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Presentacion tardia de bronquio esofagico
en paciente con hipoplasia pulmonar contralateral:
desafio diagndstico y terapéutico
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RESUMEN

Introduccién. Las malformaciones broncopulmonares congénitas
derivadas del intestino anterior son una patologfa infrecuente con menos
de 60 casos reportados. El grupo III o bronquio esofégico, consiste en
un origen anémalo de un bronquio lobar en el eséfago.

Caso clinico. Paciente con antecedentes de cardiopatia intervenida
e hipoplasia pulmonar izquierda. A los 9 afios se realiza tomografia
tordcica por tos con la ingesta de liquidos en la que se describe un
bronquio esofdgico del 16bulo superior derecho. Debido al antecedente
de hipoplasia pulmonar se solicita gammagraffa de ventilacién-perfusion
en la que se comprueba ausencia de funcionalidad del 16bulo superior
derecho. Se programa una lobectom{a superior derecha y reseccién
del bronquio esofdgico. Como planificacién prequirdrgica se solicita
reconstruccion 3D. Tras la cirugia la paciente experimentd desaparicion
de la clinica con adecuada funcién respiratoria.

Comentarios. El bronquio esofégico tipicamente se manifiesta en
la primera infancia como atelectasia persistente e infecciones de repe-
ticién. Sin embargo, en casos de bronquios estendticos la clinica puede
ser inespecifica, haciendo necesarias miltiples pruebas complementa-
rias y alta sospecha diagndstica. El diagndstico tardio suele abocar a
la reseccién pulmonar, que, sin embargo, es bien tolerada incluso en
pacientes con patologfa cardiaca y respiratoria. Los pacientes con mal-
formaciones complejas se benefician de la planificacién preoperatoria
con reconstrucciones 3D.

PaLABRAS CLAVE: Bronquio esofdgico; Malformacién broncopulmo-
nar; Hipoplasia pulmonar.

LATE PRESENTATION OF ESOPHAGEAL BRONCHUS IN A PATIENT
WITH CONTRALATERAL PULMONARY HYPOPLASIA: A DIAGNOSTIC
AND THERAPEUTIC CHALLENGE

ABSTRACT
Introduction. Congenital bronchopulmonary foregut malformations
are infrequent, with less than 60 cases reported. Group 3 or esopha-
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geal bronchus involves an abnormal origin of a lobar bronchus in the
esophagus.

Clinical case. Patient with a history of heart disease requiring sur-
gery and with left pulmonary hypoplasia. At 9 years of age, a chest
CT-scan was carried out as a result of coughing following liquid intake.
It revealed an esophageal bronchus of the right upper lobe. Given the
history of pulmonary hypoplasia, a ventilation-perfusion scintigraphy
was requested. It demonstrated lack of functionality of the right upper
lobe. A right upper lobectomy was scheduled, with resection of the
esophageal bronchus. 3D reconstruction was requested as part of pre-
operative planning. Following surgery, clinical signs disappeared, with
an adequate respiratory function.

Discussion. Esophageal bronchus typically manifests in early
childhood in the form of persistent atelectasis and repeated infections.
However, in cases of stenotic bronchi, clinical signs may be unspecific,
which requires multiple complementary tests and involves a high diag-
nostic suspicion. Late diagnosis usually leads to pulmonary resection.
However, the latter is well tolerated even in patients with respiratory
and cardiac pathologies. Patients with complex malformations benefit
from preoperative planning with 3D reconstructions.

KEY WoRrbs: Esophageal bronchus; Congenital bronchopulmonary
foregut malformation; Lung hypoplasia.

INTRODUCCION

Las malformaciones congénitas de la via aérea pul-
monar son una patologia con una incidencia en aumento,
afectando a 1 de 2.000-8.000 recién nacidos®. Un subtipo
excepcional, descrito por primera vez en 1968 por Gerle
et al.®, son las malformaciones broncopulmonares con-
génitas derivadas del intestino anterior (communicating
bronchopulmonary foregut malformation o CBPFM), en
las que la via aérea pulmonar presenta una comunicacion
con el tracto digestivo. Hay reportados unos 60 casos®),
con resultados variables.

Describimos una paciente con una CBPFM asociada a
otras patologias cuyo diagndstico tardio motivo la reseccion
del 16bulo afecto.
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CASO CLINICO

Nifa de 9 afios derivada por sospecha de bronquio esofdgi-
co. La paciente estaba seguida en nuestro centro desde el naci-
miento por ventriculo derecho de doble salida y comunicacion
interventricular intervenidas. Asociaba hipoplasia pulmonar
izquierda secundaria a hipoplasia de las venas pulmonares,
vena cava superior izquierda persistente y sinus pericranii.

En una tomografia computarizada tordcica (TC) en el
periodo neonatal se informaba de un bronquio traqueal del
16bulo superior derecho (LSD) estendtico con atelectasia del
parénquima pulmonar y un diverticulo esofégico inferolateral
derecho.

Permanece asintomdtica durante la primera infancia,
salvo por un ingreso de 24 horas por neumonia del LSD a
los 2 afios. En seguimiento por Cardiologia y Neumologia,
a los 6 afos refiere disfagia para liquidos, repitiéndose la
TC. De nuevo se reporta un bronquio traqueal estendtico
con signos de atrapamiento aéreo en el LSD. Debido a la
pandemia COVID-19, el seguimiento se ve interrumpido de
forma presencial. A los 9 afios consulta por tos con la ingesta
de liquidos, repitiéndose la prueba de imagen (Fig. 1), que
describe una sospecha de bronquio esofdgico sin objetivar
la comunicacién del bronquio con la trdquea y una direccién
posteromedial del bronquio hacia el mediastino posterior.
Ademds, asocia un importante atrapamiento aéreo del LSD
con zonas de atelectasia y bronquiectasia sugestivas de in-
fecciones de repeticion.

El estudio se completa mediante esofagograma, broncos-
copia y esofagoscopia. El esofagograma (Fig. 2) demuestra
un trayecto ciego desde tercio medio del eséfago hacia el
parénquima del LSD sin paso de contraste a via aérea. En
la broncoscopia se objetiva ausencia de bronquio del LSD
(ni traqueal ni en bronquio principal). En la esofagoscopia
se encuentra una zona de mucosa esofégica en tercio medio
con cambio de coloracion sin lograr tutorizar ningtin trayecto
fistuloso. Debido al antecedente de hipoplasia pulmonar iz-
quierda, con el objetivo verificar la viabilidad del parénquima
del LSD, se realiza una gammagrafia de ventilacién-perfusion
(Fig. 3). Esta demuestra una perfusién pulmonar del 84% para
el pulmén derecho, representando el LSD un 4%. Por tanto, se
decide realizar una lobectomia superior derecha con reseccion
del bronquio esofdgico. Como planificacidn prequirtrgica se
solicitd una reconstruccion 3D (Fig. 4).

La cirugia se inicia por toracoscopia teniendo que recon-
vertir a toracotomia por la intolerancia al bloqueo pulmonar.
Durante la toracotomia se objetivan importantes adherencias
del parénquima pulmonar a la pleura parietal y mediastinica,
con una cisura mayor incompleta y menor ausente. Se diseca
el remanente bronquial que se canaliza con una guia hidrofili-
ca, objetivando su salida por el es6fago mediante endoscopia.
Se realiza entonces la lobectomia del LSD de forma reglada,
completando ambas cisuras con endo-grapadora. Se diseca
del remanente bronquial hasta su base en el es6fago, donde
se secciona con endo-grapadora.
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Figura 1. TC torécica. A y B) Corte axial y reconstruccién coronal
donde se objetiva el bronquio del LSD con direccién posteromedial
sin contacto con el bronquio intermediario. C) Reconstruccién coronal
donde se aprecia comunicacién de la estructura bronquial con la luz
esofdgica. En todos los cortes se aprecia parénquima del LSD hiperin-
suflado y con tractos fibrosos periféricos.

El quinto dia postoperatorio se realiza esofagograma, de-
mostrando ausencia del trayecto fistuloso ni paso de contraste
a cavidad torécica o via aérea. No obstante, presenta una fuga

Presentacion tardia de bronquio esofdgico en paciente con hipoplasia pulmonar contralateral: desafio diagndstico y terapéutico 69



Figura 2. Esofagograma con contraste
iodado. En el tercio medio del eséfago
se identifica un trayecto que termina en
fondo de saco y que se dirige hacia la
region superior derecha del térax sin
objetivar paso de contraste a via aérea.
A) Proyecci6n anteroposterior. B) Pro-
yeccion lateral.
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Figura 3. Gammagrafia de ventilacién-perfusién con “mTc macroagregados y “mTC-pertecnetato sodico inhalado. A y B) Cortes coronal y sagital
en los que se aprecia ausencia de captacién del radiofdrmaco en el parénquima del LSD. C) Gréficas de funcién por 16bulo pulmonar. RUL: I6bulo
superior derecho; RML: lobulo medio; RLL: l6bulo inferior derecho; LUL: lobulo superior izquierdo; LLL: lobulo inferior izquierdo.

aérea persistente, con dificultad para la expansion del parén-
quima pulmonar remanente, precisando dos pleurodesis con
sangre autdloga para su resolucion, Finalmente, la paciente
es dada de alta a los 22 dias de la intervencion quirdrgica.
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Durante el seguimiento a 12 meses la paciente no ha vuel-
to a referir nuevos episodios de tos con la ingesta. Presenta
disnea de esfuerzos ligeramente superior a la preoperatoria,
la espirometria a los 12 meses refleja un patrén obstructivo
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Figura 4. Reconstruccion 3D generada
a partir de las imagenes de la TC. Vista
desde posterolateral derecho. Morado:
esdfago; naranja: bronquio esofdgico;
lila: LSD; blanco: via aérea; azul: arte-
ria pulmonar; rojo: venas pulmonares.

grave con restriccion moderada y prueba broncodilatadora
positiva, motivo por el cual se ha instaurado tratamiento con
budesonida, formoterol y salbutamol. Las radiografias toré-
cicas reflejan adecuada expansién del pulmén remanente.
El informe de anatomia patoldgica muestra un parénquima
pulmonar con fibrosis intersticial de predominio septal y para-
septal, metaplasia cuboidea del epitelio alveolar e inflamacion
crénica organizada.

COMENTARIOS

Las CBPFM constituyen un subtipo infrecuente de malfor-
maciones broncopulmonares en las que un segmento, 16bulo
o pulmén estd conectado de forma andmala a una estructura
del tracto digestivo derivada del intestino primitivo anterior.
Aunque en su gran mayoria se han descrito comunicaciones
al eséfago y unién gastroesofégica, potencialmente podrian
desarrollarse a cualquier nivel, habiendo un caso reportado de
conexion con el conducto pancredtico®. En 1992, Srikanth et
al.® presentaron una revision de 57 casos, definiendo 4 subti-
pos de malformacion: el grupo 1 asociaba atresia de eséfago
con origen del bronquio principal (tipo IA) o un bronquio lobar
(tipo IB) en el bolsén esofégico distal; el grupo 2 o pulmén
esofégico se caracteriza por el origen de un bronquio principal
en el esdfago; el grupo 3 o bronquio esofdgico corresponde a
un bronquio lobar, y el grupo 4 estd constituido por una comu-
nicacién del drbol bronquial con el eséfago. En una revision
sistemdtica de Yang et al. en 20199, se describe una prevalen-
cia del 27,9% (1A 21,3%; 1B 6,6%), 29,5%, 37,7% y 4,9%,
respectivamente. No estd descrita predileccion de género pero
si de lateralidad (72,1% derechas, bilaterales 3,3%)®. La teorfa
clasicamente propuesta de su origen embrioldgico apoya a un
defecto focal del mesodermo del tabique traqueoesofagico9).

La presentacion clinica de esta patologia puede ser precoz,
en forma de distrés respiratorio al nacimiento(’-2, o tardfa con
clinica inespecifica®!3-16, En los recién nacidos el distrés suele
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estar relacionado con una afectacién mayor (tipo 2) o con la
asociacion a atresia de eséfago (tipo 1) y supone un 32,8%
de los pacientes. Hasta un 82,4% de los pacientes del grupo 1
presentan un diagndstico tardio en el contexto de complica-
ciones tras la cirugia correctora de la atresia®. En el resto, la
clinica es de infecciones respiratorias recurrentes o tos con la
ingesta y ocasionalmente hemoptisis, tos nocturna o dolor epi-
géstrico. La clinica sutil (un episodio de neumonia aparente y
disfagia con los liquidos), asi como la comorbilidad de nuestra
paciente, colaboraron con el diagnéstico tardio. Especulamos
que otro de los motivos que justificd este retraso fue el hecho
de que la fistula tenia un calibre distal muy estrecho. Hecho
que se corrobord tanto en el esofagograma (afilamiento distal
sin claro paso a via aérea) como en la cirugfa, y tiene como
dato indirecto el atrapamiento aéreo. El retraso diagndstico
estd ampliamente descrito en la literatura, con casos incluso
en la edad adulta®!17). Por eso es necesario un alto indice de
sospecha y se recomienda realizar esofagograma, endoscopia
digestiva, broncoscopia y TC en pacientes con sospecha de
comunicaciones entre la via digestiva y aérea.

Es frecuente la asociacién con otras patologias, especial-
mente malformaciones pulmonares o de via aérea (hipoplasia
pulmonar, estenosis traqueal) y cardiovasculares (hasta un
18%, defectos septales, anillos vasculares). Otras asociaciones
son la obstruccién duodenal congénita, hernia diafragméti-
ca, malformaciones esqueléticas, anorrectales y genitourina-
rias(3,7,9.10,12,15,16,18-21)_

El gold estdndar para el diagnéstico es el esofagograma.
Sin embargo, se recomienda la realizacién de una TC con
contraste para descartar la presencia de vascularizacion sisté-
mica® (hasta un 56,4%)® y valorar el parénquima pulmonar
(signos de episodios repetidos de sobreinfeccion). Asimismo,
es recomendable el estudio broncoscépico de la anatomia
bronquial para comprobar la ausencia del bronquio en su
posicién anatdmica habitual y detectar las posibles malfor-
maciones de via aérea asociadas, que puedan condicionar el
manejo terapéutico. El diagndstico prenatal es excepcional320.
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El tratamiento de estas malformaciones es siempre qui-
rirgico, debido a la clinica y la alta probabilidad de com-
plicaciones infecciosas. Asimismo, existe un caso reportado
de carcinoma sobre el epitelio de la malformacién en un pa-
ciente de 40 afios'". El manejo puede ser conservador, con
reimplante del bronquio afecto sobre la via aérea normal,
tinicamente en casos de diagndstico precoz, con parénquima
sano y funcional (no hipopldsico) y en los que se haya des-
cartado un componente de secuestro. En estos casos se ha de
tener en cuenta que la gran mayorfa presentan posteriormente
morbilidad respiratoria secundaria a la malacia o estenosis
de la anastomosis(7-8182223) En la gran mayoria de los pa-
cientes, el tratamiento es la exéresis, mediante lobectomia o
neumonectomia. A este respecto, destacamos la utilidad de la
gammagrafia de ventilacidn-perfusion para la cuantificacién
objetiva de la funcién de cada 16bulo, especialmente en pa-
cientes con otras patologias pulmonares o cardioldgicas en los
que la reseccién de parénquima pulmonar podria condicionar
un empeoramiento de la clase funcional, como nuestro caso.
Pese a las comorbilidades, la reseccion pulmonar suele ser
bien tolerada en estos pacientes.

La cirugia puede llevarse a cabo mediante técnicas mi-
nimamente invasivas o por toracotomia. Si bien estd descrita
la lobectomia y cierre de la fistula toracoscépicos®, un gran
porcentaje de estos pacientes no serdn buenos candidatos a la
misma por la intolerancia al neumotérax intraoperatorio por
su hipoplasia pulmonar o malformaciones asociadas. Por otro
lado, esta cirugia en pacientes con diagndstico tardio suele
presentar un auténtico reto quirtrgico debido al desarrollo
de adherencias pleurales por la inflamacién secundaria a las
infecciones. Dada la rareza de estas malformaciones y la gran
variabilidad anatomica, resaltamos la utilidad de las recons-
trucciones 3D como planificacién prequirdrgica®. En nues-
tro caso permitié localizar de forma més precisa el bronquio
andmalo, ayudando a realizar de manera segura la lobectomia.
Como en el caso de otras fistulas a via digestiva, es de utilidad
la tutorizacién del trayecto fistuloso, ya descrito por autores
como Pimpalwar et al.(). Pese a no lograr la tutorizacién por
via endoscdpica de forma preoperatoria, se localizé la fistula
en el campo quirtdrgico, permitiendo su tutorizacién con una
guia. Con esta ayuda se logrd disecar la fistula practicamente
hasta su origen en es6fago, pese a las multiples adherencias
del tejido circundante, para poder ligarla proximalmente y
evitar la formacién de un diverticulo esofégico. El cierre de la
fistula se ha descrito con sutura, endoclips, Hem-o-loks y, en
nuestro caso, con endo-grapadora. Si bien todas las opciones
son seguras, consideramos que la sutura mecénica con grapas
proporciona una mayor estanqueidad para evitar el riesgo de
fuga esofdgica en el postoperatorio.

Debido principalmente a sus comorbilidades, la presencia
de complicaciones no es infrecuente. Nuestra paciente presen-
t6 una fuga aérea persistente que prolongo su estancia. La fuga
aérea prolongada es una complicacion frecuente en las resec-
ciones pulmonares (hasta en un 38% en series pedidtricas),
que se ha relacionado con los procedimientos en pacientes
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mayores de 2 aflos?¥. Estos habitualmente han sufrido un
mayor nimero de infecciones respiratorias y presentan menor
distensibilidad del parénquima remanente; que, por otro lado,
en el caso de la paciente ya se encontraba hiperinsuflado de
base debido a la hipoplasia contralateral. Pese a que existen
medidas para disminuir su aparicién, como el uso de sellantes
o la seccién parenquimatosa con sutura mecénica, en esta
paciente no fueron de utilidad.

El espectro de este tipo de malformaciones abarca desde
pacientes sin repercusion tras la reseccion (44,3%) a pacientes
con mucha morbilidad tras la reconstruccion (13,1%) e incluso
una tasa de mortalidad no desdefiable (17,4%)®, estando el
prondstico principalmente asociado a la presencia de hipopla-
sia pulmonar y malformaciones asociadas. En nuestro caso,
pese a la casi nula funcionalidad del parénquima resecado y
a la tolerancia adecuada durante los primeros meses, actual-
mente la paciente ha desarrollado una patologia obstructiva
de la via aérea en manejo por parte Neumologia.

CONSENTIMIENTO INFORMADO

Se ha obtenido consentimiento informado por parte de
los tutores legales del paciente para el uso de su informacién
clinica e imdgenes para fines de investigacion y publicacion
cientifica manteniendo su anonimato.
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