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DATOS PERSONALES 
Nombre y Apellido: J.A.
Edad cronológica: 20 meses. Edad corregida: 

19 meses. 

Motivo de consulta
Dificultad respiratoria. 

Motivo de internación
Infección respiratoria aguda baja (IRAB) con 

hipoxemia en paciente con síndrome de Down y 
cardiopatía congénita. 

Enfermedad actual
Paciente de 20 meses de sexo femenino con 

síndrome de Down y antecedente de cardiopatía 
congénita corregida, consultó al Departamento 
de Urgencias del Hospital de Niños Ricardo Gutié-
rrez por aumento de secreciones respiratorias de 
5 días de evolución. El día de la consulta agregó un 
único registro febril y dificultad respiratoria. A su 
ingreso, se encontraba en regular estado general, 
taquicárdica, taquipneica e hipoxémica. Presenta-
ba regular mecánica ventilatoria y entrada de aire 
bilateral, con rales subcrepitantes diseminados. 
En la guardia se indicó una serie de salbutamol in-
halado, dexametasona endovenosa y oxígeno por 
dispositivo de bajo flujo a 3 L/min. Por mala res-
puesta al tratamiento, se decidió su internación 
para control clínico y tratamiento. 

Antecedentes personales 
• Nacida pretérmino (36 semanas), peso ade-

cuado para edad gestacional (3270 gramos).
Embarazo controlado. Serologías negativas.
Antecedente materno de diabetes gestacional

Historia Clínica
Sección a cargo de Elizabeth Y. Sapiaa y Julia Dvorkinb

Rodrigo Gutiérrezc, Lucía Belén Queizand 

a. Médica de Planta. Unidad 8. HNRG.
b. Médica pediatra. Becaria doctoral CONICET
c. Residente de tercer año Hospital J.M. Penna.
d. Jefa de residentes. HNRG.

con requerimiento de insulina. Nació por cesá-
rea por oligoamnios y monitoreo alterado. Ap-
gar 9/10. Requirió oxígeno por halo durante 24 
horas.  Alta conjunta a las 72 horas de vida.

• Diagnóstico postnatal de síndrome de Down.
Se realizó cariotipo 47 XX +21.

• Cardiopatía congénita compleja. Presentó co-
municación interventricular (CIV), comuni-
cación interauricular (CIA), ductus arterioso
persistente (DAP), canal auriculoventricular
completo, cleft de la válvula mitral e hiper-
tensión pulmonar severa. Se corrigió quirúrgi-
camente a los 4 meses de vida. Actualmente,
persiste insuficiencia mitral leve residual en
tratamiento con enalapril y carvedilol.

• IRAB con hipoxemia con rescate de Virus Sinci-
cial Respiratorio (VSR) al año de vida. Requirió
oxígeno por cánula nasal de alto flujo (CAFO)
durante 10 días.

Examen físico al ingreso
Peso: 11,900 kg (percentil 75-90).
Paciente en regular estado general, afebril, 

clínica y hemodinámicamente compensada. Vigil, 
reactiva y conectada. Taquicárdica. 2 ruidos en 4 
focos. Soplo sistólico 2/6 audible en foco mitral. 
Regular mecánica ventilatoria. Tiraje sub e inter-
costal. Regular entrada de aire bilateral. Subcrepi-
tantes diseminados. Abdomen blando, depresible 
e indoloro. Ruidos hidroaéreos positivos. Fenotipo 
síndrome de Down y cicatriz quirúrgica. 

Exámenes complementarios
• Radiografía de tórax: Radiografía de tórax 

frente, centrada, de foco medio, bien pene-
trada. Se observa leve radiopacidad en el seno 
cardiofrénico derecho. Silueta cardiaca conser-
vada.

• PCR SARS-COV 2: No detectable.
• Virológico Ampliado: Metapneumovirus.
• Hemograma: Glóbulos blancos 8 800 mm3 

(NS 81%/ L18% / M1%) Hemoglobina 13.8 
gr/dl. Hematocrito 44%, Plaquetas 422 000 
mm3.
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formaciones gastrointestinales en pacientes con 
síndrome de Down fue de 6.7%.4 Sin embargo, 
dentro de éstas no se encuentra la estenosis eso-
fágica. Representan las malformaciones congé-
nitas más comunes luego de las malformaciones 
cardíacas.4 

Suele presentarse como una anomalía aislada, 
aunque en un 17 a 33% de los pacientes puede 
asociarse a otras malformaciones, como atresia 
de esófago, anomalías cardíacas y atresia de in-
testino.1, 2 

Se reconocen distintos tipos histológicos.1-3 El 
que suele afectar al tercio distal ocurre debido 
a la separación incompleta del tracto traqueo-
bronquial.2,3 

Es habitual la demora diagnóstica, probable-
mente debido a su baja incidencia. Esto puede 
traer serias consecuencias para el niño, entre ellas 
mal progreso pondoestatural e intercurrencias 
respiratorias a repetición con posibles secuelas.1,2 

La sintomatología suele evidenciarse con el 
inicio de la alimentación complementaria. Las es-
tenosis pueden manifestarse con síntomas respi-
ratorios, como disnea o infecciones recurrentes; 
también con disfagia y vómitos que suelen conte-
ner restos de alimentos sin digerir, siendo estos 
últimos más frecuentes en las estenosis distales.1,5

El diagnóstico se confirma mediante una video-
deglución, que evidencia una dilatación proximal 
inmediata a un área corta de estrechamiento con-

Trombocitosis leve, resto dentro de límites 
normales. 

• Química: urea 23 mg/dl, glucemia 82 mg/
dl, ácido úrico 4.4 mg/dl, creatinina 0.3 mg/
dl, calcio 10.3 mg/dl, fósforo 3.5 mg/dl, mag-
nesio 2.5 mg/dl, bilirrubina total 0.22 mg/dl,
bilirrubina directa 0.09 mg/dl. Alanina amino-
transferasa (ALAT) 26 U/L. Proteínas totales
7.6 gr/dl, albúmina 4.8 gr/dl.  Dentro de lími-
tes normales.

Evolución 
La paciente ingresó a la sala de internación 

por un síndrome bronco obstructivo con hipoxe-
mia. Recibió oxigenoterapia durante 24 horas. Se 
indicó tratamiento con salbutamol, ipratropio y 
corticoides.

Durante la anamnesis sobre sus hábitos ali-
mentarios, surgió la presencia de síntomas diarios 
asociados a la alimentación, en los que presentaba 
episodios de rubicundez y dolor durante la deglu-
ción. Hasta ese entonces se alimentaba preferen-
temente con papillas.

Se realizó videodeglución (figura 1), que evi-
denció una marcada dilatación del esófago, con 
posterior pasaje filiforme de contraste hacia la 
cavidad gástrica, para confirmar el diagnóstico se 
solicitó un esofagograma que localizó la estenosis 
en el tercio inferior del esófago. Se realizó inter-
consulta con el servicio de Cirugía, con 
diagnóstico de estenosis esofágica congénita.

Con este diagnóstico se realizaron dos dilata-
ciones esofágicas en distintos tiempos. Presentó 
una evolución favorable, comenzando con alimen-
tación por vía oral con sólidos y semisólidos. Re-
quirió terapia fonoaudiológica para rehabilitación 
de la función deglutoria.

Diagnóstico al egreso
• Síndrome bronco obstructivo con hipoxemia

con rescate de Metapneumovirus.
• Estenosis del tercio distal del esófago.

DISCUSIÓN
La estenosis esofágica congénita se define co-

mo una estrechez circunferencial intrínseca del 
esófago, presente al nacer, causada por una alte-
ración de la estructura parietal.1

Es una anomalía poco frecuente, la incidencia 
estimada es de 1:25 000 a 50 000 nacidos vivos.1-3

Según un estudio multicéntrico realizado por 
Freeman y colaboradores, la prevalencia de mal-

Figura 1. Esofagograma.

Se observa estrechamiento esofágico y dilatación de 
la porción inmediatamente previa del mismo  (flecha). 
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céntrico aperistáltico, con imposibilidad o dificul-
tad para el paso del contraste.2

La endoscopia suele evidenciar un estrecha-
miento concéntrico, sin alteraciones macro o 
microscópicas en la mucosa. La utilidad de este 
estudio radica en la exclusión de causas adquiri-
das de estenosis esofágica, presencia de cuerpo 
extraño o esofagitis.2,5

La primera opción terapéutica debería ser 
siempre la más conservadora, eligiendo en prime-
ra instancia la dilatación con balón. Suelen reque-
rir dilataciones periódicas hasta la restauración 
definitiva de la luz esofágica, debido a su habitual 
recurrencia, tal cual fue el caso de nuestra pacien-
te. En casos refractarios al tratamiento endoscópi-
co, se deberá optar por una conducta quirúrgica.1,2

CONCLUSIÓN
La estenosis esofágica congénita es una pato-

logía poco frecuente. Sin embargo, tiene una gran 
relevancia clínica. Consideramos de vital impor-
tancia la evaluación adecuada y completa de pa-
cientes que presentan disfagia o vómitos a partir 
del inicio de la alimentación complementaria; y 
también frente a una historia de intercurrencias 
respiratorias a repetición. Esto llevará a un diag-
nóstico oportuno y la instauración de medidas te-
rapéuticas a tiempo, evitando probables secuelas 
respiratorias. 
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