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Resumen  El estómago  intratorácico  congénito  es  una condición  sumamente  rara  y  requiere
reconocimiento  oportuno  y  manejo  médico  y  quirúrgico  adecuado.  Los  principales  diagnósticos
diferenciales  de  esta condición  son  esófago  corto  congénito  real  y  hernia  hiatal.  Presentamos  el
caso de  un  recién  nacido  con  imágenes  radiológicas  altamente  sugestivas  de  estómago  intrato-
rácico congénito.  Hacemos  énfasis  en  que  la  vigilancia  perinatal  ultrasonográfica  juega  un papel
sumamente  importante  en  la  detección,  el  seguimiento  y  el manejo  oportuno  de pacientes  como
este.
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Intrathoracic  stomach  in a newborn:  Hiatal  hernia  or true congenital  short

oesophagus?

Abstract  Congenital  intrathoracic  stomach  is a  very  rare  condition,  and  requires  prompt  recog-
nition  and  adequate  medical  and  surgical  management.  The  main  differential  diagnosis  for  this
condition includes  a  true  congenital  short  oesophagus  and  hiatal  hernia.  The  case  is presented  of
a newborn  with  radiology  images  highly  suggestive  of  an  intrathoracic  stomach.  Emphasis  is  pla-
ced on  the  perinatal  monitoring  plays  a  role  of  upmost  importance  in  the detection,  follow-up,
and prompt  management  of  these  types  of  patients.
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Figura  1  «Niñograma»  mostrando  el lugar  en  donde  la  punta
de la  sonda  orogástrica  no  pudo  avanzar  más.

Introducción

Presentamos  el  caso de  un  paciente  masculino  de  2  días  de
vida  que  nace  a  término  después  de  un embarazo  normo-
evolutivo  de  madre  sana.  Después  de  las  maniobras  iniciales
de  reanimación,  fue  imposible  pasar  una  sonda  orogástrica
a  través  del  esófago  al  estómago,  por lo que  fue  referido  a
nuestra  unidad  con diagnóstico  de  atresia  de  esófago  (fig.  1).
Después  de  los  estudios  de  contraste  iniciales  se  hizo  evi-
dente  una  imagen  compatible  con un estómago  intratorácico
(fig.  2). El  paciente  también  tenía  las  siguientes  carac-
terísticas  clínicas  asociadas:  hipodesarrollo  del conducto
auditivo  externo  izquierdo,  implantación  baja  de pabe-
llones  auriculares,  palatosquisis,  parálisis  facial  izquierda,
cuello  corto,  micropene,  malrotación  intestinal  (fig.  3)  y
foramen  oval  permeable.  El ultrasonido  abdominal  reportó
hígado,  bazo,  páncreas  y  riñones  normales.  El paciente
se  encontraba  con  dificultad  respiratoria  persistente,  con
pobre  respuesta  al aspirado  gástrico  por  sonda.  Se  hizo el
diagnóstico  presuntivo  de  hernia  hiatal  vs.  esófago corto
congénito  y  se  decidió  realizar  una  toracotomía  para  correc-
ción  del  defecto.  Durante  la  preparación  preoperatoria,  el
paciente  sufrió  extubación  accidental  después  de  la  cual
fue  imposible  intubarlo  nuevamente  de  manera  oportuna
y  este  murió.  Los  padres  se negaron  a  que  se  realizara
necropsia.

Figura  2 Estudio  de contraste  mostrando  una  estructura
intratorácica  compatible  con  un estómago.

Discusión

Dada  la  muy  infrecuente  ocurrencia  de  este  padecimiento
en  la  población  general,  es muy  difícil  establecer  su fre-
cuencia.  En  la  experiencia  acumulada  de los  autores,  es
el  primer  caso  que  tenemos  oportunidad  de atender  en
40  años.  Bright  describió  en  1836  un caso  en  el  que  se
encontró  el  estómago  intratorácico  durante  una  necrop-
sia:  la  unión  esofagogástrica  se encontraba  a nivel  de  la
cuarta  vértebra  torácica1.  Se  entiende  que  el  evento  fisio-
patológico  que  conduzca  a  un  esófago  corto  ocurrirá  de
manera  temprana  durante  el  desarrollo  embrionario:  alre-
dedor  de  la cuarta  semana  de gestación,  cuando  se forma
el  intestino.  Durante  la  semana  20  de gestación,  hallazgos
ultrasonográficos  de una  lesión  hipoecóica  en  el  mediastino
posterior,  sin  desplazamiento  mediastinal  y  con  ausencia  de
una  burbuja  gástrica  por  debajo  del  diafragma  son alta-
mente  sugestivos  de  un  estómago  intratorácico,  ya  sea  por
un  esófago  corto  congénito  real,  o bien,  una  hernia  hiatal.
Los  ultrasonidos  seriados  pueden  demostrar  un estómago  en
posición  normal  (por  debajo  del diafragma)  alternando  con
uno  intratorácico  en estudios  separados,  ayudando  a esta-
blecer  el  diagnóstico2.  El subdesarrollo  y/o  la  falla  en  el
proceso  de elongación  del esófago  se ha explicado  a  través
de  un  accidente  vascular  mayor  por arriba  del  diafragma,
sin dejar  muy claras  las  causas  de este3. Así,  el  esófago
corto  producirá  un estómago  intratorácico  con  rasgos anató-
micos  que  incluyen  riego  arterial  segmentario  al estómago
desde  la  aorta  torácica,  ausencia  de extensiones  de la  arte-
ria  gástrica  izquierda  sobre  el  diafragma  dentro  del  tórax  y
ausencia  de un saco  herniario4; el  hígado,  páncreas  y  duo-
deno  podrían  encontrarse  también  dentro  del  mediastino5.
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Figura  3  Estudio  de  contraste  mostrando  signos  de  malrota-
ción  intestinal,  tales  como  intestino  delgado  vertical  después  de
lo que  parece  ser  el  estómago  (intratorácico)  y  ciego  localizado
en el  lado  izquierdo.

Por  el  otro  lado,  la  hernia  hiatal  congénita  puede  ser cau-
sada  por  un desarrollo  defectuoso  de  la  parte  lumbar  del
diafragma  y laxitud  excesiva  de  las  fijaciones  ligamentarias
del  estómago6, cuyo  igual  mecanismo  explica  la  asociación
de  herniación  del estómago  hacia el  mediastino  en pacientes
con  síndrome  de  Marfan7,8.  Leung  et  al.3, Nakamura  et  al.5

y  Deprez  et  al.9 proponen  al  accidente  vascular  mayor  como
la  explicación  de  un acortamiento  esofágico  congénito,  lo
describen  asociado  a un  «síndrome  de  serpentina», en el
cual  el  duodeno,  el  páncreas,  el  estómago  y el  bazo  se
encuentran  intratorácicos,  además  de  presentar,  también,
cuello  corto,  raquisquisis  y  escoliosis.  En  los  estudios  de
imagen  de  nuestro  paciente,  encontramos  imágenes  compa-
tibles  con  un duodeno  intraabdominal  y vertical  (fig.  2), y  no
tenía  ninguna  de  las  características  descritas  en el  llamado
«síndrome  de  serpentina», lo que  inclinaba  nuestra  sospe-
cha  clínica  hacia  una  hernia  hiatal.  Desafortunadamente,
nuestro  paciente  murió  antes  de  que  pudiéramos  operarlo
y  los  padres  se negaron  a  que  se realizara  un  estudio  de
necropsia  para  confirmar  y/o  extender  nuestras  sospechas
clínicas.

Las  opciones  de tratamiento  quirúrgico  incluyen  el  des-
censo  del  estómago  intratorácico  y funduplicatura  con  cierre
del  defecto  hiatal  (en casos  de  hernia  hiatal  congénita)7,8,
o  bien,  tubularización  del  estómago  a  través  de  una  tora-
cotomía  derecha  si  no  es posible  descender  el  estómago

hacia  el  abdomen  (en  el  caso  de un  esófago  corto  congénito
real)5.  Basándonos  en  las  explicaciones  de  otros  autores,  si
el  paciente  tiene  una  hernia  hiatal  se  debe  poder  descen-
der  el  estómago  desde  el  mediastino  al abdomen  y cerrar
el  defecto  hiatal.  Lo  anterior  debería  ocurrir  sin  compli-
caciones,  ya  que  se esperaría  contar  con  un esófago  de
longitud  normal  o casi  normal  y  ausencia  de otros  órga-
nos  abdominales  dentro  del  mediastino.  Si  se trata  de  un
esófago  corto  congénito  real se deberían  encontrar  signos
relacionados  a  un  evento  vascular  (inflamación,  irrigación
arterial  anormal),  así  como  otros  órganos  dentro  del  medias-
tino:  páncreas,  duodeno,  bazo;  indicando  así la necesidad
de  tubularización  del  estómago  con movilización  de estruc-
turas  en  la cavidad  abdominal  tanto  como  sea posible  (o
mantenerlas  dentro  del  mediastino)  y el  cierre  del  defecto
hiatal.

Conclusiones

Creemos  que  la  decisión  sobre  la  mejor  opción  de  manejo
quirúrgico  de  pacientes  como  este  depende  de  los  hallazgos
ultrasonográficos  prenatales  previos  y hallazgos  anatómi-
cos  individuales.  La  vigilancia  perinatal  juega  un  papel
preponderante  en  la  detección,  la vigilancia  y la decisión
oportuna  del  tratamiento  quirúrgico  idóneo:  la  presencia  de
una  imagen  hipoecóica  intratorácica  sin  desplazamiento  del
mediastino  parece  ser  altamente  sugestiva  de  la  presencia
de  esófago  intratorácico  congénito  (independientemente  de
si  se  trata de un  esófago  corto  real  o  una  hernia  hiatal).  El
manejo  debe  ser inmediato  al  nacimiento  dada  la  alta  mor-
talidad  relacionada  con  el  aspirado  bronquial  del contenido
gástrico.
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