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Resumen
Introducción: La epidermólisis ampollosa engloba un conjunto de enfermedades caracterizadas
por la formación de lesiones ampollosas en piel y mucosas ante traumatismos mínimos. La afec-
tación gastrointestinal es casi una constante en la forma distrófica recesiva, siendo el esófago
una de las localizaciones más frecuentes de las manifestaciones extracutáneas. El síntoma más
común es la disfagia, habitualmente secundaria a la formación de ampollas a este nivel que
condicionan la aparición posterior de estenosis esofágicas cicatriciales.
Observación clínica: Presentamos el caso de una paciente de 48 años con epidermólisis ampo-
llosa distrófica recesiva remitida para estudio de disfagia, con sospecha de estenosis esofágica.
La imposibilidad de progresión del gastroscopio pediátrico debido a la aparición de lesiones
ampollosas en hipofaringe secundarias al roce del instrumento y la aparente existencia de
una compresión extrínseca esofágica nos condujo a realizar una TC cervical para continuar
el estudio, la cual mostró una imagen compatible con absceso de localización paraeso-
fágica. Tras valorar el riesgo-beneficio de realizar punción-drenaje endoscópico, optamos
por tratamiento conservador consiguiendo buenos resultados y resolución completa de la
sintomatología.
Conclusiones: Se presenta el caso de un absceso paraesofágico asociado a epidermólisis ampo-
llosa, una causa poco común de disfagia en estos pacientes, resuelto con tratamiento antibiótico
y esteroideo.
En este contexto clínico los procedimientos invasivos, incluyendo los endoscópicos, presentan
una elevada tasa de éxito, no obstante y a pesar de su seguridad, es preciso extremar las

precauciones, usar la técnica adecuada y considerar otras posibilidades diagnósticas.
© 2011 Elsevier España, S.L. Todos los derechos reservados.
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Paraesophageal abscess: an uncommon cause of dysphagia in epidermolysis bullosa

Abstract
Introduction: Epidermolysis bullosa encompasses a group of disorders characterized by the
development of blisters on the skin and mucous membranes after minimal trauma. Gastro-
intestinal involvement is almost always present in the recessive dystrophic form, with the
esophagus being one of the most frequent sites of extracutaneous manifestations. The most
common symptom is dysphagia, which is usually secondary to esophageal blisters that evolve
to scar tissue and stenosis.
Case report: We report the case of a 48-year-old woman with recessive dystrophic epider-
molysis bullosa who was referred because of dysphagia, with suspected esophageal stenosis.
Pediatric gastroscopy was abandoned due to the development of blistering of the hypopharynx
caused by the instrument and the apparent presence of extrinsic esophageal compression. To
continue the examination, cervical computed tomography was performed, showing an image
compatible with a paraesophageal abscess. After evaluating the risk-benefit ratio of performing
endoscopic biopsy-drainage, we decided on conservative treatment, achieving favorable results
and complete symptom resolution.
Conclusions: We describe a case of paraesophageal abscess associated with epidermolysis
bullosa, a rare cause of dysphagia in these patients, which was resolved with antibiotic and ste-
roid treatment. In patients with this disease, invasive procedures, including endoscopy, have
a high success rate. Despite the safety of these techniques, the utmost precautions should
be taken, an appropriate technique should be used, and other diagnostic options should be
considered.
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Introducción

El término epidermólisis ampollosa, descrito por primera vez
en 18861, engloba un grupo heterogéneo de trastornos que
pueden afectar a piel, mucosas o ambas y que se diferencian
entre sí en cuanto a características clínicas, histopatológi-
cas, inmunológicas y genéticas. Entre ellos se encuentra la
epidermólisis ampollosa distrófica (EAD) cuyo origen reside
en una serie de mutaciones en el gen que codifica el colágeno
tipo VII y que provocan alteraciones localizadas de forma
característica por debajo de la lámina densa reconocibles
con microscopia electrónica. Existe una forma de heren-
cia autosómica dominante y una forma recesiva, ambas con
afectación ultraestructural típica y a su vez divididas en
varios subtipos2.

La afectación gastrointestinal en las formas generaliza-
das de EAD es una constante, siendo más florida en la forma
recesiva. Dentro de dicha afectación, la disfagia aparece
como el síntoma más frecuente3,4 y es debida, en la mayo-
ría de los casos, a una disminución de la luz esofágica por
la formación de ampollas y/o la presencia de estenosis. En
una proporción inferior de casos, este síntoma puede expli-
carse por alteraciones motoras secundarias a la afectación
histológica de la propia enfermedad.

Nosotros presentamos el caso de una paciente con EAD
y disfagia secundaria a la formación de un absceso parae-
sofágico a nivel cervical, causa excepcional de disfagia en
pacientes con epidermólisis ampollosa.
Observación clínica

Mujer de 48 años diagnosticada desde el nacimiento de EAD
hereditaria con afectación cutánea mutilante y pérdida de
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iezas dentales pero sin antecedentes de complicaciones
astrointestinales asociadas. Se trasladó a nuestro servicio
nviada desde el servicio de otorrinolaringología por sospe-
ha de estenosis esofágica.

En la anamnesis, la paciente refería la ingesta de bolo
limentario de consistencia dura tras lo cual presentó dis-
agia progresiva, tanto para líquidos como para sólidos,
ue había ido empeorando hasta desarrollar afagia. En la
xploración física se encontraba estable y afebril, por-
ando una sonda nasogástrica que permitía alimentación
nteral. Destacaba la presencia de lesiones cicatriciales en
xtremidades con amputación de la falange distal de los
edos de ambas manos y la existencia de varios carcino-
as epidermoides en región pretibial (fig. 1). Los valores
e laboratorio reflejaban una anemia microcítica hipocró-
ica leve en relación con déficit de hierro (hemoglobina

0 g/dl y hierro sérico 18 �g/dl), con proteínas totales, resto
e parámetros nutricionales y hemograma dentro de los
ímites de la normalidad. Además, existían datos de insu-
ciencia renal crónica (creatinina de 2,3 mg/dl y potasio de
,7 mEq/l) ya presentes en controles previos, motivo por el
ue la paciente estaba siendo estudiada en el servicio de
efrología.

Durante su ingreso en otorrinolaringología se había
ealizado laringofibroscopia donde se evidenciaba acu-
ulación de saliva en zona retrocricoidea con mucosa

dematosa y lesiones indicativas de Candida en aritenoides,
in observarse impactación de cuerpo extraño. Además, se
abía solicitado un esofagograma que mostraba una ima-
en compatible con estenosis de tercio esofágico superior

fig. 2). Dado el antecedente traumático, se sospechó que la
stenosis podría ser secundaria a la formación de ampollas,
or lo que se inició tratamiento médico con corticoides por
ía intravenosa y se decidió la realización de endoscopia
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Figura 1 Lesiones cutáneas de la epidermólisis: Se obser-
van lesiones ampollosas asociadas a otras fibrocicatriciales con
amputación de falanges distales en las manos y varios carcino-
m
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ticoides para disminuir el componente inflamatorio de las
estenosis esofágicas de comienzo agudo; en estos casos el
as epidermoides en región pretibial.

igestiva alta para confirmar el diagnóstico. Se utilizó
n gastroscopio pediátrico (5,1 mm de diámetro) intro-
uciéndolo hasta hipofaringe en paralelo con la sonda de
limentación, a este nivel se apreciaba una disminución del
alibre de la luz que impresionaba de compresión extrínseca
impedía el avance del endoscopio, por lo que se suspendió

a exploración. En retirada, se observaron 3 lesiones ampo-
losas de contenido hemático a nivel de paladar blando
resumiblemente producidas por el paso del endoscopio.
nte estos hallazgos, se solicitó una TC cérvico-torácica
n la que se encontraba un área de licuefacción de 5,7 cm
e diámetro transversal y 1,6 cm de diámetro anteropos-
erior localizada en hipofaringe izquierda, inmediatamente
etrás del polo superior del cartílago cricoides, en probable
elación con absceso (fig. 3). La sospecha diagnóstica se con-
rmó posteriormente mediante resonancia magnética con
adolinio.

Tras establecer el diagnóstico de absceso cervical parae-
ofágico izquierdo como responsable de la disfagia, se
uspendió el tratamiento corticoideo y se inició tratamiento
on antibioterapia empírica intravenosa con amoxicilina-
lavulánico. Posteriormente, la paciente presentó una
uena evolución clínica que permitió la retirada de la sonda
la reintroducción progresiva de alimentación oral siendo

ada el alta en situación similar a la basal. A los 2 meses, se
ealizó un esofagograma de control que mostró resolución

e la estenosis con buen paso de contraste a través de la
uz.

u
4
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iscusión

a disfagia es el síntoma más común de la afectación gas-
rointestinal en la epidermólisis ampollosa. La causa más
recuente es la formación de ampollas por despegamiento
ntre el epitelio esofágico y la lámina propia secundaria
pequeños traumatismos, igual que ocurre a nivel cutá-

eo. Como consecuencia de la agresión repetida, se van
ormando lesiones fibrocicatriciales que acaban provocando
isminución del diámetro de la luz esofágica. De este modo,
istinguimos 2 componentes que pueden superponerse: un
roceso inflamatorio agudo consistente en la formación
e ampollas (con riesgo de transformación hemorrágica y
otura) y un proceso fibrocicatricial progresivo consecuencia
e la evolución del anterior. Existen otras causas de dis-
agia menos comunes como son los trastornos motores, la
resencia de esofagitis péptica, neoplasias que ocupan la
uz o la presencia de compresiones extrínsecas. Este tipo
e lesiones suelen localizarse en el tercio esofágico supe-
ior/hipofaringe, debido a que se trata de una zona estrecha

poco distensible lo cual la hace vulnerable a pequeños
raumatismos ocasionados por el bolo alimentario. Por orden
e frecuencia le sigue el tercio esofágico inferior donde las
esiones cicatriciales provocan incompetencia del esfínter
sofágico inferior y el reflujo ácido perpetúa el daño.

En nuestro caso, la paciente presentaba sintomatología
e disfagia alta progresiva de escasos días de evolución, lo
ual orienta a una estenosis aguda posiblemente secundaria
una lesión ampollosa propiciada por la ingesta. Con esta

ospecha, se realizó un esofagograma que confirmó la pre-
encia de una estenosis casi completa de la luz esofágica en
l tercio superior. La afectación esofágica de la epidermóli-
is ampollosa tiene imágenes características en los estudios
aritados consistentes en estenosis largas, de bordes sua-
es y afiladas en su extremo distal, aunque también pueden
erse estenosis segmentarias o membranas6,7. La formación
e seudodivertículos, dilataciones preestenóticas, ulcera-
iones y espasmos se incluyen dentro de los hallazgos menos
recuentes. En ocasiones, sobre todo en los casos en que se
fecta el tercio inferior, las estenosis recuerdan a las produ-
idas por ingesta de cáusticos o a las de etiología péptica5,8.

Con estos hallazgos, está indicada la realización de
studio endoscópico que confirma la sospecha de esteno-
is y descarta la existencia de compresiones extrínsecas
n ese punto o de procesos neoplásicos, ya que en estos
acientes está descrita una mayor incidencia de carcinomas
pidermoides9. Éste debe realizarse con extremo cuidado
ues pequeños traumatismos sobre la mucosa pueden pro-
ocar importantes lesiones. Por ello, y aunque a priori el
rado de estenosis documentada no lo requiera, se reco-
ienda realizar la exploración utilizando un endoscopio
ediátrico.

El manejo inicial de las estenosis inflamatorias en los
acientes con epidermólisis ampollosa es controvertido. En
l pasado, se ha utilizado la fenitoína para el tratamiento de
as lesiones cutáneas y por analogía también se ha empleado
ara la disfagia, aunque los últimos estudios concluyen que
arece de eficacia10. También está descrito el uso de cor-
so de dosis altas puede mejorar los síntomas en las primeras
8 h11,12. Clásicamente, las estenosis fibrocicatriciales que
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Figura 2 Esofagograma con bario: se muestra la e

Figura 3 Absceso paraesofágico: se observa zona de licue-
facción de 5,7 x 1,6 cm de diámetro en hipofaringe izquierda
inmediatamente por detrás del polo superior del cartílago cri-
coides.
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stenosis esofágica a nivel del tercio superior.

o responden al tratamiento médico se trataban quirúrgi-
amente mediante esofagectomía y plastia colónica. En la
ctualidad, el tratamiento inicial de elección es la dilata-
ión endoscópica y se reserva la cirugía para aquellos casos
esistentes13---15.

El hallazgo de una compresión extrínseca obliga a rea-
izar pruebas de imagen encaminadas a descartar lesiones
araesofágicas ocupantes de espacio o incluso a nivel intra-
arietal. La presencia de un absceso paraesofágico como
ausa de disfagia en un paciente con epidermólisis ampo-
losa aparece en la literatura médica tan sólo de forma
necdótica. Su presencia probablemente guarde relación
on microperforaciones secundarias a traumatismos del bolo
limentario que en un primer momento hayan pasado desa-
ercibidas clínicamente, en este contexto la ausencia de
ebre u otra sintomatología derivada del proceso infeccioso
staría justificada por tratarse de un paciente inmunode-
rimido. En este tipo de procesos, los microorganismos
esponsables deben ser los hallados en la orofaringe/esófago

uperior. En nuestro caso, tras confirmar el diagnóstico de
bsceso y descartar la presencia de ampollas como causan-
es de la sintomatología se suspendió el tratamiento con
orticoides y se optó por un manejo conservador consistente
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n soporte nutricional mediante alimentación enteral y
obertura antibiótica empírica intravenosa. De esta manera
onseguimos evitar el drenaje del absceso a través de la
rágil mucosa esofágica, lo cual, probablemente, habría pro-
ocado nuevas complicaciones.

La presencia de un absceso paraesofágico es una causa
oco frecuente de disfagia en el paciente con epidermólisis
mpollosa pero debe ser considerada en el diagnóstico dife-
encial. Es importante tener en cuenta la posibilidad del
ratamiento conservador que, como en nuestro caso, ade-
ás de ser efectivo evita los riesgos de tratamientos más

gresivos descritos para otras causas de estenosis de la luz
omo la dilatación endoscópica, que podrían acarrear graves
omplicaciones incluyendo la perforación/rotura esofágica
on mediastinitis secundaria.
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