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RELATO DE CASO

Coristoma como causa de estenose congénita do esofago™
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Resumo

Objetivo: Os autores descrevem o caso de uma
crianca do sexo masculino, de 6 meses de idade, com
estenose congénita de es6fago devido a coristoma eso-
fageno, tratada cirurgicamente. Discutem os métodos
empregados para diagndstico e tratamento, além de re-
alizarem uma revisdo da literatura.

Descricao: A estenose congénita de esofago devido
a coristoma de esofagico é uma doenga rara em crian-
cas, geralmente ocorre devido a falha na separagcdo em-
briolégica normal do tecido respiratério e esofageano.
Tem como principais sintomas regurgitacdo repeticao e
com muco e saliva, vomitos de caracteristicas esofagi-
cas, disfagia progressiva e perda de peso. O diagndstico
é feito por esofagograma, endoscopia e, mais precisa-
mente, pelo histopatolégico. O tratamento de escolha é
a cirurgia com resseccao da parte estenosada com re-
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anastomose associada a cirurgia anti-refluxo. A dilata-
¢do endoscépica por balao tem sido descrita como alter-
nativa terapéutica.

Comentarios: A estenose congénita de esdfago
devido a coristoma de esdfago € uma doenga rara em
criangas, e sua origem devido a falha na separacdo em-
briolégica normal do tecido respiratdrio e esofageano. O
quadro clinico pode ser confundido com doenga do re-
fluxo gastresofdgico e acalasia, podendo retardar seu
diagnéstico. A resseccdo da parte estenosada, associa-
da anastomose e cirurgia anti-refluxo, consiste na mo-
dalidade terapéutica de escolha.

Descritores: 1. Estenose de esdfago;
2. Remanescentes traqueobronquico;
3. Coristoma esofago.
Abstract

Objective: The authors describe the case of a six
years old boy, with congenital stenosis of esophagus due
to esophageal choristoma, treated cirurgically. They also
discuss about the methods used for diagnosis and treat-
ment, besides carrying through a revision of literature.

Description: Congenital Stenosis of esophagus due
choristoma of esophagus is a rare illness in children, ge-
nerally occurs due to an imperfection in the normal em-
bryologic separation of the respiratory and esophageal
tissues. It has as main symptoms regurgitation with mu-
cus and saliva, vomits of esophagic characteristics, gra-
dual dysphasia and loss of weight. The diagnosis is made
by esophagogram, endoscopy and, more precisely, his-
topathology. The treatment chosen is the surgery with
resection of the stenosed segment with re-anastomosis
associated to the surgery anti-reflux. The endoscopic
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dilation by balloon has been described as alternative the-
rapeutical procedure.

Commentaries: Congenital stenosis of esophagus
due choristoma of esophagus is a rare illness in children,
generally occurs due to an imperfection in the normal
embryologic separation of the respiratory and esopha-
geal tissues. The clinical picture can be mistaken for
illness of achalasia and gastroesophageal reflux, thus
delaying its diagnosis. The therapeutical modality cho-
sen is the resection of the stenosed segment, associated
to anastomosis and surgery anti-reflux.

Keywords: 1. Esophageal Stenosis;
2. Tracheobronchial Remnant;
3. Esophageal choristoma.
Introducao

A estenose congénita do esdfago (ECE) é uma doen-
ca rara, existe aproximadamente 150 casos reportados
em literatura'?, e nesta, sao incluidas as seguintes patolo-
gias = remanescentes traqueobrdonquicas (TBR), mem-
brana diafragmatica (MD) e fibroses difusas da submu-
cosa e muscular (FMS).>* A maioria dos pacientes apre-
sentam-se com lesdes isolados, e Deiraniya relatou os
primeiros casos associados com atresia esofagiana e fis-
tula traqueoesofagiana.’>¢ O termo coristoma (ou hete-
rotopia) aplica-se a células microscopicamente normais
ou tecidos que estdo presentes em locais anormais.'’

A incidéncia das estenoses congénitas do esofago é
de aproximadamente 1:50.000 nascidos vivos.’

A forma mais comum de ECE € causada por rema-
nescentes traqueobronquicos (50%) seguida pela mem-
brana diafragmadticas (36,2%) e fibroses difusas da sub-
mucosa e muscular (13,8%).8%1011

O espectro de sintomas € amplo, variando desde dis-
fagia progressiva, odinofagia até pneumonias de repeti-
¢do, esta, devido a broncoaspiracdo de material acumu-
lado no es6fago.®'? A perda de peso é um sinal indireto,
que depende do grau de dificuldade de deglutir. Por es-
ses motivos, muitas vezes a doenca € confundida com
doenga do refluxo gastresofagiano (DRGE) e acalasia,
retardando assim seu diagnéstico."!3

O diagndstico € obtido pelo esofagograma, endosco-
picia e exame anatopatoldgico.’

Devido a raridade do caso e a dificuldade de diagnds-
tico, € relatado um caso de estenose congénita de esdfa-
go devido a remanescentes traqueobronquicos. Nosso
objetivo é discutir este caso na luz da literatura relevante.
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Relato de Caso

Paciente do sexo masculino, branco, primogénito de
casal ndo consangiiineo, deu entrada no Servico de Ci-
rurgia Pedidtrica do Hospital Nossa Senhora da Concei-
cdo, Hospital de ensino da Unisul, Tubardo-SC, com
queixas de vomitos incoerciveis imediatamente apds as
refeicoes de moderada quantidade e caracteristica eso-
fagica, ndo precedido de nduseas, com reconhecimento
de alimentos recentemente ingeridos e de coloragao cla-
ra. Apresentava antecedentes de vomitos freqiientes e
baixo ganho de peso desde os primeiros meses de vida.
Suas queixas se intensificaram na idade de seis meses,
quando alimento semi-s6lido e continuo foi introduzido
em sua dieta. Os episddios de vOmito tornaram-se didri-
os, com freqiiéncia de sete a oito vezes ao dia. Nao
houve periodo de acalmia mesmo com a utilizagdo de
medicacao prescrita. O quadro foi acompanhado de
emagrecimento de 2 kg neste periodo, encontrava-se no
percentil 3% para peso e altura, com desnutri¢do mode-
rada ou de segundo grau, pela classificacdo de Gémez.
Sintomas associados de disfagia, regurgitacio noturna,
dor abdominal, eructa¢do, acompanhado de um episédio
de broncoespasmo 1 més antes da admissao.

Ao exame fisico, apresentava-se palido, com desi-
dratacdo leve, eupnéico, afebril, com freqii€ncia respi-
ratéria de 30 ipm, freqii€ncia cardiaca de 130 bpm e
pressdo arterial de 90/60 mmHg. O peso era de 2300g
(P) e a estatura, de 52 cm (P).

Na investigacao foi realizado esofagograma, onde
observou-se afilamento do es6fago junto a cardia, difi-
cultando a passagem do contraste ate 30 minutos apds
sua ingestao (Figura 1).

Figura 1

Foi internado com o pré-diagnéstico de acalasia.
Auséncia de refluxo gastroesofagico, descartando-se,
assim, a hipétese de DRGE.
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Raio X contrastado de esdfago e estdmago mostran-
do afilamento do es6fago junto a cardia (“ponta de 14-
pis”), dificultando a passagem do contraste, com alarga-
mento do corpo esofdgico

A endoscopia digestiva alta revelou impossibilidade
de progressdo do aparelho pela cdrdia, compativel com
estenose de esdfago. S6 foi possivel a passagem de uma
pinga de bidpsia pelo cardia.

Com esses resultados, foi indicado tratamento cirtr-
gico. A crianca foi submetida a laparotomia, onde foi
feita hip6tese diagndstica de coristoma de es6fago, ten-
do entdo, palpado um tecido duro no esdfago distal que
se assemelhava a cartilagem, confirmando assim a hi-
pétese diagnostica. Realizou-se, resseccio do segmen-
to estenosado do es6fago com posterior anastomose
es6fago-gastrica e manobra anti-refluxo de Thall e gas-
trostomia, sem intercorréncias intra ou pds operatdrias
(Figura 2 e 3).

Figura 2

Figura 3
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O estudo anatomopatoldgico da pega cirdrgica demons-
trou a presenga de tecido respiratorio e cartilaginoso.

O paciente evolui satisfatoriamente, recebendo alta
hospitalar apés 8 semanas de internacdo, vem realizan-
do consultas na unidade ambulatorial.

Discussao

Frey e Duschl (1936) relataram o primeiro caso de
estenose congénita de esofago devido ao tecido traque-
obrdnquico heterotépico em uma menina de dezenove
anos que morreu com o diagnéstico do acalasia. Aproxi-
madamente 150 casos foram relatados durante todo o
mundo até hoje.>'*!> A estenose congénita de esdfago
(ECE) é uma anomalia rara.

De acordo com Nihoul e Fekete, ECE é uma este-
nose intrinseca da parede esofagiana; geralmente ndo
sintomdtica ao nascimento. S@o classificadas de acor-
do com sua etiologia como: 1- remanescentes traqueo-
bronquicos (cartilagem, glandulas respiratérias do epi-
télio mucoso ou ciliar), 2- membrana diafragmatica, 3-
fibroses difusas da submucosa e muscular (estenoses
fibromuscular).? A incidéncia de ECE com atresia eso-
fagiana (EA) e a posi¢do mais distal de ECE causado
por TBR podem ser explicadas tendo como base sua
formacdo embrioldgica com o seqiiestro do tecido tra-
queobrdnquico antes da separacdo diferencial entre
tecido respiratério do es6fago e do movimento caudal
do esdfago por um crescimento.”!>!416-17 Tecido car-
tilaginoso, as gldndulas mucosas e o epitélio respirato-
rio podem ser encontrados histologicamente em TBR
nas combinacdes diferentes.>”!>1" Epitélio respirat6-
rio e tecido cartilaginoso foram encontrados no exame
histolégico do tecido excisado em nosso caso. Confir-
mando, assim, o diagnostico de coristoma esofageno
devido a tecido cartilaginoso e respiratério (TBR) lo-
calizado fora do tecido de origem.

A incidéncia no sexo masculino € ligeiramente pre-
dominante (2-1,5). Os sintomas de disfagia e de regurgi-
tacdo iniciam-se na idade média de + 3.2 a 4.5 meses."

Os sintomas iniciais geralmente ocorrem no inicio da
alimentagdo. Pacientes apresentam-se com disfagia pro-
gressiva e vomitam depois que o alimento continuo é
introduzido na dieta.'*7-!1:141520 Qg gintomas iniciais in-
cluem também a aspiracdo, que se manifesta como pneu-
monia ou o apnéia recorrente. Infeccdes respiratdrias
recorrentes, causando pneumonites foram relatados em
vérios casos. Por esses sintomas, muitas vezes o diag-
néstico de coristoma fica subestimado. A alteragdo na
curva de crescimento pode também ser uma manifesta-
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¢do importante de um coristoma esofagico devido a in-
suficiéncia nutritiva. Embora os sintomas comecem ge-
ralmente na pequena infancia, o atraso no diagndstico é
comum. No presente caso, observamos relato de vomi-
tos, disfagia progressiva e perda de peso.

A presenca de RGE e alteragdo da mobilidade eso-
fagiana sdo comuns nos pacientes com ECE.?

O diagnoéstico de ECE associado com o AE comeca
com um indice de suspeicdo elevada, pode também, es-
tar associada 2 fistula traqueoesofdgica.*'2 E importan-
te verificar no intra-operatério a passagem de um tubo
no esdfago distal ao estdmago, para localizar a altura da
estenose € sua presenca.

O primeiro exame utilizado para o diagndstico € o
esofagograma. No caso descrito, observou-se afilamen-
to do terco distal do esdfago (imagem do “bico de la-
pis”) (Figura 1). A dilatagdo acima do segmento este-
nosado do es6fago demonstra freqlientemente peque-
na atividade peristéltica, dificultando assim a passagem
de contraste do es6fago para o estdbmago, confirman-
do dados observados na literatura'**!"1218 Njo havia
nenhuma compressdo externa, corpo ou fistula, mas
um comprimento de 1 cm de estenose esofagiana foi
encontrado. Evidéncias de RGE nio sdo encontradas
em estudo contrastado. Sinais de RGE ndo foram ob-
servados em nosso caso.!1113

O exame endoscépico mostrou impossibilidade na
progressdo do aparelho!>!!131518 De acordo com a li-
teratura, este exame € de fundamental importincia para
verificar a presenca de esofagites e outros tipos de
lesoes®e pela possibilidade de realizar bidpsia.!®1213:15
Estas lesdes podem estar associadas a ECE. De acor-
do com a literatura, a endoscopia digestiva alta é de
fundamental importancia, pois podemos verificar a pre-
senca de esofagites, corpo estranho e outros tipos de
lesdo. A endoscopia também, mas oferece a possibili-
dade de realizar bidpsias se houver necessidade. No
caso em questao foi impossivel a progressdo do apare-
lho, pois s6 havia passagem para pinga de bidpsia. Nao
deve ser forcada a progressdo do endoscépio, sob ris-
co de rotura de esdfago.

O exame de eleicdo para confirmar a existéncia da
doenca € o exame histopatolégico da peca excisa-
da,! 24681131519 gpnde se observa o tecido heterotrdpi-
co que causou a estenose. Estudos cintilogrificos e do
ph esofégico sdo tteis para o diagndstico de exclusio ou
de associacdo com RGE>'® — exames estes ndo foram
realizados no paciente em questao.
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O refluxo e a acalasia s@o diagnésticos diferenciais
importantes das estenoses esofagianas, podem estar
associados com a ECE que faz o manejo apropriado mais
dificil. O tratamento é também controverso e varia de
dilatacdo simples a reseccdo do segmento estenosado.!!

Coristoma deve ser suspeitado se todas causas res-
tantes de estenose esofagiana forem excluidas por exa-
me gastrointestinal superior, endoscopia, monitoragao do
pH e manometria.’

O objetivo do tratamento € aliviar os sintomas e per-
mitir que os pacientes comam normalmente.'”

Endoscopia digestiva alta é titil em distinguir coristo-
ma do FMS. Esta distin¢gdo é fundamental, porque os
pacientes com coristoma devem se submeter a resec-
¢do cirdrgica, e a maioria de casos do FMS e MD po-
dem ser tratados com dilata¢do esofagiana somente.’
Se ineficaz, a cirurgia € indicada.

O tratamento de coristoma com dilatacio por “bou-
gienage” ou por baldo pode trazer beneficio transitério e
pode ser eficaz em alguns pacientes.'*!8 A eficdcia da
dilatacdo parece ser limitada e pode mesmo resultar em
complicagdes tais como estenose recorrente e perfura-
¢do esofagiana.

A cirurgia atualmente aceitada para casos de ECE
devido a coristoma inclui ressec¢do priméria do segmento
estenosado com anastomoses término-terminal. A resec-
¢do cirdrgica é imperativa para se evitar recidiva da es-
tenose. As complicagdes no pds-operatdrio incluiram a
estenose da anastomose, fistula da anastomose, hérnia
hiatal e refluxo gastresofdgico.!:>#811-13.15.19

No caso relatado, optou-se por submeter o paciente
a laparotomia, realizando-se ressec¢do do segmento es-
tenosado do esdfago com posterior anastomose térmi-
no-terminal e manobra anti-refluxo de Thall e gastrosto-
mia, com boa evolugdo pds-operatdria, alta hospitalar
em 21 dias e sem intercorréncias.

Atualmente, o caso relatado estd em acompanhamen-
to ambulatorial, no quarto més de pds-operatdrio, e até
presente data mantém-se assintomadtico, com boa acei-
tacdo alimentar e ganho pondero-estatural.

As conclusdes: os coristomas devem ser suspeitadas
nos pacientes que apresentam histdria tipica de disfagia
apods ingestdo progressiva do alimento e se t€ém exames
esofagograma e endoscopia digestiva alta caracteristi-
cas. A dilatacdo com endoscopia € ineficaz e pode ha-
ver o risco de perfuracdo do esdfago. O tratamento
cirdrgico € o de escolha e traz pouca morbidade e mor-
talidade.”
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