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Acalasia de esofago.
Informe de un caso y revision de la literatura

Orlando Felmer E%, Carlos Carcamo I2.

RESUMEN

La acalasia de esdéfago corresponde a un trastorno primario de la motilidad de dicho drgano.
Sus caracteristicas son la falta de relajacion del esfinter esofagico inferior durante la deglucién y la
aperistalsis del eséfago. Se presenta el caso de una mujer de 75 afios que consulta por cuadro de
disfagia a sdlidos, regurgitacion y baja de peso. Se realiza Rx de eséfago, estomago y duodeno, que
evidencia dilatacion patoldgica del eséfago e imagen tipica en pico de flauta distal, diagnosticandose
acalasia. Tras completar evaluacion se decide cirugia, realizandose una cardiomiotomia de Zaaijer
con hemivalva anterior de Dor por Videolaparoscopia evolucionando satisfactoriamente. (Palabras
claves/Key words; Acalasia de es6fago/Esophageal Achalasia; Enfermedades esofagicas/Esophageal
diseases; Trastornos de la motilidad esofagica/Esophageal motility disorders).

INTRODUCCION

La acalasia de esofago corresponde al
trastorno primario mas comun de la motilidad
esofagical’. Se caracteriza por lafalta de relajacion
del esfinter esofagico inferior (EEI) y la aperistalsis
del cuerpo esofégico durante la deglucion®®8,
causada por la degeneracién de los plexos
nerviosos mientérico® y autonomo. Su etiologia
aun es desconocida*®®, postulandose diversas
teorias. Su presentacion es relativamente rara®®.
El diagndstico se realiza mediante los signos y
sintomas clinicos caracteristicos, apoyados
fundamentalmente en la manometria esofagica,
ademas de laradiologia, endoscopiay cintigrafia.

Consideramos de interés comunicar el caso
de una paciente que consulta por cuadro de
disfagia a sélidos, regurgitacion y baja de peso.
Se realiza radiografia de esoéfago, estbmago y
duodeno (EED), que evidencia dilatacién
patologica del es6fago e imagen tipica en pico
de flauta distal, diagnosticandose acalasia. Tras
completar evaluacién se decide cirugia,

realizandose una cardiomiotomia de Zaaijer con
hemivalva anterior de Dor por Videolaparoscopia.

CASO CLIiNICO

Paciente de 75 afios, obesa mérbida (IMC
40), secuelada de accidente cerebrovascular e
hipertensa. Consulta el 31 de diciembre de 2003
en policlinico de gastroenterologia del Hospital
Clinico Regional Valdivia (HCRV) por cuadro de
disfagia a sélidos, regurgitacion y baja de peso de
un mes y medio de evolucién. Se realiza
endoscopia digestiva alta (EDA) que concluye
esofagitis grado Il y sospecha de véarices
esofagicas. Se diagnostica reflujo gastroesofagico
y se indica tratamiento con inhibidor de la bomba
de protones (esomeprazol) por dos meses.

Asiste a control programado el dia 18 de
marzo de 2004 en gastroenterologia, en donde se
describe una mejoria clinica de su reflujo pero por
cuadro respiratorio intercurrente no se realiza
control endoscépico planificado. Queda en tratamiento
con Ranitidina y se cita a control en seis meses.
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Por cuadro de disfagia severa consulta en
Unidad de emergencia adultos del HCRV el dia 3
de febrero de 2005, llevando consigo una Rx de
EED que evidencia dilatacién patoldgica del
esoOfago e imagen tipica en pico de flauta distal,
diagnosticandose acalasia. Se indica régimen
licuadoy control en policlinico de cirugia digestiva.

El dia 21 de febrero de 2005 es derivada
de urgencia desde Futrono a Valdivia por cuadro
de afagia. En Unidad de emergencia adultos, se
realiza EDA, comprobando cuerpo extrafio
alimentario impactado a nivel cardial que se
extrae y se logra avanzar endoscopio y luego
dilatador de 42 F sin dificultad a estdmago. Se
mantienen las indicaciones antes descritas y se
indica control en policlinico de cirugia digestiva.

Es evaluada por cirujano digestivo el dia 3
de marzo de 2005, en donde se indica
hospitalizar el 7 de abril de 2005 para discutir
alternativa terapéutica.

Ingresa al Servicio de Cirugia del HCRYV el
dia planificado, realizdndose nueva EDA que
evidencia mucosa esofagica normal y restos de
alimento en la zona precardial que se extraen.
Existe un buen paso a distal del endoscopio.

Tras completar evaluacion con examenes
de rigor se decide cirugia, realizandose el dia
22 de abril de 2005 una cardiomiotomia de

Zaaijer con hemivalva anterior de Dor por
Videolaparoscopia, sin incidentes. Es dada de
alta al tercer dia postoperatorio con régimen
licuado bien tolerado.

Asiste regularmente a controles
ambulatorios mensuales constatando buena
tolerancia alimentaria, sin sintomas de reflujo.
Transito baritado de control confirma la adecuada
evolucién postoperatoria, mostrando un buen
paso del contraste a estdmago sin presencia de
reflujo. (Figuras 1).

COMENTARIO

La acalasia de esdfago corresponde al
trastorno primario mas comun de la motilidad del
esofago®. El término deriva del vocablo griego
“a jalasis” que significa “sin relajacion”>®,
Precisamente la falta de relajacion del esfinter
esofagico inferior (EEI), junto al aumento de
resistencia (hipertension) al flujo de salida y la
aperistalsis del es6fago durante la deglucion?4568
(contraccion espastica), son los elementos que
definen a esta patologia, resultando en un severo
deterioro en el transporte del bolo secundario a
una propulsion inefectiva del cuerpo esofagico®,
cuya causa es producto de la degeneracién de
los plexos nerviosos mientérico (Auerbach)?47 y

FIGURA 1. Es6fagograma baritado postoperatorio.
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auténomo, este ultimo ubicado en los 2/3
inferiores del eso6fago. La etiologia adn es
desconocida®, postulandose diversos origenes
como el hereditario, degenerativo, autoinmune y/
o infecciosos (probablemente viral), siendo las
dos Ultimas las causas mas aceptadas®.

Aunque corresponda al desorden funcional
mas comun del cuerpo del esoéfago y del EEI, su
presentacion es relativamente rara®®,
reportandose el primer caso hace unos 300 afios
por Thomas Willis®. Actualmente se describe una
incidencia que oscila entre 0,5-1/100.0000 y una
prevalencia de 0,03-8/100.000, presentando una
distribucion bimodal, con un peak entre los 20—
40 afios y un segundo peak mayor a los 60
afos®8. No se ha descrito ninguna predileccion
epidemioldgica en cuanto a raza o género®.

Existe evidencia que en estos pacientes hay
una menor concentracién esofagica de
neurotransmisores, como el polipéptido intestinal
vasoactivo y el neuropeptido Y, ademas de una
disminucion o ausencia de 6xido nitrico sintetasa
(NOS) contenida en las fibras nerviosas del plexo
mientérico®’. Esta abolicion neuronal es gradual,
lo que coincide con la clinica de la enfermedad,
desafortunadamente la etiologia de estos cambios
neuronales aln es desconocida®. Todo esto
conlleva a un estimulo colinérgico sin oposicion.
La ausencia de relajacion del muasculo liso del
esofago da por resultado la relajacion incompleta
de EEIl y la ausencia de peristalsis esofagica
distal®*s. Por otro lado, la degeneracion del sistema
nervioso autbnomo y entérico podria afectar la
sensibilidad visceral?2. Se ha demostrado una
disminuciéon significativa en la quimio y
mecanosensibilidad?, aumentando los umbrales
para estos estimulos?, lo que permite una pobre
percepcion de la distension esofagicay del reflujo
acido antes y después del tratamiento?, motivo
gue produce un retraso en la consulta.

Histopatolégicamente se ha visto una
infiltracién inflamatoria del plexo mientérico?3,
conduciendo a la degeneracién de neuronas y
fibrosis?. Ademas existe evidencia de cambios
degenerativos de las fibras vagales y pérdida de
neuronas del nacleo motor dorsal del nervio vago
y del plexo de Auerbach?®.

Por otro lado, el riesgo del cancer aumenta
entre 14 y 140 veces en comparacion a la
poblacion general, describiéndose en la literatura
gue luego de 30 afios de comenzar la terapia el
19% de las muertes corresponden a cancer
esofagico, lo que seria producto de la exposicion
crénica de la mucosa a noxas debido a la estasia

esofagica?®. Histopatolégicamente se ha
evidenciado hiperplasia escamosa, lo que puede
desencadenar con el tiempo un carcinoma de
células escamosas®. Sin embargo, el pronéstico
de la neoplasia no experimenta diferencias al ser
producto de una acalasia.

El diagnéstico se realizaluego de la sospecha
clinica, mediante manometria complementado con
estudios radiolégico, e histolégico®, y en algunas
ocasiones asociados ala endoscopiay cintigrafia.
Los sintomas son insidiosos y se deben a la
obstruccion funcional del EEI, lo que desencadena
una disfagia ilégica progresiva, asociado a
pseudoregurgitacion, vomitos, reflujo, pérdida
pesoy dolor retroesternal, y con menor frecuencia
tos, pirosis, carraspera, odinofagia, aspiracion y
halitosis?3578,

Por otro lado, cabe destacar la existencia
de un cuadro distinto pero con una clinica,
radiologia y manometria similar a la acalasia
primaria, tema de esta discusion®. Nos referimos
a la acalasia secundaria o pseudoacalasia,
cuadro en el que existe disfuncién de la motilidad
esofdgica con una causa identificable,
frecuentemente consecuencia de la enfermedad
de Chagas, infeccion producida por el parasito
protozoario Trypanosoma cruzi, cuadro que
afecta a unos 20 millones de personas en Centro
y Sudamérica®. En este cuadro se puede apreciar
una disminucion de células ganglionares en los
plexos de Meissner y Auerbach®.

Dentro del estudio imagenolégico de la
acalasia primaria, es de primordial importancia la
realizacion de un esofagograma baritado (85%
especificidad), el que muestra una estenosis del
esofago distal con una imagen tipica en pico de
pajaro o flauta (Figura 2), un grado variable de
dilataciéon proximal y ausencia de burbuja
géastrica®4®. La manometria, considerada el gold
standard para los des6rdenes motores del
esoOfago, evidenciard una atenuada peristalsis de
cuerpo esofagico y un aumento de la presion del
EEI en 50% de los casos®**5. Un 70-80% de los
pacientes presentara relajacion ausente o
incompleta durante la deglucién y el 20-30%
restante, relajaciones de corta duracion y
funcionalmente inadecuadas®*. Cuando la
presion de EEI supera los 10 mm Hg durante la
deglucién, el diagnoéstico tiene una sensibilidad
y una especificidad cercana al 100%°. La
endoscopia con biopsia permite sospechar el
diagnéstico y descartar otras patologias, al igual
que la ultrasonografia y la tomografia axial
computada®*®,
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FIGURA 2. Imagen tipica en pico de péajaro o flauta.

Este cuadro se clasifica segun el grado de
alteracion anatémico-radiol6gica®®.

. Tipo | Precoz: trastorno motor, sintomatico,
sin dilatacién esofagica

. Tipo Il No avanzado: con dilatacion < 10
cm, (8 cm para otros autores)

. Tipo Il Avanzado: con dilatacién >10 cm

. Tipo IV Avanzado: con dilatacién mas de
10 cm y de tipo megaeso6fago sigmoideo

Respecto al tratamiento se sabe que
ninguna terapia resuelve la pérdida y dafio
neuronal, por lo que todas se consideran de
caracter paliativo®°. Su objetivo es corregir la
obstruccidon funcional del EEI y disminuir la

presién del EEI para facilitar el vaciamiento
esofagico, mejorar los sintomas y prevenir
complicaciones relacionadas a la estasia y
dilatacion esofagica en etapas mas avanzadas
(megaeso6fago)3610i . Dentro de las opciones
terapéuticas aceptadas en la actualidad estan el
tratamiento farmacolégico, endoscépico o
quirtrgico51012,

Entre los agentes farmacolégicos se
encuentran los de uso oral (bloqueadores de los
canales de calcio, nitratos, agonistas de los
receptores B, adrenérgicos, anticolinérgicos e
inhibidores de la fosfodiesterasa) y los inyectados
endoscépicamente como la toxina botulinica®®®.
En el primer grupo destacan los nitratos como el
Isosorbide dinitrato (dosis de 5 a 10 mg) y la
nitroglicerina (dosis de 0,3 mg por vez)¥, y los
bloqueadores de los canales de calcio, como el
nifedipino y el diltiazem (dosis de 10 a 30 mg por
vez)>10, Estos pueden disminuir la presion del EEI
relajando la musculatura lisa, pero son poco
eficaces dado que disminuyen muy poco la
presién de reposo del EEI®'®. Como efecto
secundario pueden producir: cefalea, hipotension
y desarrollo de tolerancia al medicamento®®. Su
efecto es transitorio con alta recurrencia, por lo
que no debe ser realizado como tratamiento
primario excepto en pacientes afiosos y/o de alto
riesgo quirdrgico, en estadios muy iniciales de la
enfermedad en que no hay dilatacion esofagica,
en caso de rechazo a la dilatacion o cirugia,
patologia mental concomitante que contraindique
otros procedimientos o como medida transitoria
en espera de un tratamiento definitivo>1°,

En el segundo grupo de farmacos se
encuentran los inyectados por via endoscépica,
como la neurotoxina del Clostridium botulinuns#8
La toxina botulinica (Botox®) es un péptido
bloqueador neuromuscular que inhibe la
liberacién de acetilcolina neural®*>°, produciendo
una pardlisis medicamentosa reversible del EEIS.
Se inyecta a 1 cm sobre la linea Z en los 4
cuadrantes, requiriendo de aproximadamente 20-
25 unidades en cada uno®. Su efecto se ve luego
de 24 horas®. Este farmaco ademas se puede
utilizar como medida diagnéstica inicial cuando
éste es dudoso, visualizando la respuesta a la
inyeccion como prueba terapéutical®. Tiene un
buen resultado sintomético a corto plazo (70-90%
con una dosis), el que disminuye a un 66% a los
6 meses y a un 30% transcurrido un afio,
obteniéndose un promedio de respuesta de 0,7-
1,6 afios>. Requiere de nuevas dosis cada 6
meses Y su efecto va disminuyendo en el tiempo,
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tanto en potencia como en duracion,
probablemente por regeneracion de los
receptores afectados®'%13, Se consideran factores
de éxito terapéutico la edad mayor a 50 afios
(con una respuesta superior a 3 meses de un
82% v/s un 43%), acalasia vigorosa (100% v/s
un 52%) y el uso de 100 U, repartida en 2 dosis?®.
Dentro de las complicaciones se describen el
dolor transitorio (25%) y el reflujo gastroesofagico
(RGE)>113, Las bajas dosis utilizadas minimizan
el riesgo de causar botulismo®®. Su mayor utilidad
esta en las etapas iniciales, acalasia vigorosa y
en pacientes con contraindicacion quirdrgica?®.

La dilatacién neumatica o hidrostatica del EEI
se considera como la opcion no quirdrgica mas
eficaz®®. Esta consiste en debilitar el EEI
desgarrando sus fibras musculares, lo que se
puede realizar por medio de multiples tipos de
balones neuméticos o hidrostaticos”°.
Actualmente el de mayor uso en E.E.U.U es el
balon de polietileno Rigiflex®, que se instala con
guia y se ubica radiolégicamente en el EEI?#,
Existen balones de tres diametros 3,0-3,5y 4,0
cm, utilizandose en forma secuencial segun la
respuesta clinica®°. En este caso la indicacion
quirdrgica esta dada si luego de tres dilataciones
no se produce mejoria sintomatica®. Aiin no hay
consenso en la literatura respecto al método
Optimo de dilatacién, tipo de balén, diametro
maximo utilizado, presion de insuflacion del balén
(100-1000 mmHg), tiempo de insuflacion (seg a 5
min) y namero de insuflaciones por sesion (1-5)%.
Con esta técnica se obtiene una buena remision
de los sintomas (50-93%)3, siendo esto mejor a
corto plazo (60-85%)1°. A largo plazo la eficacia
es insatisfactoria, aproximadamente un 50% de
los pacientes requerira de una nueva dilatacién a
los 5 afios y con menor éxito aun*'% se ha
demostrado que un 59% de los pacientes presenta
remisién a un afio, la que disminuye a 26% a 5
afios. Se consideran predictores de éxito la
disminucion de la presién del EEI a menos de 10
mm Hg y la edad mayor a 40 afios (Efectividad en
67% vis 29%)%°, Se cree que los mas jévenes
tienen mayor componente gastrico hipertonico del
EEI o simplemente mayor resistencia en el EEI®,
lo disminuiria el efecto del tratamiento, tanto con
inyeccion de Botox® como de la dilatacion®. Esto
debido a que ambas técnicas tendrian una mayor
accion sobre las fibras esofagicas del esfinter, pero
no sobre las fibras de la curvatura menor gastrica
que contribuyen anatémicamente al EEI*°.

La aplicacion de dilataciones repetidas
mejoraria el resultado, con 89% de respuesta al

afio!®, Los pacientes que responden bien a la
dilataciéninicial y recurren tardiamente, responden
mucho mejor a otra dilatacién que quienes
persisten sintomaticos a los pocos meses'®. En
estudios comparativos la dilatacion neumatica ha
tenido mejores resultados que la inyecciéon de
toxina botulinica, (remisién en 70% de los
pacientes al afio v/s 32% con toxina)>*°. No
obstante, se describe una incidencia de
complicaciones mas alta, dentro de las cuales
destacan la perforacién esofagica (2-15%),
hematoma intramural, diverticulo cardial, desgarro
de mucosa esofagica y el RGE (2%)31°,

La miotomia quirtrgica desarrollada por
Heller desde 1913 (cardiomiotomia anterior y
posterior)>2, buscaba el debilitamiento del EEI,
cortando sus fibras musculares®®. No obstante
no estaba libre de complicaciones produciendo
un RGE severo en un 10-40% de los casos®112,
Por este motivo Zaaijer en 1923 propuso una
nueva técnica aun vigente!2. Nos referimos a la
cardiomiotomia anterior de Zaaijer, que en
asociacion a una fundoplicatura anterior de Dor,
constituye actualmente la técnica mas utilizada
en el mundo®®. La cardiomiotomia anterior de
Zaaijer consiste en la diseccién de la unién
gastroesofagica, seccionando los primeros vasos
cortos (2 6 3) para la movilizacién del fondo
gastrico. La esofagomiotomia se realiza
seccionando 5 cm de la capa muscular del
esofago distal y 1 cm del estbmago hacia la
curvatura menor. Se debe considerar que se
seccionan las estructuras de apoyo que
sostienen al mecanismo antirreflujo como son el
ligamento frenoesofagico y el esfinter
gastroesofagico, por lo que se debe realizar un
procedimiento antirreflujo!2. Una vez visualizada
la mucosa esofagica libre de fibras musculares
se realiza el parche de Dor, que debe ser una
hemivalva anterior de Dor y no un Nissen
completo de 360°, ya que este Ultimo puede ser
muy continente y provocar disfagia'?. Algunos
grupos complementan la cirugia con el apoyo
endoscoépico intraoperatorio.

Este tratamiento tiene buenos resultados
sintomaticos (84%)*°. Con un resultado inmediato
en 80-90% y a largo plazo, de 85% a los 10 afios
y de 65% a los 20 afios'®. Ademas se ha
visualizado una disminucion del diametro
esofagico en un 50% segun criterios radiolégicos
postoperatorios, con una significativa mejoria de
la presion de reposo del EEI.

Csendes y cols. realizaron un estudio
prospectivo aleatorio que comparé los resultados
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entre tratamiento quirdrgico v/s dilatacién
neumatica, con un n de 78 pacientes y un
seguimiento a5 afios. Concluye un mejor resultado
después de la cirugia (95% v/s 65%), obteniendo
con ésta un mejor efecto para el alivio de la disfagia,
unatasa de mortalidad similar (0,3%) y una menor
incidencia de perforacion®.

Por otro lado, la cirugia minimamente
invasiva (cardiomiotomia laparoscépica) en
desarrollo desde 1991 y descrita en 1992 por
Cuschieri®®'2 ha demostrado gran éxito sobre la
disfagia, regurgitacién y otras molestias
imponiéndose como la terapia de eleccioné. Al
comparar los abordajes laparoscépico v/s
toracoscopico, los resultados clinicos abogan
sobre el primero dado a ventajas inherentes tales
como: la mejor visualizacion de la unién
gastroesofagica y del cardias, manejo anestésico
mas simple, intubacion endotraqueal con tubo de
un lumen, mayores facilidades técnicas
extiendiendo mejor y mas facil la miotomia hacia
el estbmago, la posibilidad de agregar un
procedimiento antirreflujo y el hecho de no dejar
tubo de pleurostomia en el postoperatorio.>%12,

Se ha demostrado que la miotomia con
procedimiento antirreflujo asociado, tipo fundoplica-
tura parcial (técnica de Dor), es significativamente
mejor al agregar un procedimiento que controle el
RGE postoperatorio. Otro estudio realizado por
Csendes y cols, con un n de 67 pacientes y un
seguimiento de 190 meses, concluye un 73% de
excelentes resultados, con un 4,5% de desarrolllo
de carcinoma esoféagico de células escamosas y
un 21% de pobres resultados debido a reflujo
severo, con aparicidn progresiva de esofagitis y
esofago de Barrett con metaplasma intestinal4.

Se debe considerar que la dilatacion o la
inyecciéon de Botox® previa puede dificultar o
disminuir la efectividad de la miotomia, debido a
gue puede producir mayor fibrosis de la
submucosa de la pared esofagica, lo que puede
dificultar la identificaciéon de los planos durante
la cirugia y ademas asociarse a una mayor
incidencia de perforacion de la mucosa que
puede asociarse a mayor porcentaje de
conversién a cirugia abierta 3561012,

Existen casos con eséfagos muy dilatados
con pérdida total y absoluta de su funcién motora
(Etapa 1V), en los cuales los resultados de la
miotomia son malos y ante el riesgo de moniliasis
esofagica, esofagitis retencional permanente y
por el riesgo, aunque bajo, de cancer esofagico,
se debe indicar la esofagectomia total con
reemplazo esofagico de preferencia con

interposicion de colon?. Existen otras alternativas
a realizar en pacientes con acalasia avanzada,
falla de cardiomiotomia previa, estenosis fibrosa
post cardiomiotomia y/o paciente de alto riesgo
quirtrgico para una esfogectomia total, una de
ellas es la realizaciéon de una Eso6fago-
cardioplastia en Y invertida + VT + antrectomia
+ gastroyeyunoanastomosis en Y de Roux?.
(Figura 3).

FIGURA 3. Esofago-cardioplastia en Y invertida +
VT + antrectomia + gastroyeyunoanas-
tomosis en Y de Roux.
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Se concluye que, en el pasado las medidas
mas conservadoras fueron usadas como terapia
de primera linea. Los mejores resultados de
tratamiento en la actualidad son los obtenidos
mediante la dilatacién y la cirugia, siendo la
miotomia quirdrgica la que produce los resultados
mas durables en el tiempo. No obstante, la
eleccion dependera del paciente y de la
experiencia quirdrgica del equipo tratante,
ademas se ha demostrado una morbilidad y
mortalidad similares para ambas técnicas. Dentro
de las técnicas quirlrgicas la esofagomiotomia
por via laparoscépica ha demostrado mayor

efectividad, menos complicaciones y menor
reflujo postoperatorio, siendo ampliamente
aceptada como la terapia de elecciéon para el
tratamiento de la acalasia. Aunque en el pasado
el abordaje toracoscopico fue ampliamente
aceptado, en la actualidad esta siendo
abandonado. Por otro lado, la dilatacién
neumatica tiene buen efecto terapéutico a corto
plazo por lo que habitualmente debe repetirse. La
farmacoterapia, ya sea medicamentosa por via
oral o la inyeccidn de toxina botulinica, son
tratamientos transitorios de uso preferencial en
pacientes mayores y/o de alto riesgo quirdrgico.
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