CASOS CLINICOS
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Las alteraciones patologicas que se originan en el
musculo liso esofigico son poco frecuentes y
pueden dividirse en neoplésicas y no neopldsicas.
Las primeras incluyen leiomiomas y leiomiosarco-
mas: en la segunda categoria esta la hipertrofia
muscular idiopatica, contraparte anatomopatolégi-
ca de la entidad clinica conocida como espasmo eso-
fagico difuso.! La leiomiomatosis esofégica es una
alteraci6én muy rara, que no puede incluirse satis-
factoriamente en ninguna de las dos categorias an-
teriormente mencionadas. Para algunos autores se
trata de una neoplasia,? para otros, de una
miopatia.!

Aunque la leiomiomatosis se describi¢ original-
mente a principios de este siglo,? hasta la fecha son
pocos los casos informados. El objeto de este traba-
jo es dar a conocer las caracteristicas clinicas y pa-
tologicas de una paciente con esta enfermedad.

RESUMEN CLINICO
Nifia de 13 afios de edad, que ingresé al Hospital

General de Meéxico, por un padecimiento de cinco
afios de evolucion, caracterizado por disfagia y do-

Todos fos autores: Hospital Genegral de México. Secretaria de Salud.

lor retroesternal. El examen oftamolégico reveld
cataratas bilaterales; el resto de la exploracién
fisica, que incluy6 un detallado estudio ginecologi-
co y audiologico, fue normal. Los exdmenes de la-
boratorio fueron normales. No se demostrd hema-
turia macro ni microscopica, proteinuria, ni altera-
ciones en las pruebas de funcionamiento renal. Una
radiografia de torax evidencid una opacidad homo-
génea situada en el mediastino posterior; el esofa-
gograma demostrd desplazamiento de este 6rgano
hacia la izquierda. La tomografia axial computada
mostrd una masa de limites precisos, solida, focal-
mente calcificada, localizada principalmente en ¢l
mediastino posterior del lado derecho, la cual se
extendia desde el diafragma hasta la carina, en con-
tacto con el corazdn y que desplazaba la aortaala
izquierda (Fig. 1).

En la toracotomia exploradora, se encontré una
masa en el mediastino posterior que al ser disecada
de las estructuras mediastinales, se demostrd que
dependia del esbfago y que se extendia del tercio su-
perior de este 6rgano al estbmago proximal. Se rese-
co el esdbfago desde el tercio superior y, por via ab-
dominal, el fondo gastrico. Posteriormente se reali-
z& piloroplastia y anastomosis términolateral de
esofago y estdmago. ‘

En el periodo postoperatorio inmediato presentd
dehiscencia de la anastomosis, por lo que tuvo que
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FIGURA I: Tomografia axial computada. Masa localizada en el mediastino posterior (estrella) que
desplaza al corazén hacia adelante,

FIGURA 2: Engrosamiento plexiforme del misculo liso esofa-
gico que se extiende a la porcion proximal del estdbmago. Las fle-
chas marcan la unidn esofagogastirica.

48

TOSE IESSURUN y col.



ser reintervenida. Posteriormente desarrolld una
fistula gastroesofagica, la que fue satisfactoriamen-
te controlada con tratamiento médico. Actualmente
la paciente esta asintomética y en buenas condi-
ciones generales.

ANATOMIA PATOLOGICA

El segmento esofigico resecado midio 15 cm y
mostraba engrosamiento difuso de su pared por un
tejide blanco, duro, gue en el tercio inferior se
disponia en forma de masas plexiformes de limites
poco precisos. La pared del fondo gastrico inme-
diatamente vecina a la unidbn gastroesofagica
mosird cambios semejantes (Fig. 2). La luz del es6-
fago estaba considerablemente reducida, sobre todo
en el tercio inferior. Tanto la mucosa esofagica co-
mo la gastrica eran de aspecio normal.
MicroscOpicamente se observd proliferacion
anarquica de células musculares lisas de aspecto be-
nigno; en numerosos campos examinados no se en-
contraron figuras de mitosis. Esta alteracion predo-
minaba ¢n la capa muscular interna, si bien todas
las capas musculares del esdfago se encontraban

afectadas, aun la muscular de la mucosa {Fig. 3).
Varias células musculares mostraban cambios dege-
nerativos; en numerosas areas habia infiltrado
inflamatorio, predominantemente linfoplasmocitico,
el que focalmente era muy abundante vy se asociaba
a deposito de tejido conectivo (Fig. 4).

Discusion

La leiomiomatosis esoffigica se caracteriza por
engrosamiento difuso plexiforme o modular de las
capas musculares del esdbfago vy, con frecuencia, del
estdbmago proximal.!s La capa muscular circular es
la més afectada.! Aunque la enfermedad puede ser
asintomética y descubrirse incidentalmente en
autopsia o en radiografias del tbrax,* la mayoria de
los pacientes cursan con disfagia o dolor retroester-
nal, o, con menor frecuencia, tos, disnea, vomitos o
hematemesis.* A diferencia de los pacientes con
leiomiomas o hipertrofia muscular idiopatica del
esdbfago, la mayoria de los casos reconocidos de
leiomiomatosis esofgica se han presentado en mu-
jeres menores de 30 afios de edad.! De los 16 casos

FIGURA 3: A, Tanto la muscular de la mucosa (mm) como la capa muscular interna
{mi) estan engrosadas por proliferacion de misculo liso. {Hematoxilina y eosina, 20
x%). I8, Mayor aumento que muestra ¢l engrosameinto difuso de la muscular de la
mucosa (Flechas), {Hematoxilina v cosina, 20 X},
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FIGURA 4. A_ Capa muscular interna. Proliferacion andrquica de fibras musculares entre 1as que hay células inflamatorias (Hematoxilina
y eosina, 155 X). B. Otras areas con abundanies infiltrado inflamatorio fhematosilina y cosina, 155 X).

pedidtricos informados hasta la fecha, nueve se han
manifestado antes de los 15 afios y slete entre los 15
y 20 aflos. En cinco pacientes la enfermedad fue fa-
miliar y se transmitié en forma autosdmica domi-
nante.?

Aunque se trata de una enfermedad rara (pro-
bablemente no mas de 35 casos en el mundo), el pre-
sente caso ¢s ¢l sexto paciente mexicano conocido
con esta alteracion. De los cinco enfermos anterior-
mente estudiados,® tres pertenecian a una misma fa-
milia ¥ dos no estaban relacionados entre si. la
leiomiomatosis esofigica se asocid a sindrome de
Alport {insuficiencia renal progresiva, hipoacusia y,
€N ocasiones, cataratas bilaterales 7) en todos ellos,
leiomiomas uterinos en cuatro, hiperplasia del mas-
culo liso traqueobrongquial en tres y leiomiomas en
vulva & hipertrofia del clitoris en tres.5 Aunque la
asociacién entre leiomiomatosis esofigica vy
leiomiomas vulvares se conocia con anterioridad,?
en los casos mexicanos se demostrd su asociacidn
con sindrome de Alport, lo que ha sido corrobora-
do en un informe reciente.4

Si bien en esta paciente no existen todos los com-
ponentes del sindrome de Alport, 1a presencia de ca-
taratas bilaterales obliga a estudiar en forma
especifica la funcién renal y auditiva durante el se-
guimi¢nto clinico subsecuente, ya que se ha de-
mostrado que las alteraciones renales pueden mani-
festarse tardiamente, sobre todo en mujeres.” Ac-
tualmente no existe ninguna explicacidén satisfacto-
ria para estas asociaciones,

A diferencia de la leiomiomatosis, los leicmiomas
esofagicos generalmente son (nicos, bien encapsu-
lados, se presentan en la quinta década de la vida y
SON muy raros en ninos.® Los leiomiosarcomas son
infrecuentes, generalmente inicos y se desarrolian
en pacientes aun mayores.!¢ La leiomiomatosis tam-
bién debe de diferenciarse de la hipertrofia mascu-
lar idiopatica del eso6fago. Esta entidad es la contra-
parte anatémica del espasmo esofagico difuso.
Afecta a pacientes en la quinta década de la vida y
se caracteriza por engrosamiento difuso de la pared
esofagica por hipertrofia de la capa mascular
circular.!! Aunque puede afectar a todo el organo,
rara vez alcanza un espesor mayor de | cm. A dife-
rencia de lo que ocurre en la leiomiomatosis, la
union cardioesofigica y la porcion proximal del es-
tdmago son normales.!

La patogenia de la leiomiomatosis esofagica se
desconoce. El analisis histopatologico del presente
caso revelo, como lo han observado otros
autores, >’ abundante infiltrado inflamatorio
linfoplasmacitico y degeneracion de fibras muscula-
res, Io que sugiere que la proliferacion de miisculo
liso mas que de naturaleza neoplasica, pueda ser re-
activa, secundaria a una miositis, miopatia que
afecta al musculo liso esofagico v, en ocasiones, el
traqueobronquial y genital. Esta idea ha sido postu-
lada con anterioridad,! v su confirmacion o rechazo
solo podra sustentarse con el estudio detallado de
mas pacientes con esta lesion,
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