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RESUMEN

La Achalasia es un raro trastorno de la motilidad esofégica distal, de etiologia desconocida. La des-
truccién irreversible de las neuronas del plexo mientérico esofagico, causa aperistalsis y fallo en la re-
lajacion del esfinter esofagico inferior durante la deglucién. Consecuentemente, el bolo alimenticio se
detiene a nivel del cardias, produciendo disfagia y otros sintomas subsecuentes como regurgitacion,
dolor toracico, pirosis y pérdida de peso. Una historia clinica cuidadosa, la endoscopia digestiva
alta o el estudio es6fagogastroduodenal con papilla de bario pueden sospecharla y ser confirmada
mediante manometria esofagica. Otras enfermedades, especialmente malignas, pueden imitar los
sintomas clinicos. La dilatacion neumatica con balon es la terapia de primera eleccion en la acalasia,
aunque la miotomia de Heller estad emergiendo en muchos centros como tratamiento de eleccién,
porque ha reducido significativamente la invasividad y el coste del procedimiento. Especialmente en
pacientes jovenes, debe ofertarse esta técnica junto a funduplicatura como procedimiento antirre-
flujo, cuando la terapia dilatadora falla. Presento dos casos de achalasia, mostrando que, aunque la
incidencia es aproximadamente de 1 por 100.000 personas/afio, no es tan infrecuente en la practica
clinica como pudiéramos pensar.
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ABSTRACT

Achalasia: a not so rare esophageal motility disorder

Achalasia is a rare motility disorder of the distal esophagus, of unknown etiology. The irreversible
destruction of esophageal myenteric plexus neurons causes aperistalsis and the failure of lower eso-
phageal sphincter to relax during deglutition. Consequently, the food bolus stops at the level of the
cardia producing disphagia and other symptoms such as regurgitation, chest pain, heartburn and
weight loss. With a thorough medical history, upper Gl endoscopy and barium swallow X-ray a diag-
nosis of achalasia can be suspected and later confirmed by esophageal manometry. Other diseases,
especially malignant diseases, can imitate the clinical symptoms. Pneumatic balloon dilatation is the
first choice treatment for achalasia, but Heller myotomy is now becoming the treatment of choice
in many hospitals because it is significantly less invasive and costly. Heller myotomy together with
laparoscopic fundoplication in order to prevent reflux should be offered when dilatation therapy fails,
especially in younger patients. | present two cases of achalasia, demonstrating that, although the
incidence is approximately 1 per 100,000 people per year, it is not so infrequent in clinical practice
as one would think.
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INTRODUCCION

La disfagia, 6 sensacién de detencion del bolo alimenticio durante la deglucién, es
el sintoma fundamental de los trastornos motores esofagicos (TME), suele ser in-
termitente y no progresiva, aumentando su prevalencia con la edad. Se clasifica en
orofaringea y esofagica. Una detallada historia clinica aportara los datos suficientes
para llegar a su diagnostico hasta en el 80% de los casos'?. La achalasia, a pesar de
su infrecuencia, es la alteracién motora del eséfago mas habitual®.

OBSERVACIONES CLINICAS

Se presentan dos casos de “achalasia 6 acalasia”. El primero, un varon de 40 afios que
consulto por disfagia de un afno de evolucidn, sin odinofagia, regurgitacion, vémitos,
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ni pirosis. En tratamiento desde hacia 3 semanas con
Domperidona 10mg/8h, sin mejoria. En una consulta
posterior refirid que con la ingestidn de alimentos so6-
lidos notaba la detencion del bolo alimenticio, lo que
le obligaba a beber agua para que progresase el ali-
mento. No presentaba astenia, anorexia ni pérdida de
peso. No tenia antecedentes de hernia hiatal, ulcus, ni
ingesta previa de causticos. Con esta clinica se derivd
a Digestivo diagnosticandole acalasia. El estudio bari-
tado (figura 1), muestra un eso6fago dilatado de forma
difusa por encima del esfinter esofagico inferior (EEI) y
afilamiento de la luz esofagica distal. A los 15 dias fue
intervenido quirdrgicamente por laparoscopia “Mio-
tomia de Heller junto a Funduplicatura anterior”, con
evolucion clinica satisfactoria (figura 2).

Figura 1. Caso 1: estudio baritado en el que se
muestra un eso6fago dilatado de forma difusa por
encima del esfinter esofagico inferior y afilamiento
de la luz esoféagica distal.

Figura 2. Caso 1: Miotomia de Heller junto a Fundu-
plicatura anterior”, con evolucion clinica satisfactoria.
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Figura 3. Caso 2: discreta estenosis esofagica distal
con dilatacion proximal.

El segundo caso es otro vardn de 33 afios de edad sin
habitos tdéxicos conocidos, que consultd por disfagia
esofagica distal a sdélidos, desde hacia unos meses.
Relataba textualmente la sensacioén de tener una bola
en epigastrio que no le dejaba el paso a los alimentos
solidos, en ocasiones asociado a pirosis. No nauseas
ni vomitos. A veces épocas de estrefiimiento. Comia
muy deprisa, de todo, y no habia perdido el apeti-
to. Tras tratamiento con Domperidona y Omeprazol,
noté discreta mejoria. Se solicit6 EEGD con papilla
de bario desde atencién primaria (figura 3), informado
como “discreta estenosis esofagica distal con dilata-
cién proximal, siendo aconsejable descartar achala-
sia, no objetivando reflujo gastroesofagico”. Fue re-
mitido a consulta de Digestivo, realizandole pruebas
complementarias: hemograma, estudio de hierro, bio-
quimica general y hepatica, funcion tiroidea, protei-
nograma, pruebas reumaticas y estudio autoinmune,
rigurosamente normales, detectandose un déficit par-
cial de factor VIl de la coagulacion, con homocisteina
en rango alto y anticuerpos antifosfolipidos negativos.
El TAC toréacico con contraste informé de discreta di-
latacién esofagica en toda su longitud hasta la union
esofagogastrica, con engrosamiento parietal, sin ob-
jetivarse masas, muy sugestivo de achalasia. Parén-
quima pulmonar y pleura sin hallazgos. Durante la
realizacion de todas estas pruebas complementarias,
siguié tratamiento con Cinitaprida 1mg/8h, en espera
de tratamiento quirurgico.

COMENTARIOS
Acalasia (en griego “ausencia de relajacién”) es el

trastorno motor esofagico (TME) mejor conocido de
todos, aunque poco frecuente. Ya descrita en 1672,
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como “cardioespasmo”, su etiologia aun es descono-
cida, al menos en la forma esporadica, mas habitual
en el mundo noroccidental. Afecta a ambos sexos por
igual con una incidencia de 1-2 casos por 100.000
individuos/afio?3. Se caracteriza por el fracaso en la
relajacién del EEl durante la deglucién y la aperistalsis
del cuerpo del es6fago, lo que conduce a la dilataciéon
de éste (megaesodfago) por encima del EEl y al estasis
alimentario, responsables de la clinica“.

La sintomatologia caracteristica es la disfagia, tanto
para sélidos como para liquidos: el paciente experi-
menta sensacion de parada del bolo, que suele loca-
lizar con precision, aunque no siempre, en el cardias.
Otras veces refiere la necesidad de beber para permi-
tir el paso del bolo al estémago. La regurgitacion de
alimentos y saliva, especialmente por la noche, tam-
bién es un sintoma frecuente, con el riesgo afiadido
de neumonia por aspiracion y abscesos pulmonares.
El dolor toracico, en ocasiones desencadenado por
el acto de la deglucién, se da con mayor frecuencia
en fases iniciales de la enfermedad. En algunos ca-
sos refieren pirosis y, si la disfagia es franca, pueden
llegar a desnutrirse y presentar una pérdida ponderal
importante?®.

Las investigaciones efectuadas en el ultimo decenio
han demostrado que la base de estas alteraciones
motoras del cuerpo esofagico es la denervacion se-
lectiva (al menos en fases iniciales de la enfermedad)
de las neuronas del plexo mientérico liberadoras de
mediadores miorrelajantes (péptido intestinal vaso-
activo, 6xido nitrico) y la prevalencia relativa de neu-
ronas que liberan sustancias como acetilcolina, que
producen contraccion. La causa de esa denervacion
se desconoce y se han propuesto mecanismos au-
toinmunes, infecciones (Tripanosoma Cruzi en la en-
fermedad de Chagas, herpes virus o Morbillivirus) e
incluso genéticos (Sindrome triple AAA). Estudios re-
cientes han mostrado en formas iniciales de la enfer-
medad la presencia de un infiltrado linfocitario en el
plexo mientérico del EEl, lo que confirma la hipétesis
inflamatoria en la patogenia de la acalasia®.

El diagndstico se basa en la clinica y en las pruebas
complementarias siguientes:

- Endoscopia: indicada en pacientes mayores de 45
afios para descartar otras causas de disfagia (anillo
de Schatzki y estenosis benignas ¢ malignas).Se pue-
de apreciar la dilatacion del eséfago y el afilamien-
to distal de la luz esofégica, con cierta resistencia al
paso de endoscopio hacia la cavidad gastrica, sin al-
teracion organica.
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- Radiografia baritada: muestra la tipica imagen del
eso6fago distal en “cola de ratén”,“ pico de pajaro” 6
“punta de lapiz” y un esofago dilatado por encima del
EEI con ausencia de peristalsis.

- Rx simple de térax: se puede apreciar un nivel hi-
droaéreo por detras del corazon.

- Manometria esofagica: estudio de eleccidén ante la
sospecha de acalasia cuando la radiografia es normal
0 no concluyente. Muestra ausencia de peristaltismo
del cuerpo esofagico (criterio obligado), un aumento
de la presién del EEI en reposo (aunque puede ser
normal), relajacién incompleta o inexistente del EEI
(verdadero responsable de la obstruccion al paso del
alimento al estdbmago) y una elevacién de la presiéon
del cuerpo esofagico (igual 6 superior a la gastrica),
asi como ondas espontaneas (no precedidas de de-
glucion)*.

- En algunos casos, y segun la clinica, es recomenda-
ble realizar TAC, RMN o técnicas endoscopicas mas
complejas®.

Existen situaciones clinicas de otra etiologia que pre-
sentan una sintomatologia similar; es bien conocida
la relacidon entre cancer esofagico y acalasia de larga
evolucion. Sin embargo, procesos neoplasicos de
cardias 6 esofago distal pueden imitar clinicamente
a la acalasia’. El diagndstico diferencial entre acala-
sia y seudoacalasia puede ser dificil con los métodos
de rutina y se debe sospechar ante edad avanzada,
disfagia de rapida instauracion y falta de respuesta al
tratamiento convencional (dilataciones). El uso de ni-
trito de amilo durante la exploracién radiolégica posi-
bilita discriminar entre las dos entidades, permitiendo
la apertura de la unién eséfagogastrica en la acalasia
idiopatica, mientras que no causa ningun efecto en
la seudoacalasia’®. La cirugia exploratoria puede ser
necesaria para el diagndéstico definitivo®.

En cuanto al tratamiento, al desconocer la causa, es
paliativo y tiene como objetivo reducir la presién basal
del EEI para permitir el transito esofagogastrico, evi-
tando la aparicién de reflujo gastroesofagico. Dispo-
nemos de una amplia variedad de opciones terapeu-
ticas, aunque ninguna completamente eficaz:

- Medidas farmacoldgicas: anticolinérgicos, teofilina,
beta2-agonistas, sildenafilo, antagonistas del calcio
(nifedipino y diltiazem) y dinitrato de isosorbide.

- Técnicas endoscopicas:

¢ “Dilataciones neumaticas” con balén Rigiflex (ac-
tualmente es la técnica no quirdrgica, de eleccién).
Menor eficacia en jévenes. Respuesta del 60-80% a
los dos afos. Tasa de complicaciones (perforacién)
del 33%, pues requiere multiples sesiones.
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¢ “Inyecciones de toxina botulinica” intraesfinteriana.
Técnica muy segura con 60-85% de eficacia inicial,
pero limitada en el tiempo, ya que recidiva a los 6-12
meses en el 50% de los pacientes, por lo que queda
restringido su uso a pacientes de alto riesgo con baja
expectativa de vida.

e “Cardiomiotomia”: Técnica mas efectiva, con buen
resultado inmediato en el 80-90% de los casos y a
largo plazo. Considerarla en pacientes sin riesgo qui-
rdrgico. Tiene baja mortalidad y debe asociarse a
técnica antirreflujo “Funduplicatura”, puesto que en
el 10% de los pacientes intervenidos aparece reflujo
gastroesofagico como complicacion mas frecuente.

En la seleccidén del tratamiento y aunque la técnica
mas coste-efectiva sea la dilatacion neumatica, habra
que considerar la edad del paciente, comorbilidad,
supervivencia y técnicas disponibles, asi como las
preferencias del paciente? 6 °,
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