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Duplicidad esofagogastrica completa e invertida
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RESUMEN

Nifia de 4 meses, afecta de una duplicidad géstrica, descubierta
como masa abdominal palpable y que desplazaba el bazo y el rifién
izquierdo. Mediante laparotomia, se observa una duplicidad géstrica y,
tras aspirar una secrecion amarillenta, se realiza su exéresis junto con
la pared muscular comiin con la curvatura mayor del estdmago y una
estructura tubular que, partiendo del polo inferior de la malformacién y
comunicada con ella, pasaba por encima de la cabeza del pancreas y de
la segunda porcién duodenal, siguiendo luego un curso posterior hasta
insertarse en la base del pilar diafragmatico derecho. La histologia de
esta formacion tubular fue compatible con el eséfago.

Conclusiones. Este tipo de duplicidad no la hemos visto referida en
la literatura y refuerza la teorfa de que estas malformaciones pudieran
ser secundarias a errores de transcripcién genéticas de informacion en
la diferenciacion del endodermo del tubo digestivo primitivo y de la
notocorda.

PaLABRAS CLAVE: Duplicaciones digestivas; Duplicacion géstrica;
Duplicacién esofdgica.

COMPLETE AND INVERTED ESOPHAGASTRIC DUPLICITY

ABSTRACT

A 4-month old girl affected by gastric duplication discovered as a
palpable abdominal mass displacing the spleen and left kidney. During
laparotomy, a yellowish secretion is aspirated and the gastric duplica-
tion is excised together with the common muscular Wall of the greater
curvature of the stomach. Also excised, a tubular structure starting from
the inferior pole of the malformation, and communicating with it, pass-
ing superior to the head of the pancreas and the second portion of the
duodenum, followed by a posterior course before inserting into the right
cruz of the diaphragm.

The histology of the tubular formation was compatible with es-
ophagus.

Conclusion. This type of duplication has not been reported in the
literature and reinforces the theory that these malformations could be
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secondary to genetic transcription errors, in the differentiation of the
endoderm of the primitive digestive tract and the notochord.

KEY WoRrbs: Gastrointestinal duplication; Gastrict duplication; Esopha-
geal duplication.

INTRODUCCION

El concepto de duplicidad intestinal fue introducido por
Gross y Holcomb(" y permite agrupar en una tnica idea la gran
variedad de este tipo de anomalias del conducto onfalomesen-
térico, y que pueden aparecer desde la boca hasta el recto. La
incidencia global de las duplicidades digestivas estaria entre
4.000 y 6.000 RN, representando las géstricas un 4-8% del
total y siendo algo més frecuentes en el sexo masculino®. Las
duplicidades y triplicidades digestivas se han asociado también
con anomalias vertebrales (hemivertebra, espina bifida...), con
duplicidades tordcicas y con teratomas??. La clinica depende
de la localizacion de la duplicidad, de su tamafio, de su posible
comunicacion con el tramo digestivo, de la existencia de mu-
cosa géstrica o pancredtica en su interior que puede originar
hemorragias e incluso de su comprobada degeneracion maligna
en diferentes tipos de tumores?*7. Presentamos aqui un caso
de duplicidad géstrica acompaiada de una duplicidad esofdgica
en posicion invertida y que finalizaba en la primara vértebra
lumbar, fuera del tubo digestivo, sin que hayamos encontrado
un caso similar en la literatura y que nos plantea una recon-
sideracion del desarrollo embrionario de esta malformacidn.

CASO CLINICO

Nifia de 4 meses, que presentaba una masa abdominal pal-
pable en hipocondrio izquierdo y que, en la ecografia era de
ecogenicidad liquida homogénea, de unos 5 X 7 cm y conside-
rada intraesplénica (Fig. 1). No se aprecia compresion de la luz
géstrica pero si desplazamiento del bazo y descenso del riiion
izquierdo. La Rx de térax y abdomen, asi como el resto de
pruebas analiticas resultaron normales. Es intervenida mediante
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Figura 2. Aspecto y tamaiio de la duplicidad abierta.

laparotomia, hallandose una duplicidad géstrica y, tras aspirar
una secrecién amarillenta, se realiza su exéresis, extirpando pa-
red muscular comun con la curvatura mayor del estdmago (Fig.
2) y una estructura tubular que, partiendo del polo inferior de la
malformacién y comunicada con ella, pasaba por encima de la
cabeza del pancreas y de la segunda porcién duodenal, siguiendo
luego un curso posterior y ascendente hasta insertarse en la base
del pilar diafragmético derecho, en la primera vértebra lumbar
(Fig. 3). Tras ocho afios de seguimiento no ha habido recurren-
cias, habiéndose descartado otras malformaciones asociadas. Se
hizo un estudio genético de deleciones y duplicaciones de DNA
cromosdmico para evaluacién de maltiples anomalias congéni-
tas, mediante hibridacién genémica comparada (CGH) con una
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Figura 1. Imagen de tumoracion quis-
tica que desplaza el bazo. Medfa 7 cm
de eje mayor.

Figura 3. Dibujo esquematico de la malformacion, antes de su total
extirpacion.

array de 750.000 sondas. Asi, se puso de manifiesto un genoma
femenino con 17 variaciones de segmentos de DNA con ntime-
ro de copias (CNVs), que no pueden considerarse patogénicas
porque carecian de ligamiento asociado a enfermedad, tanto por
el hecho de que eran de tamaiio similar a las de los individuos
sanos como porque esas regiones no contienen genes ligados a
trastornos conocidos y registrados en el catdlogo OMIM.

DISCUSION

Las duplicidades digestivas parecen estar inducidas por
los mismos genes encargados de la diferenciacion y desarrollo
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del tubo digestivo, pero la expresion de tejido géstrico parece
mds abundante que el resto del tejido digestivo, tanto en las
anomalias ortotdpicas como en las heterotdpicas. Ademds, los
mismos genes que inducen la expresion de tejido digestivo
parecen ser los encargados de diferenciar también el tejido
paravertebral®, por lo que no deberia extrafiarnos la asocia-
cién entre ellas.

Aunque se han descrito muchas variedades anatémicas
de duplicidad géstrica, conectadas o no a la luz digestiva y a
otras duplicidades pancredtico-biliares o tordcicas, casi todas
ellas son histol6gicamente muy similares, conteniendo con
frecuencia mucosa ectdpica ademds de la gastrica. Los casos
publicados asociados a duplicidades tordcicas o duodenales,
pancredticas o biliares, demuestran que la malformacion puede
prolongarse, pero como una continuidad con el tubo digestivo.
Sin embargo, nuestro caso es el tinico en que no solo se une a
una estructura esofdgica macroscdpica y microscopicamente,
sino que estd invertida; es el eséfago el que sigue al estod-
mago en vez de anteponerse, en direccién descendente y a
la derecha, al revés que la normalidad. Ademads, el es6fago
acaba insertdndose en un cuerpo vertebral, lo que nos hace
pensar que, al menos en este caso, estas malformaciones pu-
dieran ser secundarias a errores de transcripcion genéticas
de informacién en la diferenciacién del endodermo del tubo
digestivo primitivo y de la notocorda. Y, como hemos dicho
anteriormente, también explicaria la asociacién de las du-
plicidades digestivas con las anomalias vertebrales. A este
respecto, el estudio genético no dio alteraciones que pudieran
considerarse etioldgicas. Sin embargo, la ausencia de variantes
patogénicas mediante aCGH no permite excluir por completo
un ligamiento génico, puesto que la mayoria no estdn ligados
a deleciones o duplicaciones del DNA sino a variaciones de
su secuencia —mutaciones— que requieren estudios de secuen-
ciacion. Asi que serfa mejor en estos casos llevar a cabo un
estudio del exoma mediante secuenciacién masiva, aunque
su precio actual sea muy elevado®.
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Conclusiones. Este tipo de duplicidad no la hemos visto
referida en la literatura y refuerza la teorfa de que estas malfor-
maciones pudieran ser secundarias a errores de transcripcion
genéticas de informacion en la diferenciacion del endodermo
del tubo digestivo primitivo y de la notocorda.
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