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Articulo original

Quiste de duplicacion esofagica. Informe de un caso y revision de la
literatura

Dra. Rosangela Del Razo,* Dra. Airé Goémez,* Dra. Margarita Salcedo,** Dr. Roberto Velasquez**

RESUMEN

Los quistes congénitos del mediastino no son frecuentes; su prevalencia en la poblacion adulta es mayor que en los nifios. El quiste de
duplicacion esofagica es la segunda duplicacion mas frecuente del tubo digestivo después del ileo. Los quistes del intestino anterior (en
la divisiobn embriolégica del intestino primitivo hay intestino anterior y posterior) son el resultado de una divisién anormal del intestino pri-
mitivo. Histolégicamente son un saco muscular revestido de epitelio estratificado. La mayoria de estas anomalias son asintomaticas; en
la mitad de los pacientes se descubren incidentalmente. En el abordaje diagndstico del dolor toracico, los quistes del tubo digestivo son
poco frecuentes; sin embargo, la fiebre y el dolor agudo pueden ser debidos a maceracion o a su ruptura. Se ha descrito su asociacion
con anormalidades de la columna vertebral como espina bifida, hemivértebras o defectos de la fusion vertebral.

Palabras clave: Quiste de mediastino, ileo, saco muscular, epitelio estratificado, espina bifida.

ABSTRACT

Congenital cysts of the mediastinum are infrequent; their prevalence in the adult population is higher than in children. An esophageal du-
plication cyst is the second more frequent duplication of the gastrointestinal tract after ileal duplications. Cysts of the foregut result from an
abnormal division of the primitive intestine. Histologycally, a cyst is a muscular sac lined with stratified epithelium. It is usually asymptomatic
and in half of the patients it is an incidental finding. In the aetiology chest pain, a cyst of the digestive tract is a rare occurrence. On the
other hand fever and acute pain can be caused by maceration or rupture of the cyst. Cysts have been associated with spinal abnormalities
such as spina bifida, hemivertebrae and vertebral fusion defects.

Key words: Mediastinum cyst, ileum, muscular coat, stratified epithelium, bifid thorm.

1 quiste de duplicacion esofagica es un saco
muscular revestido de epitelio estratificado que
se recubre de epitelio respiratorio, gastrico o in-
testinal. Los quistes del intestino anterior son el
resultado de una gemacion o divisién anormal del intestino
primitivo. Los quisten congénitos del mediastino, no son
frecuentes. Los quistes del intestino anterior, incluyendo
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los broncogénicos y los esofagicos, representan 48.6% de
todos los quistes del mediastino. Los quistes broncogéni-
cos son mas comunes que los esofagicos. Estos quistes de
duplicacion ocurren en uno de cada 8,200 pacientes. La
mayoria de estas lesiones son asintomaticas, pero pueden
causar disfagia por compresion, dolor por perforacion,
sangrado y degeneracién maligna. En la mitad de los
pacientes se descubren incidentalmente. En un paciente
con un quiste de duplicacion esofagica que experimenta
fiebre y dolor toracico hay que sospechar que ha ocurrido
maceramiento o ruptura del quiste en el mediastino.

Se recomienda la excision quirurgica de las lesiones
quisticas pulmonares. Se ha mencionado en la literatura
10% de mortalidad operatoria y postoperatoria.

Informamos el caso de una paciente de 14 afios, con
cuadro clinico de seis meses de evolucion, con dolor
toracico como sintoma fundamental. El estudio se hizo
pensando en una masa mediastinal. El estudio histopatolo-
gico establecid que se trataba de un quiste por duplicacion
esofagica.
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PRESENTACION DEL CASO

Nifia de 14 afios, previamente sana, con un padecimiento
de seis meses de evolucion. Inicié su problema con dis-
nea progresiva, hiporexia, dolor en region toracica baja
derecha, progresivo de tipo pleuritico; pérdida de peso
de 4.5 kg en cuatro meses (10% del peso corporal total),
palpitaciones, astenia y adinamia.

Examen fisico. Signos vitales: frecuencia cardiaca, fre-
cuencia respiratoria, tension arterial, temperatura en limites
normales; talla menor a porcentila 3 para la edad y para el
peso. Cuello corto; torax asimétrico a expensas de hemitorax
derecho; la amplexion y la amplexacion revelaron movi-
mientos del hemotoérax derecho disminuidos: vibraciones
vocales disminuidas. La transmision de la voz y la auscul-
tacion de los ruidos respiratorios estaban disminuidos en
este hemitdrax y abolidos en la base; habia matidez basal a
la percusion. No existian datos de dificultad respiratoria. Se
diagnostico un sindrome de derrame pleural. Los estudios
de laboratorio y gabinetes iniciales mostraron biometria
hematica con leucocitos normales para la edad, con neutro-
filia. La radiografia de torax posteroanterior mostraba gran
opacidad homogénea en el hemitdérax derecho, con “signo de
la silueta” positivo, que no permitia definir el hemidiafragma
ipsilateral, ya que desplazaba las estructuras mediastinales
hacia el lado opuesto (Figura 1). La radiografia lateral de
tdrax mostrd una imagen que sugeria su localizacion en el
mediastino medio o posterior.

La tomografia de térax contrastada, con ventana para
mediastino, (que permite evaluar estructuras vasculares y
ganglios) mostr6 una lesion en el mediastino medio; era
redondeada, con bordes bien definidos; media 12 x 17 cm
de diametro y se hallaba contigua a la arteria pulmonar. Su
imagen era heterogénea: predominaba la densidad liquida
y en su interior revelaba multiples lesiones pequefias,
redondeadas, con la densidad de la grasa (Figura 2). En
la ventana para parénquima se confirmé que la lesion era
dependiente del mediastino. El parénquima pulmonar no
mostro alteraciones. Para definir mejor el contenido liquido
de la lesion se realizd ultrasonido de torax y abdomen,
donde se vio una masa de contornos bien definidos, de
aspecto lobulado y contenido heterogéneo debida a mul-
tiples imagenes redondeadas ecogénicas, bien definidas,
sin vascularidad, similares a la grasa, la mayor de 30 mm.
El Doppler color, mostré una imagen anecdica con ecos
finos en su interior. El estudio de marcadores tumorales

Figura 1. Radiografia PA de térax de la paciente, que muestra
radiopacidad homogénea en el hemitérax derecho proveniente
de mediastino.

Figura 2. TAC de térax simple y contrastada de la misma paciente
que muestra una lesiéon dependiente del mediastino, redondeada,
con aparente densidad liquida y lesiones quisticas en su interior.

con hormona gonadotropina coridnica, alfafetoproteina y
antigeno carcinoembrionario dio resultados negativos.

Debido a la persistencia de la disnea y al contenido
predominantemente liquido de la lesion se consulto al
Servicio de Cirugia. Se decidi6 realizar una toracocentesis
diagnostica. Se obtuvieron 25 mL de liquido de aspecto
lechoso con grumos blancos; el andlisis citoquimico
informo que era un liquido de aspecto purulento, con
coagulos. No se realiz6 analisis quimico, pues el liquido
era demasiado espeso; sélo se refirid que tenia 100% de
polimorfonucleares y habia bacterias. Estudio anatomo-
patoldgico: frotis de liquido con material proteinaceo,
detritus celulares, abundantes polimorfonucleares, algu-
nos macrdéfagos asi como linfocitos; se aprecian escasas
escamas y células pavimentosas. Diagnostico: liquido
compatible con empiema.
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La paciente fue sometida a una toracotomia poste-
rolateral derecha, durante la cual se encontro liquido
turbio en la cavidad toracica, no fétido, aproximada-
mente 300 cc; el 16bulo inferior se hallaba colapsado y
tenia una lesion quistica en la region basal; desplazaba
el esdfago hacia la region anterior; existian adherencias
con el es6fago. Habia contenido sebaceo en el interior
de la lesion.

Descripcion macroscopica de la pieza quirurgica quis-
tica: Masa de 660 g; media 13 x 8 x 6 cm; la superficie
externa es lisa, con trayectos vasculares congestivos en
casi toda su extension; opaca y cubierta por adherencias
fibrinopurulentas y hemorragicas; en uno de sus bordes
tiene un segmento de contornos irregulares, grueso, la-
minado y vascularizado. Al corte, el contenido es pastoso
y filante; el revestimiento es café blanquecino, granular
y opaco. El fragmento relatado recuerda al es6fago en su
estructura mural con la adventicia hemorragica, congestion
transmural y erosion focal de la mucosa; la descripcion
microscopica se omitid por el Servicio de Patologia.
Diagnostico: quiste mediastinal: quiste del intestino ante-
rior de tipo quiste esofagico (duplicacion), ulcerado, con
inflamacion xantogranulomatosa (queratina). Mediastinitis
aguda inespecifica y cronica con tejido de granulacion,
reaccién xantogranulomatosa y hemorragica reciente y
antigua (hemosiderosis).

Una broncoscopia mostrd anatomia normal, escasas se-
creciones mucohialinas. La SEGD realizada para descartar
alteraciones a nivel digestivo revelo dilatacion esofagica
a nivel de su tercio medio.

Las radiografias APy lateral de columna cervical mues-
tran diastasis total de cuerpo vertebral C5 (Figura 3).

En la radiografia de térax postoperatoria se obser-
va adecuada reexpansion pulmonar y dilatacion del
esofago, que pudo observarse con mayor claridad en
fluoroscopia.

DISCUSION

Embriologia. El sistema respiratorio se desarrolla de
la pared ventral del intestino anterior entre la tercera y
cuarta semanas (periodo embrioldgico) de la gestacion,
y continua su desarrollo durante los dos primeros afios
de vida. Durante dicho periodo, el primordio del pulmén
es un diverticulo del intestino anterior cerca de las siete
semanas. El epitelio de la traquea, bronquios y alvéolos

Figura 3. TAC de cuello de la paciente que muestra diastasis total
de cuerpo vertebral C5.

se origina del endodermo !?; los musculos, cartilagos y
tejido conectivo, del mesodermo.

El 4arbol traqueobronquial se desarrolla entre los dias
24 a 36 de gestacion; se inicia a los 24 a 26 dias con una
protuberancia medial de la parte ventral de la faringe que
se desarrolla al final de la ranura laringotraqueal. Entre
los dias 26 y 28, la protuberancia dara origen a las gemas
pulmonares derecha e izquierda . Posteriormente, la
invaginacion del mesodermo constituye el septum tra-
queoesofagico que separa el esdfago de la traquea **.

Epidemiologia. Las anormalidades esofagicas congé-
nitas son relativamente comunes: 1:3000 a 1:4500 recién
nacidos vivos .

El 30 a 40% de las masas mediastinales pediatricas,
se desarrolla en el mediastino posterior °. Los quistes
congénitos del mediastino no son frecuentes; representan
12 al 18% de las masas mediastinales 7.

Nakahara et al, estudiaron 580 tumores mediastinales;
so6lo dos fueron duplicaciones esofagicas '°.

Takeda S et al ? revisaron los casos de un hospital
universitario que hubo en 50 afios. Encontraron que la
prevalencia de quistes en la poblacion adulta es mayor que
en nifios (14.1% vs 7.7% con p significativa). Los quistes
del intestino anterior, incluyendo los broncogénicos y
esofagicos, representan 48.6% de todos los quistes me-
diastinales. Los quistes broncogénicos son mas comunes
que los esofagicos. En la poblacion estudiada, hubo tres
quistes esofagicos y s6lo uno fue en un nifio.

Se ha descrito que estos quistes de duplicacion ocurren
entre 8,200 pacientes !, aunque es la segunda duplicacion
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mas frecuente del tubo digestivo después de la del ileo;
comprende del 15 al 20% 215,

Ildstad ST 6, hallé 20 duplicaciones entéricas en un
hospital pediatrico en 30 afios; fueron mas frecuentes en
menores de dos afios (limites de un dia a 11 afios); seis
fueron esofagicas y predominaron en nifas; tres de ellas
tenian otras malformaciones congénitas y otras tres tenian
una segunda duplicacién del tubo digestivo.

Cioffi U7, describi6 27 casos de quistes mediastinales,
11 de duplicacion esofagica (dos en menores de 30 afios)
y 16 broncogénicos.

Clasificacién

La clasificacion de los quistes mediastinales se basa
en su etiologia; se incluyen quistes broncogénicos,
duplicacién esofagica originada en el intestino anterior,
quistes mesodérmicos que originan quistes pericardi-
cos o pleurales, quistes timicos y quistes miscelaneos.
Estas entidades son malformaciones broncopulmonares
del intestino anterior; pueden ser secuestro pulmonar,
malformacion adenomatoidea quistica, enfisema lobar
congénito y quiste broncogénico. Los quistes neuroen-
téricos pueden desarrollarse por migracion anormal
de las células germinales broncogénicas, las cuales se
mezclan con la columna vertebral, en la formacion del
canal neuroentérico primitivo de la notocorda.

Los quistes mesoteliales incluyendo los quistes pericar-
dicos, los pleurales, los timicos y otros mas raros pueden
ocurrir en el mediastino '°.

Embriologicamente son de tres clases '®:

Broncogénicos, esofagicos intramurales (duplicacion
verdadera), entéricos.

Fisiopatogenia
Se han propuesto varias teorias para explicar la base em-
brioldgica de las duplicaciones intestinales. Se cree que
los quistes del intestino anterior son el resultado de una
gemacion o division anormal del intestino primitivo '°.
La teoria de la recanalizacion aberrante del lumen
propuesta por Bremer '° es adecuada para explicar las du-
plicaciones en las partes del tubo digestivo que pasan por
la "fase solida", como son el es6fago y el colon. En la Sta
y 6ta semanas de vida intrauterina, el intestino anterior es
cubierto por células similares a las del aparato respiratorio.
Este epitelio crece y oblitera el lumen; posteriormente
produce secreciones que forman vacuolas en el espacio

intracelular. Las vacuolas se alinean longitudinalmente y
eventualmente se unen para formar un nuevo lumen. Si
por alguna razén las vacuolas fallan en la coalicion en el
eje longitudinal, se formara un quiste que puede migrar
lateralmente en la pared del esdfago y se rodea de fibras
musculares.

Debido a la elongacion de las visceras y la dextro-
rotacidn intratoracica del estomago, estos quistes
frecuentemente aparecen en la porcion inferior derecha
del esofago.

El segmento duplicado tiene una pared delgada de
musculo y se alinea con la mucosa de tubo digestivo. La
mayoria de los quistes esféricos (redondos) deriva de un
diverticulo verdadero del que son proyectados desde la
superficie ventral antimesentérica 2°; 80% de estas dupli-
caciones forma quistes que usualmente son estructuras
unicas llenas de liquido ?'.

Histologia

Para que un quiste se considere como esofagico, debe
estar parcial o totalmente cubierto por epitelio escamoso
estratificado, con pared muscular y fibrosa ’. La diferencia
entre quiste broncogénico y quiste de duplicacion esofa-
gica es la presencia de cartilago lo que sugiere un origen
broncogénico '°.

La duplicacién completa es una malformacion rara,
frecuentemente asociada con duplicacion gastrica. La
visualizacion del segmento duplicado en su forma tubular
completa, depende de su comunicacion con el es6fago o el
estomago normales y puede ser reconocido hasta después
de la cirugia .

Cuadro clinico

Hasta 75% de estas lesiones son asintomaticas '°. Las
manifestaciones clinicas pueden deberse a la compre-
sion del arbol traqueoesofagico 7: disfagia, dolor por
perforacion, sangrado y degeneracion maligna '°. En la
mitad de los pacientes se descubren incidentalmente °.
En las causas de dolor torécico, el origen digestivo es
poco frecuente en nifios. Las manifestaciones clinicas
dependen de la situacion anatomica, la relacion con
las estructuras vecinas y el tamafio; pueden infectarse,
supurar y formar una fistula 22, Ocasionalmente puede
haber comunicacion entre el quiste y el bronquio, y en
varios casos el quiste esofagico puede estar en la pared
muscular del eséfago 7.
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Takeda S et al ? estudiaron 105 pacientes; diez eran
nifios. E1 36.2% fue sintomatico; 39.2% de los quistes era
de intestino anterior brocogénicos o esofagicos.

Los sintomas mas frecuentes fueron dolor retroesternal
(14.3%), disnea (7.6%), tos (6.7%) y fiebre (5.7%).

Dakshersh * estudio 22 nifios de 7.7 £ 2.2 afios de edad
con quistes toracicos. Los principales sintomas fueron tos
y disnea (100%), episodios de cianosis (58%), disfagia
(55%), dolor toracico (46%), hemoptisis (18%) detencion
del crecimiento (55%) y dolor pleuritico (18%). Tres nifios
tuvieron quiste de duplicacion esofagica que involucraba
del 16bulo superior derecho.

Existen pocos informes sobre el tamaifio de las lesiones:
Bremer J ?° menciona que pueden ser pequefias, como
bandas verticales que cruzan el lumen de una pared a otra.
Nakahara K et al describieron el caso de un hombre de
36 afios, cuya radiografia mostraba una masa mediastinal
de 4 x 4 cm, sin desviacion de la carina ni del eso6fago;
sin embargo, con una esofagofibroscopia se hallaron dos
fistulas de 7 mm de didmetro. Durante una operacion se
vio que el quiste se extendia desde la carina hasta 7 cm
hacia abajo, y estaba adherido al es6fago con 4 cm de
base °. Arbona et al informaron el caso de una mujer de
24 afios, en quien una serie gastrointestinal alta revelo
una masa de 3.5 cm; al ser resecado se vio que media 2
x2x1.3cm?%.

Complicaciones y asociaciones. La mayoria de estas
lesiones es asintomadtica, pero pueden causar compli-
caciones: perforacion, sangrado, compresion ''. En un
paciente que tenga quiste de duplicacidon esofagica y
curse con fiebre y dolor tordcico agudo puede pensarse
que se produjo maceramiento o ruptura del quiste en el
mediastino °.

Las lesiones quisticas pueden infectarse, secretar moco,
mostrar incremento de la proliferacion celular y disminu-
cion de la apoptosis .

El quiste de duplicacion predispone a reflujo gastroeso-
fagico y a la impactacion de cuerpos extrafos.

Las anomalias asociadas con quiste de duplicacion eso-
fagica halladas por Kitano Y ? fueron quiste broncogénico
intrapulmonar, secuestro intrapulmonar, bronquiectasias y
hubo comunicacién del quiste de duplicacion esofagica con
lesiones quisticas pulmonares coexistentes en la mayoria
de los pacientes.

Los bronquios aberrantes pueden coexistir con malfor-
maciones quisticas pulmonares °.

La asociacion entre duplicaciones esofagicas y atresia
esofagica o fistula traqueoesofagica es rara pero tiene un
potencial de complicaciones elevado .

Diagnostico

El diagndstico del quiste de duplicacion esofagica en la
mayoria de los casos es incidental en el examen de una
radiografia de torax, en 37% de los casos *'.

Los quistes mediastinales benignos frecuentemente se
sospechan por sus caracteristicas en una tomografia com-
putada; su diagnoéstico y tratamiento pueden realizarse con
técnicas quirGirgicas minimamente invasivas ®.

La mayoria de los quistes son esféricos; rara vez hacen
una impresion sobre el esdéfago y usualmente se localizan
en el hemitorax derecho; ocurren en la porcién media y
baja del esofago 1. Radiologicamente se ven como masas
mediastinales posteriores '*, aunque los quistes benignos
suelen estar en el mediastino medio .

La esofagoscopia con bario se ha realizado sobre todo en
pacientes con sospecha de quistes esofagicos o broncogénicos
19, En los quistes de duplicacion intestinal, el esofagograma
muestra el esdfago desplazado hacia el sitio opuesto al quiste
0 una masa intramural extramucosa *. En la TAC, la dupli-
cacion es una masa de densidad homogénea parecida a la
del agua y no es mayor después de la inyeccion de material
de contraste intravenoso °. Con la RMN, la mayoria de las
duplicaciones tiene una baja sefial de intensidad en T1 y alta
intensidad en T2 8. El ultrasonido endoscopico puede mostrar
contigiiidad de la muscularis propia del eséfago que continua
con el musculo en la pared del quiste *.

Diagnostico diferencial

El diagndstico diferencial debe hacerse con cualquier masa
en el mediastino posterior o medio, como las neoplasias de la
cadena simpatica, los quistes broncogénicos y neuroentéricos,
el secuestro pulmonar, el meningocele anterior o el heman-
gioma; tumores extramucosos intramurales del es6fago como
leiomioma, lipoma, fibrolipoma, neurofibroma 423,

El quiste de duplicacion intestinal tiene una gran
porcion de su pared con todas las capas intestinales pues
es una parte del tubo original %, lo que no ocurre en un
diverticulo.

Tratamiento
Las lesiones quisticas pulmonares que no responden al
tratamiento médico deben operarse .
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La reseccion de las lesiones quisticas cronicamente
inflamadas puede causar sangrado perioperatorio, sep-
sis, laceracion esofagica, tlcera esofagica, hemorragia,
absceso intraparenquimatoso y falla respiratoria. Se ha
sefialado 10% de mortalidad por estas complicaciones .
Cuando es necesario hacer una reseccidon muy extensa,
puede requerirse una reconstruccion esofagica '°.

Las lesiones quisticas del pulmén pueden remitir gra-
cias a que su crecimiento es diferente al del parénquima
circundante, dando la falsa apariencia de que la lesion
disminuye de tamafio .

CONCLUSION

La mayoria de los quistes de duplicacion esofagica son
lesiones asintomaticas. Nuestra paciente tuvo sintomas
a los 14 afios de edad; aparecieron seis meses antes de
su ingreso. El principal fue el dolor toracico. Hay que
sefialar que el dolor de etiologia digestiva es poco fre-
cuente en nifios. Luego aparecid disnea, que al igual que
en la revision de Takeda S et al es el segundo sintoma
mas frecuente.

Los quistes congénitos son infrecuentes y mas ain
los esofagicos, cuya clasificacion se basa en la em-
briologia; su diagnostico es histologico. El abordaje de
masas medistinales es muy extenso; se debe realizar
una serie esofagogastroduodenal para descartar causas
digestivas.

En este caso llamaron la atencidn las caracteristicas por
estudio de imagen, debido a que se trataba de una gran
masa heterogénea con multiples imagenes redondeadas
en su interior. Con la radiografia de tdrax se encontrd una
masa mediastinal, entre las posibilidades diagndsticas era
un quiste broncogénico, un secuestro pulmonar (ambos con
proceso infeccioso activo) o un diverticulo; fueron descar-
tadas cuando se sometid a un procedimiento quirdrgico y
se realizé el estudio histopatoldgico.

El tamafio de la lesion de nuestro caso fue mucho
mayor a lo que menciona la literatura (17 cm vs 4 x 4 cm
vs 2 x 2 x 1.3 cm vs menores de 5 cm) en pacientes de
edad mayor. La mediastinitis y la infeccion del contenido
del quiste fueron propiciadas por la comunicacion que
tenia con el esofago. La reseccion quirtrgica se llevd a
cabo sin contratiempos, a pesar de que es una cirugia con
riesgo de sangrado profuso, sepsis, laceracion esofagica,
abscesos, etc.
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