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La acalasia esofagica

es una enfermedad
rara definida por una
alteracion en la relajacion
del esfinter esofagico
inferior tras la deglucién y
por la ausencia de ondas
peristalticas en el eséfago
inferior.

La disfagia para

liquidos y solidos,
la regurgitacién, el dolor
toracico y la pérdida de
peso son sus sintomas
mas caracteristicos,
aunque en sus fases
iniciales puede
confundirse con una
enfermedad por reflujo
gastroesofagico.

La manometria
esofagica es la
prueba diagnéstica
por excelencia.
Habitualmente se requiere
de la realizacién de una
endoscopia para descartar
una seudoacalasia, prueba
que es imprescincible
en pacientes de edad
avanzada y con pérdida
de peso importante.

Q Existen dos tipos

de tratamiento
endoscopico, la inyeccion
de toxina botulinica y
la dilataciéon neumatica.

La mayor eficacia de

la dilataciéon a medio y
largo plazo hace que se
considere una alternativa
terapéutica de primera
indicacion; la inyeccion
de toxina botulinica se
reserva para pacientes
con riesgo elevado.

La miotomia de Heller

es mas eficaz y mas
costosa que la dilatacion
neumatica. Junto a la
dilatacion, es la alternativa
terapéutica de primera
indicacion.

Trastornos motores

esofagicos

Acalasia esofagica
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La acalasia esofigica es el trastorno motor di-
gestivo mejor caracterizado. Se define por la
alteracién en la relajacion del esfinter esofdgico
inferior (EEI) tras la deglucién y por la ausencia
de ondas peristélticas en el eséfago inferior. Es
una enfermedad rara. Su incidencia se ha esti-
mado en 0,5 casos/100.000 habitantes/afo y su
prevalencia, en 8 casos/100.000 habitantes'. La
frecuencia de aparicién en varones y mujeres es
similar y se puede presentar a cualquier edad,
aunque su prevalencia aumenta con el enveje-
cimiento’.

Etiopatogenia

La causa de la acalasia esofdgica es desconocida
en la mayoria de los pacientes; sin embargo, en
un 3-5% de los casos es posible reconocer algu-
na etiologia®. Las causas mds frecuentes son las
neoplasias localizadas en el cardias o a distancia
y la compresién extrinseca de la unién esofa-
gogidstrica.

El mecanismo patogénico en la acalasia idio-
pitica es la pérdida de las neuronas inhibido-
ras del plexo mientérico esofigico en el EEI
y en el cuerpo esofdgico por un proceso infla-
matorio®. Se han propuesto tres tipos de fac-
tores como posibles causas de esta alteracion:
infecciosos, genéticos y autoinmunitarios. Se
ha sefialado! que el factor inicial seria de ori-
gen ambiental (sinfeccioso?)** que, actuando
en individuos con mayor susceptibilidad por
predisposicién genética, activaria una res-
puesta autoinmunitaria®® causante de la pér-
dida de las neuronas inhibidoras. La pérdida
de estas neuronas produciria una disminucién
en la disponibilidad de neurotransmisores in-
hibidores como el éxido nitrico y el polipépti-
do intestinal vasoactivo.

Manifestaciones
clinicas

En la figura 1 se observa la frecuencia de sin-
tomas en 65 pacientes con acalasia idiopdtica
evaluados en 8 hospitales espafioles’. En la ma-
yoria los sintomas interferian o imposibilitaban
las actividades diarias de los pacientes.

Los sintomas de la enfermedad progresan len-
tamente, lo que con frecuencia ocasiona retraso
en el diagndstico. En nuestra serie’, la mediana
de duracién de los sintomas fue 3 afios, con va-
rios casos con evolucién de mas de 10 afios. La
disfagia suele ser el primer sintoma, con presen-
tacién intermitente al inicio para hacerse mds
frecuente con el paso del tiempo. Es caracteris-
tica la disfagia para liquidos desde el principio
—disfagia paradéjica— a diferencia de la oca-
sionada por lesiones esofdgicas orginicas, que
comienza siendo para sélidos. La regurgitaciéon
postural y la pérdida de peso suelen aparecer
en pacientes con enfermedad avanzada. Algu-
nos pacientes refieren haber presentado tiempo
atrds dolor tordcico o pirosis que desaparecieron
dando lugar a la disfagia.

Existen multiples evidencias de que la acalasia eso-
tagica altera significativamente la calidad de vida
relacionada con Ia salud. Ello es asi tanto cuando se
utilizan cuestionarios genéricos'®'? como especifi-
cos del sistema’™ o de la enfermedad’.

Diagnéstico y
diagnéstico diferencial

Esofagograma
La imagen tipica (fig. 2) consiste en la dilata-
cién, mds o menos marcada, del eséfago y el
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La acalasia esofagica se
define por la alteracion en

la relajacion del esfinter
esofagico inferior (EEI) tras la
deglucion y por la ausencia
de ondas peristélticas en el
esoéfago inferior.

La causa de la acalasia
esofagica es desconocida
en la mayoria de los
pacientes; sin embargo, en
un 3-5% de los casos es
posible reconocer alguna
etiologia (seudoacalasia),
especialmente neoplasica.

El mecanismo patogénico
en la acalasia idiopética es
la pérdida inflamatoria de
las neuronas inhibitorias del
plexo mientérico esofégico,
en el EEl'y en el cuerpo
esoféagico.

Los sintomas mas frecuentes
son la disfagia para liquidos
y solidos, la regurgitacion, el
dolor toracico y la pérdida
de peso. En la mayoria de
los pacientes los sintomas
interfieren en las actividades
diarias.

La acalasia esofagica altera
significativamente la calidad
de vida relacionada con la
salud.
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Figura 1. Frecuencia de presentacion de los sintomas en una serie propia de pacientes con acalasia esofigica.

Figura 2. Esofagograma en un paciente con
acalasia. Se observa dilatacion moderada del

cuerpo esofigico y aspecto afilado del cardias.

afilamiento regular del cardias, que ofrece una
imagen en punta de ldpiz o cola de ratén.

Endoscopia

Los hallazgos endoscépicos caracteristicos en la
acalasia son la dilatacién del cuerpo esofigico
y el cardias puntiforme que ofrece una resis-
tencia leve o moderada al paso del fibroscopio.
En ocasiones, se observa retencién alimentaria
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y pueden aparecer lesiones inflamatorias o can-
didiasis producidas por la retencién. Esta explo-
racién es imprescindible para descartar lesiones
neoplasicas del cardias que pueden ser causa de
seudoacalasia.

Manometria esofagica

Es la prueba de eleccién para establecer el diag-
néstico de acalasia. Los criterios diagnésticos
son'®: ausencia de relajacién o relajacion incom-
pleta del EEI tras la deglucién y aperistalsis,
bien por registrarse ondas simultdneas o por au-
sencia de contraccién (fig. 3). En algunos casos,
se observa hipertonia del EEI, incremento de la
presién basal del cuerpo esofigico y aumento
de la amplitud y duracién de las ondas de con-
traccidn, que pueden ser repetitivas; pero estos
hallazgos no son necesarios para el diagndstico.
La manometria de alta resolucion (fig. 4) per-
mite obtener mayor informacién, cuya aplica-
bilidad clinica estd por definir. En ella, la al-
teracién de la relajacion del EEI se define por
un presién integrada de relajacién durante 4 s
> 15 mmHg". La informacién aportada por
esta técnica permite subclasificar la acalasia en
tres tipos, en funcién de la respuesta del cuerpo
esofdgico a la deglucién®. En el tipo I (acala-
sia clasica), al menos el 80% de las ondas tie-
nen una amplitud < 30 mmHg. En el tipo 1I
(acalasia con compresion), méds de un 20% de
las ondas presentan presurizacion panesofigica
—desde el esfinter superior al inferior— > 30
mmHg. En el tipo III (acalasia espéstica), al
menos el 20% de las ondas son espdsticas, con
una velocidad del frente contractil > 8 cm/s. Se
ha sefialado que esta clasificacién tendria valor
prondstico, de tal forma que los pacientes del
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Figura 3. Manometria esofdgica de alta resolucion con imagen de trazado de lineas de presion en un paciente
con acalasia, que muestra tras una deglucion de 5 ml de agua una onda de contraccion en el cuerpo esofdgico
terciaria (se marca el inicio de la onda en cada canal con una linea vertical de trazo discontinuo) y relajacion
incompleta del esfinter esoféigico inferior (la linea horiontal del canal P5 marca la presion fiindica espiratoria).

tipo II responderian mejor a cualquier forma de
tratamiento que los del tipo I y III*. Se requie-
re mds informacién procedente de otros centros
para poder confirmar estos hallazgos.

Diagnéstico diferencial

Debe realizarse con la seudoacalasia, especial-
mente con la de origen neopldsico. Los datos
que apoyan este diagnéstico son el inicio de los
sintomas a una edad avanzada, la progresién
rapida de los sintomas, la pérdida de peso im-
portante y la dificultad excesiva para franquear
el cardias con el endoscopio. Si hay sospecha
clinica, debe realizarse biopsia del cardias, to-
mografia computarizada toracoabdominal y/o
ultrasonografia endoscépica.

En pacientes con disfagia poco frecuente, pirosis
y dolor torécico, como puede ocurrir en la fase
inicial de la enfermedad, es necesario realizar un
diagnéstico diferencial con la enfermedad por
reflujo gastroesofégico, para lo que suele ser su-
ficiente una manometria esofigica.

Tratamiento

Tratamiento farmacolégico

Diversas sustancias, como los nitratos y los an-
tagonistas del calcio, pueden relajar el musculo
liso y disminuir la presién de reposo del EEIL
Varios estudios han sefialado que estos firma-
cos alivian la sintomatologia en pacientes con

acalasia'®?. Su utilidad real en la practica clinica
es escasa?’, ya que su eficacia es limitada y con
frecuencia producen efectos secundarios, espe-
cialmente cefalea, rubor facial y edemas.

Inyeccién de toxina botulinica

Esta produce disminucién de la liberacién de
acetilcolina en las terminaciones nerviosas. La
razén de su uso en la acalasia es compensar la
pérdida de efecto de la inervacién inhibidora
con disminucién del efecto de la inervacién
excitadora. Se administra por via endoscépica
inyectando, con una aguja de escleroterapia,
20-25 unidades en cada cuadrante de la unién
esofagogdstrica.

Produce una disminucién de la presion del EEI
y, como consecuencia, un alivio parcial de los
sintomas en las tres cuartas partes de los pa-
cientes un mes después del tratamiento®?. Su
principal problema es la transitoriedad de su
efecto, ya que menos de la mitad de los pacien-
tes refieren mejoria transcurrido 1 afio, incluso
tras varias sesiones de tratamiento®*%. En com-
paracién con la dilatacién neumadtica, su eficacia
es significativamente menor a los 6 y 12 meses
tras el tratamiento®. Los efectos secundarios
son escasos y leves; aparece reflujo gastroesofd-
gico en menos del 5% de los pacientes.

Dilatacion forzada del cardias
El dilatador més empleado en la actualidad es
el tipo Rigiflex, que consiste en un balén de po-
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Los hallazgos endoscoépicos
caracteristicos en la
acalasia son la dilatacion
del cuerpo esofagico y el
cardias puntiforme que
ofrece una resistencia leve
o0 moderada al paso del
fibroscopio. La endoscopia
es imprescindible para
descartar lesiones
neoplasicas del cardias
que pueden ser causa de
seudoacalasia.

La manometria esofagica es
la prueba de eleccion para
establecer el diagnostico

de acalasia. Los criterios
diagnosticos son la ausencia
de relajacion o relajacion
incompleta del EEl tras la
deglucién, y la aperistalsis,
bien por registrarse ondas
simultaneas o por ausencia
de contraccion.

La manometria de

alta resolucion aporta
informacion mas amplia
que permite subclasificar
la acalasia en tres tipos,
en funcioén de la respuesta
del cuerpo esofagico a

la deglucién: acalasia
clasica (tipo ), acalasia
con compresion (tipo Il) y
acalasia espastica (tipo lI).
Se ha sefalado que esta
clasificacién tendria valor
prondstico, de tal forma
que los pacientes del tipo
Il responderian mejor al
tratamiento que los del tipo

lylll.

Debe realizarse diagndstico
diferencial con la
seudoacalasia y, en las fases
iniciales, con la enfermedad
por reflujo gastroesofagico.

Los nitratos y antagonistas
del calcio son poco Utiles

en la practica clinica, ya que
su eficacia es limitada y con
frecuencia producen efectos
secundarios.
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La inyeccioén de toxina
botulinica en la unién
esofagogastrica produce

un alivio parcial de los
sintomas a corto plazo,
aunque es frecuente la
transitoriedad de su efecto.
En comparacion con la
dilatacion neumatica, su
eficacia es significativamente
menor a los 6y 12 meses tras
el tratamiento.

La dilatacion neumatica del
cardias ofrece resultados
excelentes o buenos en el
65-85% a corto plazo y en

el 50-60% a largo plazo.

Los factores mas Utiles para
predecir su eficacia son la
edad del paciente (menos
eficaz en jévenes) y la presion
del EEl tras la dilatacion (mas
eficaz si es < 10 mmHg).

La principal complicacion
de la dilatacion neumatica
a corto plazo es la
perforacién. Ocurre en

un 2-5% de los casos. El
reflujo gastroesofagico es
la principal complicacion a
medio y largo plazo.

La miotomia de Heller obtiene
resultados excelentes o
buenos en el 80% de los
casos, y llega al 65% a los 20
anos de la intervencion. Su
eficacia es superior a la de

la dilatacién neumatica, pero
también lo es su coste.

La complicacién mas
frecuente de la miotomia es
el reflujo gastroesofagico,
que con frecuencia produce
esofagitis e incluso estenosis
péptica.
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Figura 4. Manometria esofigica de alta resolucion con representacion topogrdfica de presion en un
paciente con acalasia, que muestra dos contracciones simultdneas tras una deglucion de saliva (4) y de 5 ml
de agua (B). Nétese que la presion basal del cuerpo esofigico es mayor (escala de presion por colores) que la
presion del fundus gastrico. EEL esfinter esofigico inferior; EES: esfinter esofigico superior.

lietileno de 10 cm de longitud y 3, 3,5 0 4 cm
de didmetro. Se monta sobre un catéter flexible
y su correcta situacién en el EEI se controla con
fluoroscopio. La primera sesién de dilatacién
neumdtica obtiene resultados excelentes o bue-
nos en el 65-85% a corto plazo y en el 40-50%
a largo plazo®*3% las siguientes sesiones son
menos eficaces”. En general, este tratamiento
consigue buenos resultados a largo plazo en dos
terceras partes de los pacientes; es mds eficaz
para el alivio de la disfagia que del dolor. Los
factores mas utiles para predecir su eficacia son
la edad del paciente (menos eficaz en jévenes) y
la presion del EEI tras la dilatacién (mds eficaz
sies < 10 mmHg)*.

La principal complicacién a corto plazo es la
perforacién. Ocurre en un 2-5% de los casos y a
menudo puede manejarse adecuadamente con
tratamiento conservador. El reflujo gastroeso-
fagico es la principal complicacién a medio y
largo plazo.

Cardiomiotomia

Descrita por Ernst Heller en 1913, consiste
en la miotomia anterior de las fibras del EEI,
que se extiende 1 cm hacia el estémago y va-
rios hacia el eséfago. Puede realizarse mediante
acceso endoscépico, abdominal o torédcico. Con
frecuencia se asocia una funduplicatura de 180°
anterior (técnica de Dor) o posterior (técnica
de Toupet), o de 270° (técnica de Belsey-Mark
IV) como método antirreflujo.
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En las series publicadas, los resultados son exce-
lentes o buenos entre el 48 y el 100% de los pa-
cientes; la media est4 en torno al 80%**. Se ha
observado una disminucién en la eficacia con el
paso del tiempo, que llega al 65% a los 20 afios
de la intervencién. Su eficacia es superior a la de
la dilatacién neumdtica®*, pero también lo es
su coste®. El tipo de acceso (tordcico o abdo-
minal) y la forma de acceso (abierto o endoscé-
pico) no parecen condicionar diferencias en la
eficacia®®*. La realizacién previa de una dilata-
cién neumdtica no modifica su eficacia y segu-
ridad¥’. La mortalidad es muy baja, nula en las
series que han empleado cirugia endoscépica.
La complicacién mds frecuente y significativa
es el reflujo gastroesofégico, que con frecuencia
produce esofagitis e incluso estenosis péptica.
Su incidencia es menor si se ha realizado téc-
nica antirreflujo.

Otros tratamientos

La miotomia endoscépica del EEI es un tra-
tamiento experimental en la actualidad. En
pacientes con sintomatologia importante que
no responden a otros tratamientos, puede
realizarse una reseccién esofgica con recons-
truccién. En pacientes muy ancianos o con
enfermedades graves asociadas, puede con-
seguirse una alimentacién adecuada con una
gastrostomia.



Riesgo quirtrgico estandar
Segun preferencias
y disponibilidad

Repetir Dilatacién
dilatacién neumdtica
(1 o 2 veces)

* *
Miotomia Reseccién
esofdgica

Riesgo quirurgico
elevado o rechazo del
manejo estdndar

Manejo
estandar o
gastrostomia

Figura 5. Algoritmo terapéutico en la acalasia esofdgica. *Fracaso terapéutico.

Seleccion del
tratamiento

Los factores basicos para elegir el tratamiento
son la opinién del paciente, las opciones tera-
péuticas disponibles, el riesgo vital del paciente
y la intensidad de los sintomas. En la figura 5
se presenta una propuesta de tratamiento de la
acalasia.
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Se evaliia a 99 pacientes

con acalasia esofdgica

antes del tratamiento,

que se clasifican, segin el
comportamiento motor del
cuerpo e.rofa’gico, en tres
tipos: acalasia clisica (tipo
1), acalasia con compresion
(tipo II) y acalasia espdstica
(tipo II1). Se verifica que la
respuesta a cualquier forma
de tratamiento se asocia
significativamente al subtipo
de trastorno motor, que es
mejor en el tipo 11 y peor en el
tipo I11.
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