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PALABRAS CLAVE Resumen

Epidermolisis Introduccion: La epidermolisis ampollosa engloba un conjunto de enfermedades caracterizadas
ampollosa; por la formacion de lesiones ampollosas en piel y mucosas ante traumatismos minimos. La afec-
Absceso tacion gastrointestinal es casi una constante en la forma distrofica recesiva, siendo el esofago
paraesofagico; una de las localizaciones mas frecuentes de las manifestaciones extracutaneas. El sintoma mas
Disfagia comun es la disfagia, habitualmente secundaria a la formacion de ampollas a este nivel que

condicionan la aparicion posterior de estenosis esofagicas cicatriciales.

Observacion clinica: Presentamos el caso de una paciente de 48 aios con epidermolisis ampo-
llosa distrofica recesiva remitida para estudio de disfagia, con sospecha de estenosis esofagica.
La imposibilidad de progresion del gastroscopio pediatrico debido a la aparicion de lesiones
ampollosas en hipofaringe secundarias al roce del instrumento y la aparente existencia de
una compresion extrinseca esofagica nos condujo a realizar una TC cervical para continuar
el estudio, la cual mostré una imagen compatible con absceso de localizacion paraeso-
fagica. Tras valorar el riesgo-beneficio de realizar puncion-drenaje endoscopico, optamos
por tratamiento conservador consiguiendo buenos resultados y resolucion completa de la
sintomatologia.

Conclusiones: Se presenta el caso de un absceso paraesofagico asociado a epidermdlisis ampo-
llosa, una causa poco comun de disfagia en estos pacientes, resuelto con tratamiento antibidtico
y esteroideo.

En este contexto clinico los procedimientos invasivos, incluyendo los endoscdpicos, 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 diagnodsticas.
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Paraesophageal abscess: an uncommon cause of dysphagia in epidermolysis bullosa

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

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

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
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to scar tissue and stenosis.
and complete symptom resolution.
considered.
© 2011 Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.
Introduccion

El término epidermolisis ampollosa, descrito por primera vez
en 1886", engloba un grupo heterogéneo de trastornos que
pueden afectar a piel, mucosas o0 ambas y que se diferencian
entre si en cuanto a caracteristicas clinicas, histopatoldgi-
cas, inmunoldgicas y genéticas. Entre ellos se encuentra la
epidermolisis ampollosa distrofica (EAD) cuyo origen reside
en una serie de mutaciones en el gen que codifica el colageno
tipo VIl y que provocan alteraciones localizadas de forma
caracteristica por debajo de la lamina densa reconocibles
con microscopia electronica. Existe una forma de heren-
cia autosomica dominante y una forma recesiva, ambas con
afectacion ultraestructural tipica y a su vez divididas en
varios subtipos?.

La afectacion gastrointestinal en las formas generaliza-
das de EAD es una constante, siendo mas florida en la forma
recesiva. Dentro de dicha afectacion, la disfagia aparece
como el sintoma mas frecuente®* y es debida, en la mayo-
ria de los casos, a una disminucion de la luz esofagica por
la formacion de ampollas y/o la presencia de estenosis. En
una proporcion inferior de casos, este sintoma puede expli-
carse por alteraciones motoras secundarias a la afectacion
histoldgica de la propia enfermedad.

Nosotros presentamos el caso de una paciente con EAD
y disfagia secundaria a la formacion de un absceso parae-
sofagico a nivel cervical, causa excepcional de disfagia en
pacientes con epidermolisis ampollosa.

Observacion clinica

Mujer de 48 anos diagnosticada desde el nacimiento de EAD
hereditaria con afectacion cutanea mutilante y pérdida de

piezas dentales pero sin antecedentes de complicaciones
gastrointestinales asociadas. Se traslado a nuestro servicio
enviada desde el servicio de otorrinolaringologia por sospe-
cha de estenosis esofagica.

En la anamnesis, la paciente referia la ingesta de bolo
alimentario de consistencia dura tras lo cual presentd dis-
fagia progresiva, tanto para liquidos como para soélidos,
que habia ido empeorando hasta desarrollar afagia. En la
exploracion fisica se encontraba estable y afebril, por-
tando una sonda nasogastrica que permitia alimentacion
enteral. Destacaba la presencia de lesiones cicatriciales en
extremidades con amputacion de la falange distal de los
dedos de ambas manos y la existencia de varios carcino-
mas epidermoides en region pretibial (fig. 1). Los valores
de laboratorio reflejaban una anemia microcitica hipocroé-
mica leve en relacion con déficit de hierro (hemoglobina
10g/dly hierro sérico 18 ug/dl), con proteinas totales, resto
de parametros nutricionales y hemograma dentro de los
limites de la normalidad. Ademas, existian datos de insu-
ficiencia renal cronica (creatinina de 2,3 mg/dl y potasio de
5,7 mEq/l) ya presentes en controles previos, motivo por el
que la paciente estaba siendo estudiada en el servicio de
nefrologia.

Durante su ingreso en otorrinolaringologia se habia
realizado laringofibroscopia donde se evidenciaba acu-
mulacion de saliva en zona retrocricoidea con mucosa
edematosa y lesiones indicativas de Candida en aritenoides,
sin observarse impactacion de cuerpo extrano. Ademas, se
habia solicitado un esofagograma que mostraba una ima-
gen compatible con estenosis de tercio esofagico superior
(fig. 2). Dado el antecedente traumatico, se sospechd que la
estenosis podria ser secundaria a la formacion de ampollas,
por lo que se inicié tratamiento médico con corticoides por
via intravenosa y se decidié la realizacion de endoscopia
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Figura 1 Lesiones cutaneas de la epidermdlisis: Se obser-
van lesiones ampollosas asociadas a otras fibrocicatriciales con
amputacion de falanges distales en las manos y varios carcino-
mas epidermoides en region pretibial.

digestiva alta para confirmar el diagndstico. Se utilizd
un gastroscopio pediatrico (5,1mm de diametro) intro-
duciéndolo hasta hipofaringe en paralelo con la sonda de
alimentacion, a este nivel se apreciaba una disminucion del
calibre de la luz que impresionaba de compresion extrinseca
e impedia el avance del endoscopio, por lo que se suspendid
la exploracion. En retirada, se observaron 3 lesiones ampo-
llosas de contenido hematico a nivel de paladar blando
presumiblemente producidas por el paso del endoscopio.
Ante estos hallazgos, se solicité una TC cérvico-toracica
en la que se encontraba un area de licuefaccion de 5,7 cm
de diametro transversal y 1,6 cm de diametro anteropos-
terior localizada en hipofaringe izquierda, inmediatamente
detras del polo superior del cartilago cricoides, en probable
relacion con absceso (fig. 3). La sospecha diagndstica se con-
firmo6 posteriormente mediante resonancia magnética con
gadolinio.

Tras establecer el diagnostico de absceso cervical parae-
sofagico izquierdo como responsable de la disfagia, se
suspendio el tratamiento corticoideo y se inicié tratamiento
con antibioterapia empirica intravenosa con amoxicilina-
clavulanico. Posteriormente, la paciente presentd una
buena evolucion clinica que permitio la retirada de la sonda
y la reintroduccion progresiva de alimentacion oral siendo
dada el alta en situacion similar a la basal. A los 2 meses, se
realizoé un esofagograma de control que mostré resolucion
de la estenosis con buen paso de contraste a través de la
luz.

Discusion

La disfagia es el sintoma mas comun de la afectacion gas-
trointestinal en la epidermolisis ampollosa. La causa mas
frecuente es la formacion de ampollas por despegamiento
entre el epitelio esofagico y la lamina propia secundaria
a pequefos traumatismos, igual que ocurre a nivel cuta-
neo. Como consecuencia de la agresion repetida, se van
formando lesiones fibrocicatriciales que acaban provocando
disminucion del diametro de la luz esofagica. De este modo,
distinguimos 2 componentes que pueden superponerse: un
proceso inflamatorio agudo consistente en la formacion
de ampollas (con riesgo de transformacion hemorragica y
rotura) y un proceso fibrocicatricial progresivo consecuencia
de la evolucion del anterior. Existen otras causas de dis-
fagia menos comunes como son los trastornos motores, la
presencia de esofagitis péptica, neoplasias que ocupan la
luz o la presencia de compresiones extrinsecas. Este tipo
de lesiones suelen localizarse en el tercio esofagico supe-
rior/hipofaringe, debido a que se trata de una zona estrecha
y poco distensible lo cual la hace vulnerable a pequenos
traumatismos ocasionados por el bolo alimentario. Por orden
de frecuencia le sigue el tercio esofagico inferior donde las
lesiones cicatriciales provocan incompetencia del esfinter
esofagico inferior y el reflujo acido perpetla el dafo.

En nuestro caso, la paciente presentaba sintomatologia
de disfagia alta progresiva de escasos dias de evolucion, lo
cual orienta a una estenosis aguda posiblemente secundaria
a una lesion ampollosa propiciada por la ingesta. Con esta
sospecha, se realizé un esofagograma que confirmo la pre-
sencia de una estenosis casi completa de la luz esofagica en
el tercio superior. La afectacion esofagica de la epidermoli-
sis ampollosa tiene imagenes caracteristicas en los estudios
baritados consistentes en estenosis largas, de bordes sua-
ves y afiladas en su extremo distal, aunque también pueden
verse estenosis segmentarias o membranas®’. La formacion
de seudodiverticulos, dilataciones preestendticas, ulcera-
ciones y espasmos se incluyen dentro de los hallazgos menos
frecuentes. En ocasiones, sobre todo en los casos en que se
afecta el tercio inferior, las estenosis recuerdan a las produ-
cidas por ingesta de causticos o a las de etiologia péptica®2.

Con estos hallazgos, esta indicada la realizacion de
estudio endoscopico que confirma la sospecha de esteno-
sis y descarta la existencia de compresiones extrinsecas
en ese punto o de procesos neoplasicos, ya que en estos
pacientes esta descrita una mayor incidencia de carcinomas
epidermoides’. Este debe realizarse con extremo cuidado
pues pequenos traumatismos sobre la mucosa pueden pro-
vocar importantes lesiones. Por ello, y aunque a priori el
grado de estenosis documentada no lo requiera, se reco-
mienda realizar la exploracion utilizando un endoscopio
pediatrico.

El manejo inicial de las estenosis inflamatorias en los
pacientes con epidermolisis ampollosa es controvertido. En
el pasado, se ha utilizado la fenitoina para el tratamiento de
las lesiones cutaneas y por analogia también se ha empleado
para la disfagia, aunque los Ultimos estudios concluyen que
carece de eficacia'®. También esta descrito el uso de cor-
ticoides para disminuir el componente inflamatorio de las
estenosis esofagicas de comienzo agudo; en estos casos el
uso de dosis altas puede mejorar los sintomas en las primeras
48h'12, Clasicamente, las estenosis fibrocicatriciales que
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Figura 2

Figura 3  Absceso paraesofagico: se observa zona de licue-
faccion de 5,7 x 1,6 cm de diametro en hipofaringe izquierda
inmediatamente por detras del polo superior del cartilago cri-
coides.

Esofagograma con bario: se muestra la estenosis esofagica a nivel del tercio superior.

no responden al tratamiento médico se trataban quirdrgi-
camente mediante esofagectomia y plastia coldnica. En la
actualidad, el tratamiento inicial de eleccion es la dilata-
cion endoscopica y se reserva la cirugia para aquellos casos
resistentes’3-13,

El hallazgo de una compresion extrinseca obliga a rea-
lizar pruebas de imagen encaminadas a descartar lesiones
paraesofagicas ocupantes de espacio o incluso a nivel intra-
parietal. La presencia de un absceso paraesofagico como
causa de disfagia en un paciente con epidermolisis ampo-
llosa aparece en la literatura médica tan solo de forma
anecdética. Su presencia probablemente guarde relacion
con microperforaciones secundarias a traumatismos del bolo
alimentario que en un primer momento hayan pasado desa-
percibidas clinicamente, en este contexto la ausencia de
fiebre u otra sintomatologia derivada del proceso infeccioso
estaria justificada por tratarse de un paciente inmunode-
primido. En este tipo de procesos, los microorganismos
responsables deben ser los hallados en la orofaringe/esé6fago
superior. En nuestro caso, tras confirmar el diagndstico de
absceso y descartar la presencia de ampollas como causan-
tes de la sintomatologia se suspendi6 el tratamiento con
corticoides y se opt6 por un manejo conservador consistente
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en soporte nutricional mediante alimentacion enteral y
cobertura antibiotica empirica intravenosa. De esta manera
conseguimos evitar el drenaje del absceso a través de la
fragil mucosa esofagica, lo cual, probablemente, habria pro-
vocado nuevas complicaciones.

La presencia de un absceso paraesofagico es una causa
poco frecuente de disfagia en el paciente con epidermolisis
ampollosa pero debe ser considerada en el diagndstico dife-
rencial. Es importante tener en cuenta la posibilidad del
tratamiento conservador que, como en nuestro caso, ade-
mas de ser efectivo evita los riesgos de tratamientos mas
agresivos descritos para otras causas de estenosis de la luz
como la dilatacion endoscopica, que podrian acarrear graves
complicaciones incluyendo la perforacion/rotura esofagica
con mediastinitis secundaria.
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