico varié
entre 1 dia y 14 afios (media= 47 meses).
Excluyendo a los tres pacientes con estenosis
membranosas superiores que se diagnosticaron
en la adolescencia, la media de edad al momento
del diagnéstico fue de 9,6 meses.

Cuatro pacientes presentaron malformaciones
asociadas (36%). Algunos tenian mds de una
malformacién (Tabla 1).

En todos los pacientes, el diagnéstico se
realizé con el esofagograma, excepto en uno,
que se diagnosticé erréneamente como atresia

FiGura 1. Estenosis congénita en el tercio superior

TaBLA 1. Caracteristicas de los pacientes con estenosis esofdgica congénita

Caso (sexo) Malformaciones Clinica Edad de Edad al momento Localizacién
asociadas comienzo del diagnéstico
1 (M) - Disfagia 7 m. 9m. Medio
2 (M) - Sospecha de AE 1d. 1d. Medio
3 (F) - Disfagia 6 m. 8m. Medio /inferior
4 (M) Trisomia 21
Atresia duodenal Disfagia 7 m. 8 m. Medio
5(M) - Impactacién 11 m. 9a. Superior
6 (M) - Impactaciéon 9m. 14 a. Superior
7 (F) - Disfagia 9 m. 14 a. Superior
8 (F) AE III Disfagia
Ahogos 8m. 8 m. Inferior
9 (M) - Disfagia 7 m. 3a. Medio
10 (F) AEIII
CIv Disfagia 6m. 1m. Inferior
11 (M) AE III Disfagia
Agenesia renal Hallazgo 4m. 6 m. Inferior

M: masculino; F: femenino; d.: dfa; m.: meses; a.: afios; AE: atresia de eséfago; CIV: comunicacién interventricular.
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de eséfago con fistula inferior y se confirmé
la estenosis en la cirugfa. La enfermedad por
reflujo gastroesofdgico fue descartada por
endoscopia y biopsia, estudio de pH esofédgico o
impedanciometria.

La estenosis se localizé en el tercio superior
(3 pacientes) (Figura 1), tercio medio (4 pacientes),
tercio inferior (3 pacientes) y una multiple con
doble estenosis del tercio medio e inferior
(Figura 2).

El tratamiento se comenzé6 luego del
diagndstico, excepto en el caso 10 en el que el
diagnoéstico se hizo al mes de vida. Permaneci6

FIGURA 2. Estenosis esofdgica miiltiple

asintomadtico y se decidié una conducta expectante.
Los sintomas comenzaron al incorporar los
semisélidos pero la consulta a nuestro servicio se
realiz6 alos 8 afios de edad.

Cuatro nifios fueron tratados quirdrgicamente,
tres como terapéutica inicial al comienzo de
nuestra experiencia (casos 1, 2 y 3) y uno
luego de la perforacién esofdgica durante
una dilatacién (caso 8). Se realizé reseccién y
anastomosis término-terminal en todos y se
agreg0 estricturoplastia en la estenosis inferior en
el paciente con estenosis mdltiple (Tabla 2).

TaBLA 2. Tratamiento, complicaciones e histopatologia de los pacientes con estenosis esofdgica congénita

Caso Tratamiento inicial Complicacién Histologia
1 RATT - EFM
2 RATT - EFM
3 RATT + EP Invaginacién
Dehiscencia RTB
Mediastinitis
4 Dilatacion - -
5 Dilatacion - -
6 Dilatacién - -
7 Dilatacién - -
8 Dilatacion Perforacion
RATT Dehiscencia EFM
9 Dilatacion - -
10 Dilatacién - -
11 Dilatacién - -

RATT: resecciény anastomosis término-terminal; EP: estricturoplastia; EFM: estenosis fibromuscular; RTB: restos traqueobronquiales.
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El paciente con perforacién esofdgica
durante la dilatacién presenté dehiscencia de la
anastomosis y requirio revisién quirtrgica.

La paciente con estenosis multiple present6
invaginacién intestinal posquirtrgica y pérdida
por la anastomosis esofdgica. Se realizé reduccién
quirtrgica de la invaginacién, gastrostomia
y esofagostomia. Ulteriormente, se logré la
reconstruccién completa del tracto digestivo.

Los cuatro pacientes tratados quirtirgicamente
lograron alimentarse con normalidad, con
desarrollo pondoestatural adecuado durante el
seguimiento y buen calibre esofagico. La anatomia
patolégica informé estenosis fibromuscular en tres
casos (casos 1, 2 'y 8) y restos traqueobronquiales
en el caso 3.

Ocho pacientes recibieron dilataciones como
tratamiento inicial; uno debié ser operado
por perforacién esofdgica y fue descrito en el
grupo quirtrgico. Se realizaron un total de doce
dilataciones en 7 pacientes (r=de 1 a 3).

En seis casos, se obtuvo un buen calibre
esofdgico y desapariciéon de los sintomas. Un
paciente mejoré inmediatamente, pero abandoné
los controles.

El seguimiento tuvo un promedio de
4,5 afios (r= de 4 meses a 8 afios) y se realizé con
esofagograma y control clinico.

DISCUSION

La EEC es una patologia que se presenta con
baja incidencia y, frecuentemente, el diagndstico
es tardio, como ocurri6 en un tercio de nuestros
casos. En concordancia con otros autores, se
estima que la infrecuencia de la patologia no
induce su pesquisa y el diagnéstico definitivo
puede demorarse, incluso, hasta la segunda
década de la vida.”?

La mayoria de nuestros pacientes se
presentaron con disfagia desde la incorporacién
de sélidos a la dieta. Un lactante con disfagia
al iniciar la alimentacién con sélidos requiere
un estudio contrastado para confirmar el
diagnéstico.'*!° Asimismo, un cuerpo extrafio
pequefio impactado en el eséfago obliga a la
pesquisa de esta patologia, hecho ya referido
por otros autores.*!*!* Estas medidas podrian
evitar demoras diagndsticas con consecuencias
como retardo del crecimiento y enfermedad
respiratoria.'?

Se ha informado que la EEC se presenta en un
3-14% de los pacientes con atresia de es6fago®*?
y esta asociacién se hall6 en tres de nuestros
pacientes (27%). Esta relacién obliga a evaluar

cuidadosamente los estudios contrastados para
lograr un diagndstico precoz.'*"

No hay un tratamiento estandarizado para
esta patologia y se han reportado buenos
resultados con cirugfa, dilataciones y resecciéon
endoscépica con ldser. De acuerdo con la
mayoria de los autores, probablemente, ningtin
tratamiento individual sea adecuado para todos
los casos. %6810

Debido al riesgo reportado de perforacién
con la dilatacién en los casos con restos
traqueobronquiales, dos de nuestros pacientes,
al principio de la serie, se sometieron a cirugia en
primera instancia debido a la sospecha radiolégica
de este tipo de estenosis.>*'*'2 En uno, se confirmé
histolégicamente y, en el segundo, se diagnosticé
estenosis fibromuscular.

Aunque el nimero es insuficiente, no hubo
correlacion entre el estudio contrastado y la
histologia, como ya ha sido reportado.”'® En
contraposicién, el inico paciente que se perford
durante la dilatacién tenfa una estenosis de tipo
fibromuscular. Se infiere que no hay posibilidad
de diagnosticar con certeza el tipo de estenosis
con el esofagograma. Se ha reportado que la
evaluacién preoperatoria con ecoendoscopia
permitirfa identificar restos cartilaginosos en la
pared esofdgica y seria de utilidad para definir
el diagndstico y, eventualmente, decidir el
tratamiento.”!® No se cuenta con este recurso
diagndstico en nuestro centro.

Dos de los cuatro pacientes tratados
quirdrgicamente presentaron complicaciones
graves. Uno con invaginacidén intestinal
posoperatoria, que ocasioné vémitos abundantes
y pérdida de la anastomosis esofdgica, y otro
al que se le realiz6 reseccién y anastomosis
inmediata luego de la perforacién durante la
dilataciéon. No se puede determinar si la lesién
esofdgica por la dilatacién, el medio de contraste
en el mediastino o fallas técnicas son los
responsables de las complicaciones.

En contraposicién con otras comunicaciones,
en nuestra experiencia, las dilataciones fueron
efectivas en 7 de 8 pacientes en los que se utilizé
como primera linea de tratamiento y los pacientes
permanecieron libres de sintomas durante el
seguimiento.'%!?

Los tres nifios con EEC del tercio superior
tuvieron aspecto radiolégico y endoscépico de
membranas esofdgicas y, coincidentemente,
fueron el grupo etario mds alto. Esto sugiere
que este tipo de estenosis serfa mejor tolerada
haciendo que el diagnéstico se retrasara. No se
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encontré este dato en la bibliografia consultada.
Si bien nuestra experiencia representa
un pequefio nimero de casos en un periodo
prolongado, los buenos resultados obtenidos
con las dilataciones nos permiten considerarlas
como una opcién vdlida en el tratamiento de
esta patologia. Este tratamiento, aunque no
desprovisto de complicaciones, ha brindado muy
buenos resultados en la mayoria de nuestros
pacientes con un procedimiento minimamente
invasivo. Los 4 pacientes que requirieron
intervencién presentaron complicaciones graves,
aunque con una evolucion final favorable. B
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