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a Pulmén esofagico en una lactante de 4 meses de vida
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RESUMEN

El pulmén esofagico es una malformacion congénita extremadamente infrecuente donde existe una
conexion andémala entre el esofago y el arbol bronquial en ausencia de comunicacion con la via aérea.
Presentamos el caso de una paciente de 4 meses de edad que ingreso al hospital con diagndstico de
neumonia. Los estudios complementarios confirmaron el diagndstico presuntivo de pulmén esoféagico.
Luego se decidié su tratamiento quirdrgico y se realizé una neumonectomia con reparacion esofagica.
La paciente evolucioné favorablemente.
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INTRODUCCION

El pulmén esofagico (PE) es una malformacion
congénita extremadamente infrecuente donde
existe una conexiéon anémala entre el eséfago y
el arbol bronquial. El origen del bronquio fuente
se produce desde el esofago.!

Debido a su baja incidencia, con menos de
20 casos reportados en la literatura médica, el PE
representa un desafio diagndstico y terapéutico
para pediatras y neumélogos.?

El objetivo de esta publicacién es comunicar
un caso clinico de una nifia con diagndstico
de PE tratado exitosamente, destacando los
aspectos mas relevantes de su presentacion
clinica, abordaje diagndstico y manejo quirurgico.

CASO CLIiNICO

Se presenta el caso de una nifia de 4 meses
de edad que ingreso6 derivada desde otra
institucidon con diagnéstico de neumonia y
atelectasia vs. hipoplasia de pulmén derecho.
Como antecedentes de relevancia, fue una
recién nacida de término, 37 semanas,
2880 g. Cesarea por arritmia fetal en madre
adolescente de 15 afios con uso de marihuana
y tabaco durante el embarazo, y sin ecografias

Ficura 1. Radiografia de térax
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prenatales documentadas. Recibi6 tratamiento
para sifilis con 3 dosis. Las serologias para
Chagas, VIH, hepatitis B y toxoplasmosis fueron
negativas. La paciente cursoé internacién en
neonatologia durante 20 dias por agenesia
renal derecha asociada a hipoplasia renal
izquierda, sifilis materna y arteria umbilical Unica.
Se alimentaba por via oral y no presentaba
otros antecedentes de patologia respiratoria.
La madre negaba sintomas respiratorios con la
alimentacion.

Al ingreso a nuestra institucion, la paciente
se encontraba en suficiencia cardiorrespiratoria,
taquipneica, oximetria con aire ambiente del
96-98 %, con buen estado general, vigil y
reactiva. A la auscultacion, presentaba rales
subcrepitantes en campo pulmonar derecho. Al
alimentarse presentaba taquicardia, taquipnea y
tiraje intercostal con oximetria del 96 %.

Se realizo6 radiografia de térax, en la que se
observo opacidad de campo pulmonar derecho
con desplazamiento de mediastino, retraccién de
arcos costales derechos y neumonocele izquierdo
(Figura 1). Se solicité tomografia de térax que
evidencio dextroposicidén, ausencia de bronquio
fuente derecho, parénquima pulmonar con

Notese el desplazamiento mediastinico ipsilateral con retraccion de arcos costales derechos y neumonocele izquierdo (flechas).



consolidacion alveolar y broncograma aéreo con
un bronquio que se comunicaba con el es6fago
inferior. Arteria pulmonar derecha de pequefo
calibre y una unica vena pulmonar derecha
inferior, de pequenio calibre (Figura 2).

Se efectud endoscopia respiratoria
y esofagograma, que confirmaron ausencia
de bronquio fuente derecho y comunicacion
esofagica a nivel de tercio inferior, con
emergencia de bronquio andémalo hacia
parénquima pulmonar derecho (Figura 3).

Con diagnéstico presuntivo de PE, se decidié

Ficura 2. Tomografia de torax
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tomar conducta quirdrgica. Se realizé toracotomia
y neumonectomia derecha con reparacién
esofagica primaria. La paciente evolucioné
con pequefia fuga esofagica que resolvié
espontaneamente y al 21.°" dia posoperatorio
se retiré drenaje pleural previa realizacion de
esofagograma, que confirmé ausencia de fistula,
y se reinstaurd alimentacién por via oral. La
anatomia patoldgica informé “pulmén secuelar
con extenso proceso inflamatorio mixto, fibrosis
e hiperplasia de neumocitos tipo 2. Luz bronquial
del hilio con metaplasia escamosa parcial”.

2a. Hipoplasia pulmonar derecha, dextroposicion cardiaca. Imagenes quisticas en pulmén derecho consolidado sugerentes de
bronquiectasias. 2b Reconstruccion tomografica que muestra la presencia del arbol bronquial derecho originandose desde el

esofago inferior (flecha).

Ficura 3. Esofagograma frente y perfil

Se evidencia fistula (flecha) entre el eséfago inferior y el arbol bronquial derecho.



DISCUSION

El PE una malformacion extremadamente
infrecuente del intestino primitivo anterior donde
un bronquio fuente se origina de forma anémala
desde el eséfago, y no en la traquea (Figura 4).
Es mas comun del lado derecho, con solo dos
casos izquierdos reportados en la literatura.?

Su etiologia es desconocida, pero se propone
que se debe a un defecto en la separaciéon
del intestino anterior primitivo en el eséfago y
la traquea durante el desarrollo embrionario
temprano.®

Se han reportado varias anomalias congénitas
asociadas, particularmente la atresia esofagica
con fistula. Otras anomalias asociadas descriptas
incluyen anomalias vasculares sistémicas y/o
pulmonares, anomalias diafragmaticas, del tracto
gastrointestinal superior y vertebrales.>*

Esta incluida dentro de las malformaciones
broncopulmonares comunicantes del intestino
anterior (CBPFM por su sigla en inglés) en las
cuales existe una comunicacion congénita entre
el tracto respiratorio y el eséfago o el estdbmago.
Nuestro caso corresponderia al Grupo Il, en
el cual un pulmon se origina desde el es6fago
inferior. El bronquio fuente homolateral esta
ausente y la traquea se extiende para formar el
bronquio fuente contralateral.>®

Las manifestaciones clinicas del PE son
heterogéneas y varian segun la edad del
paciente, el tamano del pulmén anémalo y
la presencia de complicaciones asociadas.

Ficura 4. Pulmoén esofagico
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Pueden presentarse en periodo neonatal’ o
posteriormente. Habitualmente incluyen tos,
neumonias a repeticion y hemoptisis.

El diagndéstico habitualmente se confirma
con endoscopia digestiva y/o respiratoria en un
paciente con sospecha clinica o radioldgica. La
tomografia es util ya que, ademas de confirmar
la presencia de la comunicacion esofagica,
aporta informaciéon sobre la vascularizacion
del pulmdn hipoplasico y de la presencia o no
de bronquiectasias.® El diagndstico en nuestra
paciente se realizé durante el primer cuadro de
neumonia y fueron fundamentales los hallazgos
de la tomografia de térax sumados a un alto
indice de sospecha.

El diagnéstico diferencial principal lo constituye
el bronquio esofagico (BE) que también es una
malformacion comunicante broncopulmonar del
intestino anterior. La diferencia principal radica en
que en el caso del BE existe comunicacién entre
un Iébulo del pulmén afectado (generalmente
el superior) y la via aérea, mientras que en
el caso del PE la totalidad del pulmén esta
comunicada con eso6fago, con ausencia de
comunicacion con la via aérea. Otros diagndsticos
diferenciales incluyen hipoplasia y agenesia
pulmonar, secuestro pulmonar, malformacion
adenomatoidea quistica y malformaciones
broncopulmonares complejas de espectro del
sindrome de cimitarra.

El tratamiento es la reseccion del pulmén
afectado (neumonectomia) aunque existe un

Traquea

/]

Bronquio fuente derecho

E/H Eséfago

V/, Bronquio fuente izquierdo

Bronquio fuente que se origina de forma anémala desde el eséfago, y no en la traquea (dibujo original).



reporte con reimplante exitoso del pulmén a
la traquea.® En nuestro caso, el pulmén
afectado ya presentaba imagenes compatibles
con bronquiectasias quisticas, lo que sugiere
irreversibilidad del dafio parenquimatoso, por lo
que se decidio la reseccion.

La importancia de un diagndstico y tratamiento
tempranos radica en evitar las neumonias
recurrentes que pueden afectar el pulmén
contralateral. Siendo una patologia con tan baja
incidencia, la sospecha clinica es fundamental
para realizar un diagnostico oportuno. B
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