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Estenose congénita do es6fago por remanescentes traqueobrénquicos

Congenital esophageal stenosis due to tracheobronchial remnants

Priscila Guyt Rebelo’, Jodo Victor C. Ormonde?, Jodo Baptista C. Ormonde Filho®

RESUMO

Objetivo: Enfatizar a necessidade de um diagnéstico
preciso de estenose congénita do eséfago por remanescentes
traqueobrdnquicos, jd que seu tratamento difere dos outros
tipos de estreitamento congénito.

Descri¢dao do caso: Quatro casos de estenose congénita
do esdfago inferior causada por remanescentes traqueobron-
quicos, cujo diagnéstico definitivo foi obtido por exame
histopatolégico. A excecdo do dltimo caso, em que no se rea-
lizou cirurgia antirrefluxo concomitante, todos apresentaram
evolugdo satisfatdria apGs ressecgdo e anastomose do esdfago.

Comentdrios: A estenose congénita do esdbfago consiste
no estreitamento intrinseco da parede do 6rgdo associada a
malformacdo de sua estrutura. Pode ser causada por restos
traqueobrdénquicos, espessamento fibromuscular ou diafrag-
ma membranoso e tem como primeira manifestagdo clinica
disfagia apés introdugdo de alimentos sélidos na dieta.
O tratamento de escolha para os casos de remanescentes
traqueobronquicos € a ressec¢gdo do segmento estenosado

com anastomose término-terminal.

Palavras-chave: coristoma; esdfago; estenose esofdgica;
constri¢ao patolégica.

ABSTRACT

Objective: To emphasize the need of an accurate diagnosis
of congenital esophageal stenosis due to tracheobronchial
remnants, since its treatment differs from other types of

congenital narrowing.

Case description: Four cases of lower congenital eso-
phageal stenosis due to tracheobronchial remnants, whose
definitive diagnosis was made by histopathology. Except for
the last case, in which a concomitant anti-reflux surgery was
not performed, all had a favorable outcome after resection
and anastomosis of the esophagus.

Comments: The congenital esophageal stenosis is an
intrinsic narrowing of the organ’s wall associated with its
structural malformation. The condition can be caused by
tracheobronchial remnants, fibromuscular stenosis or mem-
branous diaphragm and the first symptom is dysphagia after
the introduction of solid food in the diet. The first-choice
treatment to tracheobronchial remnants cases is the surgical
resection and end-to-end anastomosis of the esophagus.

Key-words: choristoma; esophagus; esophageal stenosis;
constriction, pathologic.

Introducgao

Atribuiu-se o primeiro relato de estenose congé-
nita do es6fago (ECE) a Frey e Duschi, em 1936.
Os autores descreveram o caso de uma jovem de 19 anos, cuja
morte fora atribuida ao diagnéstico de acaldsia e a presenca
de cartilagem na cdrdia durante a necropsia. A ECE € rara,
associa-se 2 malformacio da estrutura esofagiana™ e pode ser
concomitante 2 atresia do esdfago. Remanescentes traqueo-
brénquicos (RTB) constituem a causa mais frequente, mas
membrana diafragmdtica e espessamento fibromuscular (FM)
sdo outras possiveis etiologias para esse tipo de estenose’®. No
diagnéstico diferencial, devem-se considerar acaldsia e formas
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adquiridas de estreitamento, como as secunddrias a esofagite
péptica por refluxo gastresofdgico e as cdusticas. Disfagia é
a manifestacdo clinica inicial, que ocorre apés a introdugdo
de dieta sélida. A histéria sugestiva leva a investigagdo por
esofagograma e endoscopia, mas o diagnéstico definitivo s6
é possivel mediante estudo histopatolégico.

Diferentemente de outros tipos de estenose que admitem
adilatagdo endoscopica e a confec¢io de uma vdlvula antirre-
fluxo como opc¢do terapéutica, na ECE por RTB a resseccdo do
segmento estenosado com anastomose término-terminal é o
tratamento de escolha, jd que, nesta, a dilatagdo pode resultar
em perfuracdo esofdgica e suas consequéncias.

Optou-se por relatar quatro casos clinicos de ECE por
RTB para salientar a importincia de se lembrar de tal
patologia frente a quadros clinicos de disfagia, pois o
diagndstico preciso propicia uma abordagem terapéutica
mais adequada.

Descricao do caso

Trata-se de estudo retrospectivo, englobando todos os
casos de ECE por RTB atendidos no Hospital Universitdrio
Antonio Pedro, no Hospital da Lagoa e em consultério
particular. Os casos foram acompanhados e operados pelo
mesmo cirurgido, de 2001 a 2011. O critério de inclusdo
foi o diagnéstico confirmado por achados histopatolégicos.
Utilizou-se o método descritivo e as informacdes contidas
nos prontudrios, comparando-se os dados obtidos com a li-
teratura atual. O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica
do Hospital Universitdrio Antdnio Pedro.

O primeiro caso refere-se a paciente masculino, negro,
admitido no servi¢o de Cirurgia Pedidtrica do Hospital da
Lagoa, aos 18 meses de idade. A responsdvel referia vomitos
pos-alimentares desde os quatro meses e incapacidade de
ingerir alimentos s6lidos. Solicitou-se seriografia esofago-
gastroduodenal (SEED), que demonstrou estenose anelar
no terco distal do esdfago (Figura 1). A presenca de um
anel estendtico esbranquicado a 22cm dos incisivos impe-
diu a progressdo do aparelho endoscépico no esdfago. Ndo
havia sinais de alteragdo na integridade da mucosa, nem de
refluxo gastroesofdgico, sendo o aspecto compativel com
coristoma. O menor foi submetido a laparotomia explora-
dora. Ap6s identifica¢do do anel cartilaginoso por palpagio,
solicitou-se ao anestesista a passagem de uma sonda de Foley
para defini¢do do limite inferior da ressecgdo. ApGs essa ma-
nobra, procedeu-se a ressec¢do do segmento esofdgico esteno-

sado, com anastomose término-terminal e fundoplicatura a
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Thal. O menor evoluiu sem intercorréncias no pés-operatorio
e a histopatologia confirmou a heterotipia.

O segundo caso foi o de recém-nascido, com menos de
24 horas de vida, feminino, branca, submetida a correcio
cirdrgica de atresia do esdbfago com fistula traqueoesofdgica
distal no servigo de Cirurgia Pedidtrica do Hospital da Lagoa.
A paciente evoluiu sem intercorréncias no pés-operatorio,
com inicio da dieta oral no sétimo dia. Apés completar um
més de idade, um esofagograma de controle evidenciou
anastomose ampla e refluxo gastroesofdgico até o terco
superior do esofago. Nesse exame, o laudo radiolégico ndo
fez referéncia a estenose distal do esdfago, identificada na
SEED. Iniciado tratamento clinico para o refluxo, o lactente
foi trazido ao consultério aos sete meses de idade com queixa
de pneumonia e engasgo durante a alimentagao. Um novo
estudo contrastado evidenciou estenose do esdfago inferior,
confirmada durante endoscopia. Havia obstdculo a passagem
do endoscépio por anel circular rigido, sugestivo de coris-
toma (Figura 2). Durante o exame, ndo houve episédio de
refluxo gastroesofdgico e a mucosa encontrava-se integra.
Indicou-se a laparotomia exploradora e procedeu-se a res-
sec¢do do segmento esofdgico estendtico, com anastomose
término-terminal e fundoplicatura a Thal. Na cirurgia,
ndo se identificou o remanescente cartilaginoso e o exame
endoscOpico peroperatério orientou os limites da ressec¢do
esofagiana. A crianga evoluiu sem intercorréncias e a histo-
patologia revelou coristoma, com identificagio de pequenas
placas de cartilagem e glindulas mucosas.

O terceiro caso foi de paciente feminino, negra, que
deu entrada no servigo de Cirurgia Pedidtrica do Hospital
Universitiario Antdnio Pedro aos 23 meses de idade, com
histéria de vomitos pds-alimentares desde os quatro meses
de vida. Até aquela data, vinha recebendo tratamento cli-
nico para refluxo gastroesofdgico, sem apresentar resposta a
terapéutica instituida. Dois meses antes da internagdo, um
estudo contrastado do esbfago evidenciou estenose no ter¢o
inferior do esdfago, com falha de enchimento proximal.
Submetida a endoscopia digestiva alta (EDA), verificou-se
mucosa integra, de colora¢do normal, com estreitamento
em meia lua no esbfago distal e retencdo alimentar. Com
a hipétese diagnéstica de coristoma, indicou-se laparoto-
mia exploradora. Durante o ato cirdrgico, ndo foi possivel
palpar a cartilagem, sendo necessdrio auxilio endoscépico
para a ressecgdo segmentar do esdfago. ApGs a anastomose,
adicionou-se ao procedimento uma fundoplicatura a Thal.
No exame histopatoldgico da pega, observaram-se anéis de
cartilagem e agregado de glandulas mucosas (Figura 3).
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No seguimento da paciente, o esofagograma e a endoscopia
revelaram-se normais.

O dltimo caso foi de paciente feminino, branca, interna-
da no Hospital Universitirio Anténio Pedro aos quatro anos
de idade. A histdria fazia referéncia a regurgitagdo e vomitos
pés-alimentares desde os seis meses de idade, quando se
introduziram alimentos s6lidos a dieta. De forma empirica,
realizou-se tratamento clinico para doenca do refluxo gastroe-
sofdgico, sem melhora do quadro. Foi submetida a EDA para
retirada de corpo estranho (restos alimentares). Durante o
exame, a mucosa encontrava-se integra e havia estreitamento
em meia lua no eséfago distal. A zona de estenose foi entdo di-
latada, com melhora transitéria do quadro. Um esofagograma
confirmou a estenose na transicao do terco médio e inferior do
esdfago (Figura 4). Submetida a toracotomia posterolateral di-
reita, ressecou-se 0 segmento esofdgico estenosado e o trinsito
foi restabelecido por meio de anastomose término-terminal.
O esdfago encontrava-se afunilado, sem cartilagem palpdvel e,
portanto, sem defini¢do da drea de resseccdo. A endoscopia foi
novamente necessdria para estabelecer esses limites. O exame
histopatolégico do segmento esofdgico ressecado revelou glan-
dulas mucosas e epitélio respiratério. Aproximadamente dois
meses apos a cirurgia, houve recidiva da estenose. Indicou-se
fundoplicatura a Nissen e a crianga encontra-se, no momento,
em programa de dilatacdo.

Discussao

As ECE incidem de um para 25 mil a um para 50 mil nasci-
dos vivos e apresentam discreta predominéncia no sexo mascu-
lino®. Definidas como um estreitamento intrinseco do esdfago,
associam-se 2 malformacio da estrutura da parede esofagiana.
As ECE podem ser causadas por restos traqueobrénquicos,
espessamento fibromuscular ou diafragma membranoso®.

A ECE por RTB, também chamada coristoma ou hete-
rotopia®, € rara, mas corresponde a uma das causas mais
frequentes de ECE inferior, especialmente no Japao®.
A presenc¢a de um anel cartilaginoso na parede esofdgica é
o provdvel resultado de uma falha na separa¢do embriondria
do trato respiratério e do esdfago primitivo no 25° dia de
gestagdo. Esse depésito de cartilagem pode envolver completa
ou incompletamente o ter¢o distal do érgdo, determinando
uma obstrug¢io parcial de sua luz”. Embora o sequestro de
cartilagem deva ocorrer no esbfago superior, esta é encontrada
em posi¢ao mais distal, geralmente nos 3cm proximais ao
cardia”®, devido ao crescimento normal®. De fato, os RTB
podem conter cartilagem ou apenas epitélio respiratério e/ou
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Figura 1 - Estenose anelar (seta) no terco distal do eséfago (caso 1)

Figura 2 - Anel (A) circular rigido distal, sugestivo de coristoma
Anastomose esofagica ampla (AE) (caso 2)

Figura 3 - Anel de cartilagem (C) e glandulas mucosas na
parede esofagica (caso 3)
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glandulas seromucosas. Nessa altima situagdo, os pacientes
podem ndo desenvolver estenose®.

A associagdo do coristoma esofagiano com outras
malformacdes congénitas é rara, sendo a atresia do
esdfago com ou sem fistula traqueoesofdgica a anoma-
lia associada mais frequentemente observada®®”'?.
No pés-operatério da atresia, deve-se dar especial aten¢do ao
estudo contrastado de controle, que pode revelar precocemen-
te alesao"”. Vale lembrar, entretanto, que um esofagograma
normal nesse momento ndo descarta uma ECE®. Outras
malformacdes podem estar presentes e devem ser lembradas,
como anomalia anorretal, doenga cardiaca congénita, trisso-
mia do cromossoma 21, microftalmia com coloboma de iris,
atresia ou duplicacdo do duodeno, mé- rota¢do, diverticulo de
Meckel, doenga celfaca, microgastria, hérnia diafragmdtica,
traqueomaldcia, fistula traqueoesofdgica em “H”, refluxo
vesicoureteral e hemangioma®4%10,

O inicio do quadro clinico ocorre geralmente no mo-
mento de transi¢do da dieta liquida para a sélida, quando o
paciente passa a apresentar disfagia. Regurgitacio e vémitos
constituem as queixas mais frequentes”’. Podem-se observar
também hipersalivacdo, estridor durante a alimentacdo,
déficit de desenvolvimento, pneumonias de repeti¢do se-
cunddrias a broncoaspiragio, infec¢des do trato respiratério
superior e impacta¢do de alimento ou corpo estranho®#?.
A severidade dos sintomas parece ser proporcional ao grau
de acometimento da parede esofdgica”.

O diagnéstico deve ser suspeitado a partir da correlagdo
dos achados clinicos, esofagograficos e endoscépicos. O es-

tudo contrastado demonstra o estreitamento segmentar do

Figura 4 - Estenose (seta) no terco inferior do es6fago (caso 4)
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esdfago, com dilata¢do a montante. Deve-se medir a extensio
da estenose, assim como excluir compressdo extrinseca, corpo
estranho e fistula®. No exame endoscépico, a impossibilidade
de progressdo do aparelho e a auséncia de sinais de esofagite
servem para afastar outras causas, como acalasia e estenose
péptica ou por ingestdo de substincias cdusticas. A monito-
rizagdo do pH e a manometria esofdgica sdo tteis para excluir
ou associar o refluxo gastroesofagico™*>!V. Pode-se utilizar a
ultrassonografia endoscépica na diferenciacdo entre estenose
FM ou por RTB®*. De fato, o diagnéstico s6 € definitivo com
a realizacdo da histopatologia, que identificard, no segmento
esofdgico ressecado, cartilagem, glindulas seromucosas e
epitélio colunar pseudoestratificado ciliado, isoladamente ou
em combinac¢do®. Zhao er 2/’ observaram um atraso de dois
a dois anos e meio entre o inicio dos sintomas e o diagndsti-
co de RTB. Torna-se importante, portanto, a diferenciagdo
diagndstica precoce para ndo retardar o tratamento definitivo.

Embora haja relatos de dilatagio endoscépica como tra-
tamento da ECE por RTB, seu resultado é inefetivo®® e sua
utilizacdo deve-se limitar aos casos sem cartilagem®, j& que
pode resultar em complicagdes graves como perfuracio do

o310 O tratamento de escolha é o cirtrgico®*1?,

esOfag
A operacdo consiste em ressec¢do segmentar do esdfago, pela
via abdominal ou tordcica, e em anastomose primdria. Durante
a exploragdo cirdrgica, o nervo vago deve ser dissecado e repa-
rado com fio, para evitar a sua lesdo. A identificacdo do anel
cartilaginoso pela palpag¢do pode ser dificil e, nesse momento,
a utilizacdo da endoscopia pré-operatéria ou a passagem de
um cateter balonado sdo de grande auxilio na defini¢ao dos
limites da resseccio™!'"1?. A ultrassonografia endoscépica
é outro recurso a ser utilizado na tentativa de identificar a

. Nos casos

estrutura cartilaginosa durante o ato operatdrio
localizados no esdfago distal e abordados pela via abdominal,
associa-se fundoplicatura ao procedimento para prevenir o
refluxo gastroesofdgico e proteger a sutura. O tratamento
cirrgico tem baixa morbimortalidade, sendo a estenose da
anastomose a complicagdo pés-operatéria prevalente, mas que
responde 2 dilatacio®. Em casos selecionados, a enucleacio do
remanescente cartilaginoso, a miotomia e a miectomia podem
ser opgdes de tratamento™!*!9,

Dessa forma, o diagnéstico etioldgico preciso de uma ECE
por RTB é fundamental para se definir o padrdo-ouro do tra-
tamento que compreende a ressec¢do do segmento esofdgico
estenosado, a anastomose término-terminal e a construcao de
uma vilvula antirrefluxo. A dilatagdo endoscépica do esdfago
como alternativa terapéutica pode ser desastrosa, acarretando
perfuracdo do 6rgdo e suas graves consequéncias.
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