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RESUMEN

La estenosis congénita del es6fago es una enfermedad muy rara, esta condicion
habitualmente se ha confundido histéricamente con la estenosis esofagica
secundaria a un proceso inflamatorio, particularmente secundario a un reflujo
gastroesofagico. Esta entidad se ha reportado con una incidencia de un caso por
cada 25 000 a uno por cada 50 000 nacidos, hasta 1995 solo se habian reportado
500 casos en la literatura mundial. Los sintomas de la enfermedad se presentan
generalmente en los lactantes alrededor de los seis meses de edad, los pacientes
presentan disfagia progresiva y vomitos cuando se introducen alimentos sélidos y
semisolidos. Existen casos que presentan desde el momento del nacimiento
sintomas severos como regurgitaciones y distress respiratorio. El diagnoéstico se
confirma mediante esofagograma y endoscopia esofagica. En este trabajo se
presenta un caso tratado en nuestro hospital con esta enfermedad y se exponen
elementos clinicos, diagnoésticos y terapéuticos del mismo.
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INTRODUCCION

La estenosis congénita del es6fago es una enfermedad muy rara, esta condicion
habitualmente se ha confundido histéricamente con la estenosis esofagica
secundaria a un proceso inflamatorio, particularmente secundario a un reflujo
gastroesofagico. Esta entidad se ha reportado con una incidencia de un caso por
cada 25 000 a uno por cada 50 000 nacidos (1,2) hasta 1995 solo se habian
reportado 500 casos en la literatura mundial y con una mayor frecuencia en
individuos de origen japonés (3). Se han reportado anomalias asociadas en un 17 a
un 33 por ciento de los casos y estas incluyen: atresia esofagica con o sin fistula
traqueo esofagica, fistula tragueo esofagica en “H”, anomalias cardiovasculares,
atresia intestinal, malrotacion intestinal, malformacién anorectal, hipospadia,
malformaciones de cabeza, cara y labio, anomalias cromosOmicas. La clasificacion
anatomopatolégica de la estenosis esofagica congénita mas aceptada en la
actualidad es la propuesta por Nihoul-Fekete y colaboradores (1) que reconoce tres
formas:

« Diafragma o membrana intraluminal.
= Engrosamiento fibromuscular.
 Secundaria a remanente traqueobronquial en la pared del es6fago.

La primera variedad es la que con menos frecuencia se ha reportado. Esta ha sido
considerada una forma fallida de atresia esofagica. Se presenta como una lesidn
que obstruye parcialmente la porciéon media o inferior del es6fago, la membrana
esta generalmente cubierta por ambas caras por epitelio escamoso y presenta un
orificio excéntrico. El engrosamiento fibromuscular histolégicamente presenta una
proliferacion submucosa de las fibras musculares lisas y del tejido conectivo fibroso
con un epitelio escamoso normal. La estenosis secundaria a un remanente
traqueobronquial es la variedad mas descrita en la literatura y la que mayor
explicacion embriolégica posee, esta malformacion forma parte de un espectro de
anomalias donde se incluye la atresia esofagica, los quistes broncégenos y otras
anomalias traqueobronqueales que se producen por alteraciones en la separacion
del aparato respiratorio del intestino anterior alrededor de los 25 dias de edad
embrionaria.

DIAGNOSTICO

Los sintomas de la enfermedad se presentan generalmente en los lactantes
alrededor de los seis meses de edad, los pacientes presentan disfagia progresiva y
vomitos cuando se introducen alimentos solidos y semisolidos. Existen casos que
presentan desde el momento del nacimiento sintomas severos como
regurgitaciones y distress respiratorio. Otra forma de presentarse la enfermedad es
la presencia de un cuerpo extrafio en es6fago. El diagnéstico se confirma mediante
esofagograma y endoscopia esofagica. Donde apreciamos la estenosis
generalmente en el tercio inferior del es6fago con una visibn endoscépica de
mucosa normal. (1)

TRATAMIENTO

En estos pacientes generalmente se obtienen buenos resultados con la dilatacion
intraluminal de la estenosis para esto se han descrito diferentes métodos de
dilatacion con bujias de forma anterograda, retrégrada y dilatacion hidrostéatica con
balon(1,4). También se ha descrito en los casos con membrana intraluminal la
reseccion endoscoépica de la misma (5). Por ultimo en los casos de estenosis debido
a remanentes traqueobronquiales se propone generalmente el tratamiento
quirdrgico de inicio .(6)



PRESENTACION DEL PACIENTE

Se trata de una recién nacida con antecedentes maternos de diabetes gestacional y
polihidrannios, la cual nace por cesarea a las 37.4 semanas de gestacion, con un
peso de 2360 gramos. La recién nacida presentd un cuadro asfictico inmediato al
parto y es reanimada en el salén de parto, posteriormente se trata de pasar sonda
a estbmago y no progresa confirmando por estudio radiolégico simple de térax el
diagnostico de atresia esofagica tipo “C” (Atresia esofagica proximal con fistula
traqueo esofégica distal). Se interviene quirdrgicamente a las 9 horas de nacida y
se le realiza reseccion de la fistula con anastomosis esofagica primaria. Durante la
intervenciéon sospechamos la estenosis distal al no poder pasar el catéter
transanastomotico del diametro habitual. A los 7 dias después de una evolucion
favorable de la paciente se realiza el esofagograma control que se presenta a
continuacion.(7-9)

Figura 1. Esofagograma postoperatorio.

Como podemos observar se confirmé radiolégicamente la estenosis esofagica
congénita a unos dos centimetros y medio de la zona de la anastomosis término-
terminal. La paciente se mantuvo sin sintomas de atoro, ni dificultad para deglutir
por dos meses, posteriormente comienza a presentar un estridor inspiratorio
discreto y comenzamos el tratamiento con dilataciones esofagicas guiadas por
endoscopia con resultados satisfactorios después de tres secciones de dilatacion.(7-
13)
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SUMMARY

The esophagus congenital stenosis is a very rare disease.This condition has
frequently and historically been confused with esophageal stenosis,secondary to a
gastroesphageal reflux.This extity has been repoerted with an incidence of one case
in every 25 000 to one for in every 50 000 newborn infants and until 1995 and 500
cases had bein reported in worlwide literature.Disease symptoms are generally
seen in infants about 6 months old, and when they eat solid and semi-solid food
they begin to have progressive dysphagia and vomity.These are cases that as soon
as they are born they present severe symptoms like regurgitations and respiratory
distress.Diagnosis is confirmed through esophagogram and esopahgeal
endoscopy.In this work and in our hospital a case treated withthis disease is
presented and clinical elements,diagnoses and therapeutic of the same are exposed



