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La estenosis esofagica congénita es una malformacion rara que ocurre debido a la separacién incom-
pleta del eséfago y del sistema respiratorio. Generalmente cursa con vémitos persistentes que suelen
debutar o exacerbarse con la introduccion de la alimentacion complementaria y con ello de los alimen-
tos sdlidos. Dados los sintomas de presentacion, la sospecha diagnéstica se puede realizar desde las
consultas de Pediatria de Atencion Primaria. El diagndstico se realiza mediante una endoscopia diges-
tiva alta que mostrara normalidad de la mucosa y un transito digestivo. Existe controversia en cuanto
altratamiento de eleccion, prefiriéndose el tratamiento conservador mediante dilataciones endoscopi-
cas de inicio.
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Esophageal congenital stenosis. The diagnostic suspect is started from
Primary Care

Esophageal congenital stenosis is an unusual type of malformation that occurs due to incomplete di-
vision of the esophagus and respiratory system. Generally, it shows up with persistent vomiting that
tends to debut or exacerbate with the introduction of complementary feeding and solid foods. A high
degree of suspicion is necessary for diagnosis from Primary Care pediatricians. A high digestive endos-
copy with normal mucosa and a digestive transit confirm the diagnosis. There is controversy regarding
the treatment of choice, conservative treatment is preferred by initial endoscopic dilations.
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INTRODUCCION vida, con la introduccién de los alimentos sélidos
en la dieta. Se necesita un alto grado de sospecha
para hacer el diagnostico precoz. A continuacion,
se presenta un caso clinico de un lactante diagnos-
ticado de esta patologia y se realiza una revision de
ella.

La estenosis esofagica congénita es una entidad
rara que se presenta con uno de los sintomas mas
frecuentes en la edad pediatrica, los vomitos. La
sintomatologia suele debutar en el primer afio de
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CASO CLINICO

Lactante de ocho meses derivado a consultas de
Gastroenterologia Infantil por presentar un cuadro
de vomitos y regurgitaciones de contenido alimen-
tario desde el nacimiento. Los vémitos ocurren du-
rante la realizacion de las tomas, son precedidos
siempre de nauseas y en ocasiones de ruidos de
atragantamiento, motivo por el cual ha precisado
ingreso en dos ocasiones. Fue alimentado con lac-
tancia materna exclusiva el primer mes de vida, pos-
teriormente con lactancia mixta. Muestra un claro
empeoramiento del proceso con la introduccion de
la alimentacién complementaria (frutay cereales sin
gluten). El desarrollo ponderoestatural fue bueno.

Como parte del estudio se realiza un estudio ana-
litico y una ecografia abdominal, que no muestran
alteraciones. Dada la persistencia del cuadro de
vomitos, se decide realizar una endoscopia digesti-
va alta (Fig. 1) en la que se evidencia una estenosis
esofagica que impide el paso del endoscopio. El
tercio proximal del eséfago se muestra dilatado,
sin estrias nianillos. Se completa estudio con tran-
sito digestivo superior (Fig. 2), donde se confirma
estenosis esofagica en el tercio medio-distal, con
escaso paso del contraste. En la anatomia patolo-
gica de la mucosa se observan cambios inflamato-
rios de caracteristicas inespecificas, sin metaplasia
intestinal.

Figura 1. Estenosis esofagica con orificio puntiforme a
unos 15 cm de la arcada dental
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Figura 2. Dilatacion esofagica en el tercio superior.
Estenosis esofagica medio-distal con escaso paso del
contraste

Una vez realizado el diagnostico, se decide iniciar
tratamiento mediante dilataciones endoscopicas
periddicas. A los seis meses de evolucion, dada la
tendencia a la reestenosis, se opta por hacer una
reseccion del tramo afectado con anastomosis
término-terminal. El analisis anatomopatologico
de la pieza revela la presencia anémala de tejido
fibromuscular.

DISCUSION

La estenosis esofagica congénita es un tipo de
malformacion rara. La verdadera incidencia es des-
conocida, aunque se postula una incidencia
aproximada de 1 entre 25 000 y 50 000 nacidos
vivos, sin diferencias en cuanto a sexo™2. Consiste
en un estrechamiento circunferencial de la luz eso-
fagica, causada por una alteracion en la estructura
de su pared. El proceso, por tanto, se debe a un pro-
ceso mural y no a una compresion extrinseca’.

Existen tres variantes anatémicas en funcion del
tipo de afectacion mural y su localizacion™? (Tabla 1).
La estenosis por presencia de tejido ectopico tra-
queobronquial en la pared esofdgica es la variante
mas frecuente.
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Tabla 1. Variantes anatémicas de la estenosis

esofagica
Variantes Afectacion Origen
anatémicas esofagica embrionario
Tejido ectdpico Tercio distal Separacion
traqueobronquial incompleta
del tracto
traqueobronquial
Diafragma Tercio superiory | Canalizacion
membranoso medio incompleta de la
luz esofagica
Estenosis Tercio medio Posible
fibromuscular disminucion
de neuronas
mientéricas
murales

Los mecanismos por los que se produce la estenosis
esofagica no son todavia bien conocidos. Las mal-
formaciones congénitas del esdfago se originan en
las primeras semanas del desarrollo embrionario. El
proceso de division del tubo de intestino primitivo
en el es6fagoy el sistema traqueobronquial ocurre
entre la cuarta y quinta semana de la embriogéne-
sist. Este proceso parece ser clave para el desarrollo
normal del eséfago y el sistema respiratorio.

Se postula que la estenosis esofagica debida a un
remanente traqueobronquial es el resultado de
una separacion incompleta del tracto respiratorio
en torno al dia 25 de la embriogénesis. Los meca-
nismos por los cuales este proceso no ocurre ade-
cuadamente son todavia desconocidos®. Del mis-
mo modo, los casos debidos a la presencia de un
diafragma membranoso se explicarian por una
canalizacion incompleta de la luz esofagica®.

En cuanto a la variante de estenosis fibromuscular,
los mecanismos son alin menos conocidos. Se pos-
tula la posibilidad de una presencia reducida de
neuronas mientéricas en la pared esofagica que
impidieran una completa relajacion. Este mecanis-
mo seria similar a |a etiopatogenia de la enferme-
dad de Hirschprung®.

El comienzo de los sintomas suele coincidir con la
introduccion de la alimentacion complementaria,
y conella de los alimentos solidos, en el primer afio
de vida®. Por este motivo, es raramente diagnosti-
cadoen el periodo neonatal, aunque si la estenosis

es significativa puede originar una disfagia para
liquidos desde las primeras semanas de vida con
lactancia exclusiva.

Los sintomas mas comunmente descritos son se-
cundarios a la obstruccién de la luz esofagica, prin-
cipalmente vomitos y disfagia®. Los vomitos suelen
contener restos de alimentos sin digerir. Se debe
sospechar en cualquier caso de sintomatologia re-
currente que no responde al tratamiento antirre-
flujo o se asocia a fallo de medro. Otros sintomas
que se pueden asociar son salivacion excesiva, dis-
trés respiratorio, infecciones respiratorias recu-
rrentes o impactaciones de alimentos®.

La estenosis esofagica puede asociarse a otras mal-
formaciones como atresia de eséfago, anomalias
cardiacas y atresia de intestino entre el 17 y el 33%
de los pacientes®. En estos casos es mas frecuente
el diagndstico precoz debido a la comorbilidad®.

El diagnostico suele ser tardio, dado que se trata de
una entidad poco frecuente. Un alto grado de sospe-
cha y una adecuada anamnesis seran claves para el
diagndstico®. Una historia de atragantamientos, disfa-
gia con solidos o sintomatologia que no responde a
tratamiento antirreflujo deben hacer sospechar al pe-
diatra de Atencién Primaria una estenosis esofagica.

El principal diagnostico diferencial incluye otras
causas de obstruccion esofagica adquirida. Estas
pueden ser la estenosis secundaria a reflujo gas-
troesofagico, la esofagitis eosinofilica, la acalasia,
o la compresion extrinseca por un anillo vascular,
cuerpo extraio o neoplasia’?.

El esofagograma con contraste es la maniobra
diagnostica inicial, junto con la radiografia de torax
anteroposterior y lateral®. Generalmente muestra
una dilatacion proximal seguida de un area corta
de estrechamiento concéntrico aperistaltico, con
imposibilidad para el paso del contraste.

La endoscopia suele mostrar un estrechamiento
concentrico, sin alteraciones macroscopicas en la
mucosa®. La histologia de la mucosa también debe
ser normal, sin datos de reflujo, esofagitis péptica o
esofagitis eosinofilica. Por este motivo, esta entidad
debe ser sospechada siempre que exista una este-
nosis con visualizaciéon de una mucosa normal®.
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Las opciones de tratamiento de la estenosis esofa-
gica incluyen la cirugia y la dilatacion endoscopica
con baldn. En general, el tratamiento conservador
deberia ser siempre la primera opcién, reservando
la cirugia para aquellos casos en los que no respon-
den a la dilatacion®.

La principal limitacion de la dilatacion endoscopica
es la recurrencia de la estenosis, por lo que suelen
ser necesarias la realizacion de dilataciones perié-
dicas hasta la restauracion definitiva de la luz eso-
fagica. La perforacion de la pared esofagica es una
posible complicacion durante el procedimiento,
sobre todo si la estenosis se debe a la presencia de
un remanente traqueobronquial, aunque rara-
mente ocurre®.

La cirugia consiste en una esofaguectomia segmen-
taria con una anastomosis de los extremos térmi-
no-terminal. El reflujo gastroesofagico se ha descri-
to como una morbilidad frecuente secundaria a la
cirugia, y en ocasiones se recomienda realizar una
funduplicatura de Nissen en el acto quirdrgico de
manera profilactica, sobre todo en los casos en los
que la unién esofago-gastrica esta implicada®.

Las estenosis debidas a la presencia de remanen-
tes traqueobronquiales y las reestenosis de repeti-
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cion son los Unicos casos en los que se contempla
de entrada la cirugia, dado el mayor riesgo de per-
foracion®?.

La importancia de conocer el origen embrionario
de la estenosis previamente a establecer un trata-
miento es discutida. La principal ventaja seria co-
nocer si la estenosis se debe a un remanente tra-
quobronquial, ya que la estrategia terapéutica
seria distinta. Esta determinacion puede hacerse
tan solo por medio del estudio de la pieza quirurgi-
ca, o mediante la realizaciéon de una ecoendosco-
pia, ya que ambas nos permiten evaluar la integri-
dad de la pared esofagica®.

Por lo general, el prondstico es bueno si el diagnos-
tico es precoz y no existen complicaciones durante
los procedimientos terapéuticos.

Por ultimo, es importante resaltar que, a pesar de
ser una entidad rara, dada la clinica con la que se
manifiesta, el diagnostico de sospecha puede ini-
ciarse desde Atencion Primaria, facilitando el diag-
nostico y tratamiento precoces.

CONFLICTO DE INTERESES

Los autores declaran no presentar conflictos de intereses en
relacion con la preparacion y publicacion de este articulo.

3. Serrao E, Santos A, Gaivao A, Tavares A, Ferreira S.
Congenital esophageal stenosis: a rare case of
dysphagia. J Radiol. 2010;4:8-14.

4. RomeoE, Foschia F, de Angelis P, Caldaro T, Federici di
Abriola G, Gambitta R, et al. Endoscopic manage-
ment of congenital esophageal stenosis. J Pediatr
Surg 2011;46:838-41.


https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/28550875-esophageal-duplication-and-congenital-esophageal-stenosis/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/28550875-esophageal-duplication-and-congenital-esophageal-stenosis/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/27579697-espghan-naspghan-guidelines-for-the-evaluation-and-treatment-of-gastrointestinal-and-nutritional-complications-in-children-with-esophageal-atresia-tracheoesophageal-fistula/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/27579697-espghan-naspghan-guidelines-for-the-evaluation-and-treatment-of-gastrointestinal-and-nutritional-complications-in-children-with-esophageal-atresia-tracheoesophageal-fistula/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/22470735-congenital-esophageal-stenosis-a-rare-case-of-dysphagia/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/21616237-endoscopic-management-of-congenital-esophageal-stenosis/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/21616237-endoscopic-management-of-congenital-esophageal-stenosis/

