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ACALASIA ESOFAGICA: CORRELACION ENTRE LA CLINICA,
RADIOLOGIA Y ESTUDIOS FISIOLOGICOS

Universidad autonoma de Barcelona. Departamento de cirugia. Hospital de Mataré Servicio de
Cirugia General. Barcelona Espafa

INTRODUCCION: La Acalasia es un trastorno motor primario causado por la
pérdida selectiva de las motoneuronas del plexo mientérico esofagico que
ocasiona aumento en la presion basal y relajacidon incompleta del esfinter
esofagico inferior (EEIl), y la desaparicion de la peristalsis esofagica.
OBJETIVOS. Correlacionar los sintomas clinicos de los pacientes con
alteraciones manométricas y los hallazgos morfolégicos (radiologia y
endoscopia) en una cohorte de pacientes con Acalasia. PACIENTES Y
METODOS. Estudio retrospectivo de 37 pacientes, 22 (59.4%) hombres y 15
(40,5%) mujeres, con una edad media de 57,45 afios con Acalasia estudiados
entre 2000-2009, mediante evaluacion clinica segun escalas de Zaninotto,
Atkinson y clasificacibn manométrica de acuerdo a los criterios de Pandolfino.
RESULTADOS. Todos los pacientes consultaron por disfagia esoféagica de 34,7
meses de evolucion en promedio, moderada en 15 pacientes (40,5%,
necesidad de agua para pasar), y en 8 (21,6%) con obstruccion severa. En el
momento del diagndstico el 35% de los pacientes requerian dieta triturada y el
35% soblo podian pasar liquidos; 14 pacientes presentaban pérdida de peso
(37,8%). Los estudios morfoldgicos solo orientaron el diagnostico de Acalasia
en un 48,6% de los pacientes (endoscopia sugestiva en un 37,8% y TGE en el
10,8%). EIl 70.2% de los pacientes presentaron un patrén manométrico tipico
y un 13.5% un patron de Acalasia vigorosa. EI 16% de los pacientes
presentaron una pH-metria de 24 h con reflujo gastroesofagico patolégico y un
5% un patrén sugestivo de retencion y fermentacion esofagica.
CONCLUSION. El diagndstico de los pacientes con Acalasia es tardio, y se
realiza con sintomas clinicos severos de disfagia esofagica en los que las
pruebas de diagnéstico morfolégico (TEGD, endoscopia) ofrecen un bajo
rendimiento. La manometria y pH-metria de 24 h ofrece un diagndstico precoz
y preciso, el tipo de Acalasia y de la existencia de reflujo gastroesofagico o
acidificacion por retencion. La informacion proporcionada por estas
exploraciones funcionales debe ser tenida en cuenta para indicar el tratamiento
de los pacientes con Acalasia.

Palabras Claves: Acalasia, esfinter esofagico, manometria, esofagograma



ACALASIA ESOFAGICA: CORRELACIO ENTRE LA CLINICA,
RADIOLOGIA | ESTUDIS FISIOLOGICS

Universitat Autonoma de Barcelona. Departament de cirurgia. Hospital de Matard Servei de
Cirurgia General. Barcelona Espanya

INTRODUCCIO: La acalasia és un trastorn motor primari de I'esdfag causat per
la perdua selectiva de les motoneurones del plexe mientérico esofagic que
ocasiona augment en la pressio bassal i relaxacido incompleta de l'esfinter
esofagic inferior (EEI), i la desaparicié de la peristalsi esofagica. OBJECTIUS.
Correlacionar els simptomes clinics dels pacients amb alteracions
manometriques i les troballes morfologiques (radiologia i endoscopia) en una
cohort de pacients amb Acalasia. PACIENTS | METODES. Estudi retrospectiu
de 37 pacients, 22 (59.4%) homes i 15 (40,5%) dones, amb una edat mitjana
de 57,45 anys amb acalasia estudiats entre 2000-2009, mitjancant avaluacié
clinica segons escales de Zaninotto, Atkinson i classificaci6 manometrica
d'acord amb els criteris de Pandolfino. RESULTATS. Tots els pacients van
consultar per disfagia esofagica de 34,7 mesos d'evoluci6 de mitjana,
moderada en 15 pacients (40,5%, necessitat d'aigua per a passar), i en 8
(21,6%) amb obstrucci6 severa. En el moment del diagnostic el 35% dels
pacients requerien dieta triturada i el 35% només podien passar liquids, 14
pacients presentaven péerdua de pes (37,8%). Els estudis morfologics només
van orientar el diagnostic de Acalasia en un 48,6% dels pacients (endoscopia
suggestiva en un 37,8% i TGE en el 10,8%). El 70.2% dels pacients van
presentar un patré manometric tipic i un 13.5% un patr6 de Acalasia vigorosa.
El 16% dels pacients van presentar una pH-metria de 24 h amb reflux
gastroesofagic patologic i un 5% un patrd suggestiu de retencié i fermentacio
esofagica. CONCLUSIO. El diagnostic dels pacients amb Acalasia és tarda, i
es realitza amb simptomes clinics severs de disfagia esofagica en qué les
proves de diagnostic morfologic (TEGD, endoscopia) ofereixen un baix
rendiment. La manometria i pH-metria de 24 h ofereixen un diagnostic precog i
precis, del tipus de Acalasia i de l'existéencia de reflux gastroesofagic o
acidificaci6 per retenci6. La informacid proporcionada per aguestes
exploracions funcionals s'ha de tenir en compte per indicar el tractament dels
pacients amb Acalasia

Paraules Claus: Acalasia, esfinter esofagic, manometria, esofagograma



INTRODUCCION

Definicion.

La Acalasia es un trastorno primario de la motilidad esoféagica
caracterizado por la ausencia de peristalsis esofdgica y por la relajacién
incompleta del esfinter esofagico inferior (EEI) (FIGURA 1). La etiologia
principal se debe a la perdida selectiva de las motoneuronas inhibitorias del
plexo mientérico esofagico (1). La pérdida de estas neuronas ocasiona el
incremento en la presion basal, la relajacion incompleta del esfinter esofagico
inferior (EEI) y la desaparicion de la latencia y naturaleza peristaltica de la
contraccion del cuerpo esofagico. Estas alteraciones conllevan a una
disminucion de la propulsion esofagica y un incremento en la resistencia del
EEI, son las responsables de la dificultad de transito y de la disminucion del
aclaramiento esofdgico y son la base de los sintomas clinicos y signos

radiolégicos, endoscopicos y manométricos de la enfermedad (2).

Figura 1. ASPECTO MACROSCOPICO DEL ESOFAGO EN LA
ACALASIA.
Gl Motility online (Mayo 2006) doi:10.1038/gimo 20

Fue por primera vez descrita en 1674 cuando Sir Thomas Williams
inform6 sobre una enfermedad que originaba la obstruccion del paso de la
comida dentro del eséfago de origen desconocido. También sugirié una

alternativa de tratamiento aun usada y eficaz que consistia en la dilatacion del



esfinter (5,32), para aquella época realiz6 el procedimiento de dilatacidon
utilizando una esponja adjunto a un hueso de ballena. No es sino hasta 1882 y
1888 cuando Von Mikulicz y Einhorn respectivamente, introdujeron la
hipotesis de que la enfermedad era debido a la ausencia de apertura del
cardias o "cardioespasmo.”(30) La enfermedad fue denominada con el termino
de Acalasia (del griego "Falta de relajacion™) por Arthur Hurst a comienzos de
1927 (5). La acalasia es uno de los trastornos gastrointestinales mas

ampliamente estudiados (30).

Incidenciay Prevalencia.

La prevalencia de la enfermedad es de aproximadamente 10 casos por
100.000 habitantes. Su incidencia se ha mantenido bastante estable durante
los ultimos 50 afios en aproximadamente 0,5 casos por 100.000 habitantes por
afo. La esperanza de vida global de los pacientes con acalasia no difiere de las
de la poblacién en general. (31) Puede manifestarse a cualquier edad, sin
predileccion racial y con igual frecuencia en hombres y mujeres, pero la
mayoria de los casos es diagnosticada generalmente entre los 25 y 60 afios de
vida (6, 31) y menos del 5% de los pacientes presenta sintomas antes de la
adolescencia (2).. En los nifios, puede ser parte de el sindrome Triple A o de
Allgrove's gue es una enfermedad genética autosdmica recesiva caracterizada
por la triada de insuficiencia adrenal por resistencia a la hormona

adrenocorticotropa (ACTH), acalasia y alacrimia (31).

Fisiopatologia.

Las anormalidades histoldgicas en pacientes con Acalasia han sido bien
descrita en la autopsia o en muestras miotomia. La region principal afectada es
el plexo esofagico mientérico (Auerbach) que incluye zonas de respuesta
inflamatoria en su mayor parte linfocitos T citotoxicos CD3 y CD8 positivos, un
namero variable de eosinéfilos y los mastocitos, la pérdida de células
ganglionares y cierto grado de fibrosis. En la fase inicial de la enfermedad
predomina un componente inflamatorio, con algunas de las células
ganglionares intactas, mientras que en etapas finales se asocia con la pérdida
completa de las células ganglionares y su sustitucion por fibrosis mientérica

(31). Incluso durante las primeras etapas de la inflamacion, existen una pérdida
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selectiva de las motoneuronas inhibitorias posganglionares esofagicas que
utilizan el 6xido nitrico (ON) como principal neurotransmisor y el ATP (actuando
sobre receptores P2 y 1) y el péptido intestinal vasoactivo (VIP) como
neurotransmisores accesorios. Como las motoneuronas excitadoras
posganglionares estan a salvo, la estimulacion colinérgica continda sin
oposicion, lo que lleva a veces a altas presiones en reposo del EEI (Esfinter
Esofégico Inferior). La pérdida de la funcion de estas motoneuronas inhibitorias
suele ser la causa de la incompleta y anormal relajacion del EEI; y la
aperistalsis es causada por la pérdida del gradiente de latencia que permite
contracciones secuenciales a lo largo del cuerpo esofagico, un proceso
mediado por el Oxido Nitrico.

Desde el punto de vista etiologico la Acalasia ha sido clasificada en dos
tipos: Acalasia Primaria o idiopatica: en la que el agente o los agentes causales
no se conocen, y Secundaria la resultante de enfermedades sistémicas o de las
condiciones del esé6fago en si, entre las que destacan la enfermedad del

Chagas y otros procesos neoplasico (TABLA 1) (4,33).

A pesar de que la acalasia idiopética es de los trastornos de la motilidad
esofagica el mejor caracterizado, su patogénesis no esta aun totalmente
dilucidada (31). Las evidencias sugieren que la noxa inicial que afecta al
es6fago y produce consecuentemente la inflamacion crénica del plexo
mientérico es quizas una infeccion viral o algun otro factor ambiental, lo que
conlleva a una destruccion de las células inhibitorias de los ganglios del plexo
mientérico, resultando en el sindrome clinico de la Acalasia idiopatica. Las
causas propuestas que originan esta disfuncion de las motoneuronas
inhibitorias incluyen degeneracion neuronal, infecciones virales, factores

genéticos/hereditarios y enfermedades autoinmunes.



Tabla 1 - Causas de la Acalasia

++Acalasia idiopatica o primaria
< Viral (anticuerpo elevados de sarampién y varicela zoster)
< Autoinmune (anticuerpos antineuronales)
« Degeneracion neural (enfermedad de Parkinson, la ataxia cerebelosa hereditaria la
neurofibromatosis)

% Acalasia secundaria
< Tumor maligno (carcinoma de estdmago, es6fago, pulmén, pancreas, higado, colon,
préstata, linfoma y mesotelioma)
Enfermedad de Chagas
Neuropatico crénico sindrome de pseudo-obstruccion intestinal
Gastroenteritis eosinofilica
Trastorno neurodegenerativo con cuerpos de inclusion de Lewy
Amiloidosis
Postvagotomia
El sindrome de la AAA: acalasia asociadas a alacrimia (sindrome de Sjégren de
menores) y aclorydria
La sarcoidosis
La enfermedad de Anderson-Fabry Neoplasia endocrina multiple tipo Ilb
Neurofibromatosis de Von Recklinghausen

Las evidencias que avalan la hipétesis de que la Acalasia es
debida a una degeneracion neuronal, se basa en la asociacion de esta con
varios desordenes neurolégicos como la enfermedad de Parkinson, la ataxia
cerebelosa hereditaria la  neurofiboromatosis entre otras (3). Evidencias
indirectas sugieren que el agente inicial del Acalasia idiopatica tal vez sea viral,
ya que titulos de anticuerpo elevados de sarampidon y varicela zoster se han
sido descrito en una proporcion alta de pacientes con acalasia. Ademas, los
investigadores han descrito ADN de varicela zoster en el tejido esofagico en un
subconjunto de pacientes con Acalasia lo que ha llevado a la hipotesis de que
los virus neurotrépico, especialmente los virus con predileccién por el epitelio
escamoso, podrian estar involucrados. Sin embargo, los estudios se centra en
la presencia de anticuerpos virales en el suero o el ADN viral en el tejido del
es6fago muestran resultados contradictorios (35,36) Por otra parte, un estudio
reciente sugiere un papel causal de una subpoblacion de linfocitos citotdéxicos
activados por el virus del herpes simple antigenos o antigenos en las neuronas
similares al virus del herpes simple (37). En cuanto la hip6tesis de la causa
autoinmune se ha propuesto, ya que se han encontrado en el suero de
pacientes con acalasia anticuerpos antineuronales y el tipo de célula

predominante que infiltra inicialmente los plexos mientéricos es el linfocito de



T, el cual estd involucrado en las otras enfermedades autoinmunes (4).
Ademas de la presencia de linfocitos T citotdxicos con sus manifestaciones
inmunohistoquimicas en la pared del es6fago (CD3 + / CD8) , anticuerpos IgM,
la evidencia de la activacion del complemento y los anticuerpos contra las
neuronas mientérico, especialmente en pacientes con genotipo especifica HLA
(DQA1l y DQB1 x 0103 x 0603 alelos), apuntan hacia un origen autoinmune de
la ganglionitis mientérica (33). Sin embargo, algunos de estos anticuerpos
antineuronales se puede observar en pacientes sanos y en pacientes con
ERGE, lo que sugiere que puede representar un epifenomeno, y no un factor
causal. Aunque estos resultados son muy interesantes, aun permanece por
dilucidar por qué sélo las neuronas en el eséfago y el EEI son la que se
destruyen; y por otra parte, el estimulo exacto que inicia esta respuesta
inmune o el antigeno especifico (34). Estudios mas recientes sugieren que la
autoinmunidad puede ser la base neural de mas de 1 de cada 4 casos de
Acalasia idiopatica. Esta propuesta es apoyada por el hallazgo de que el 41%
de los pacientes la acalasia tenian por lo menos un autoanticuerpos 6érgano
especifico en relacion a los sujetos control (tiroides [19% frente al 13%] o
anticuerpos GPC [5,7% versus 1,9%]) en comparacién con el 18% de los
controles sanos (p <0,0004, Student t -test), pero aun en este estudio no se
detectaron autoanticuerpos neuronales especificos del plexo mientérico
esofégico (38).

Clinica.

Como consecuencia de la lenta e insidiosa naturaleza del proceso, y
relativa baja prevalencia de la enfermedad el diagnostico de la Acalasia suele
ser tardio (6). La mayoria de los pacientes son sintomaticos por afios antes de
acudir a una asistencia médica (7). El tiempo medio entre la aparicion de la
sintomatologia y el diagnostico es elevado —mas de 5 afios en algunas series—
y, frecuentemente, en las fases iniciales de la enfermedad, se diagnostica
errbneamente a los pacientes de reflujo gastroesofagico (ya que sus sintomas
imitan a dicha enfermedad) (2). En cuanto a la presentacion clinica, los
sintomas caracteristicos son: disfagia progresiva a solidos y liquidos (en el 82-
100% de los casos es el primer sintoma clinico), regurgitaciones y sus

complicaciones respiratorias, dolor toracico, pérdida de peso y pirosis (2, 8).



El diagnostico de la acalasia se debe sospechar en cualquier paciente se
queja de disfagia para solidos y liquidos con regurgitacion de alimentos blandos
y la saliva (31). Aunque la Disfagia puede existir en pacientes con otros
trastornos de la motilidad del es6fago, este es el sintoma mas caracteristico
predominante y persistente de la Acalasia y enérgicamente sugiere el
diagnostico (8). EI comienzo de la disfagia suele ser gradual, Inicialmente
puede ser sélo a solidos, pero la mayoria de los pacientes también refieren
disfagia a liquidos, con una intensidad creciente y es empeorada por la tension
emocional y la rapidez al comer. La localizacion de la disfagia puede ser
cervical o toracica y es frecuente que el paciente utilice algun tipo de maniobra
compensatoria para incrementar la presion intraesofagica, incluyendo la
maniobra de Valsalva o extender el torax, la deglucion forzada, la ingesta de
bebidas gaseosas, y los cambios posturales, para intentar atenuar este
sintoma (2, 4).

Zaninotto y colaboradores (39) disefiaron una clasificacion de la
severidad de los sintomas de la acalasia que consiste en totalizar la suma de
las puntuaciones de la disfagia, regurgitacién y el dolor en el pecho mediante

la gravedad de cada sintoma y la frecuencia del mismo. (TABLA 2)

Tabla 2 - Escala de Zaninotto
Severidad de la disfagia
0 ptos= ninguno,
2 ptos=leve: sensacion de paso de alimento por el cardias,
4 ptos= moderado: tiene que beber el liquido para tragar,
6 ptos= obstruccion severa disfagia
Frecuencia:
0 ptos= nunca,
1 ptos= de vez en cuando,
2 ptos= una vez al mes,
3 ptos= una vez a la semana,

4 ptos= dos veces por semana,

5 ptos= a diario




Por su parte Atkinson y colaboradores (40) disefiaron una escala de
gradificacion de la disfagia en base a la posibilidad de deglutir alimentos de
texturas diferentes, estableciendo cuatro grados (Tabla 3), utiles ambas para
tipificar el grado de disfagia con el que consulta el paciente y estadio de la
enfermedad.

Las regurgitaciones de alimentos no digeridos de forma espontanea,
durante o inmediatamente después de las comidas, o forzada para aliviar la
sensacién de plenitud retroesternal, es otro de los sintomas que se producen
en el 60-90% de los pacientes (2). Caracteristicamente, esta ocurre cuando el
paciente asume la posicion de decubito supino a la hora de acostarse, por lo
qgue el 30% de estos pacientes cursan con tos nocturna y cerca del 10% puede

complicarse con neumonias por aspiracion (4).

Tabla 3 - Grados de disfagia. Escala de Atkinson

grado 0 = sin disfagia,

grado | =posibilidad de deglutir semisélidos,
grado Il = posibilidad de deglutir comida triturada,
grado Il = solamente se degluten liquidos

grado IV = imposibilidad para la deglucién

La pérdida de peso (generalmente entre 5 a 10 kg) secundaria a la
disfagia y las regurgitaciones es otro hallazgo comun, se presenta entre un
entre 30% a 90 % de los pacientes, es de curso cronico, durante meses a afios,
ya que si es abrupta debe descartarse una pseudoacalasia secundaria a un
carcinoma esofagico (4).

El dolor toracico de tipo anginoso (puede ser confundido con el dolor
de la enfermedad cardiaca) se observa entre el 17% y 95% de los pacientes
con Acalasia. Se dispone de poca informacion sobre la fisiopatologia del dolor
es creido que esto podria relacionarse con la formacion del acido lactico de la
fermentacién de restos de comida residuales en el lumen del eséfago y no se
asocia especificamente a la aparicion de alteraciones en la amplitud de las

contracciones esofagicas ni a la denominada “acalasia vigorosa”. Aparece mas
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frecuentemente en pacientes jovenes, disminuye de intensidad con la evolucién
de la enfermedad y responde peor al tratamiento que otros de los sintomas,
como la disfagia o las regurgitaciones (2,4,8). La ocurrencia de este sintoma no
guarda relacion con las presiones del Esfinter esofagico inferior, pero es el
anico sintoma que es afectado por la edad y el sexo, reportandose 1.7 veces
mas frecuente en mujeres que en hombres con Acalasia (9).

La acidez, el sintoma principal de la enfermedad por reflujo
gastroesofagico (ERGE), también podria existir entre un 27 % y 42% de los
pacientes con Acalasia. Aunque las presiones de medias del Esfinter
esofagico inferior de los pacientes con Acalasia que experimentan acidez son
significativamente mas bajas que los pacientes sin este sintoma, se ha
determinado que la causa este probablemente relacionada con la produccion
de Acido lactico a partir de los conservantes de algunos alimentos ingeridos o
de bebidas gaseosas (10).

Los eructos normalmente se deben a relajaciones transitorias del
esfinter esofagico inferior (transient lower esophageal sphincter relaxations
LOSRs), en los pacientes con acalasia hay una denervacién parcial en el
esodfago cuyo principal defecto reside en la inervacion inhibitoria de EEI, por lo
que los pacientes con acalasia no presentan practicamente ningin LOSRs
basalmente y ninguna en respuesta a la distension gastrica. Varias lineas de
evidencia sugieren que las LOSRs son neuralmente mediadas por un reflejo
vago-vagal desencadenado por mecanorreceptores en el estbmago. En los
sujetos normales, LOSRs transitorios tienen un inicio abrupto y transcurso de
tiempo breve, con una duracion de cinco a 30 segundos y se suprimen por el
enfriamiento de los troncos del vagosimpatico y la anestesia general, mientras
que la distension gastrica es un potente estimulo para iniciarlos (41,42), en
cambio las LOSRs esta ausente en pacientes con acalasia, por ello La
dificultad para eructar ha sido también informada hasta en un 85 % de los
casos (10).

La Acalasia es el diagnéstico final de aproximadamente el 20% de
pacientes cuyo principal sintoma es la disfagia esofagica persistente y de
menos del 1% de los pacientes cuyo principal sintoma es el dolor toracico no

cardiaco (2).
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DIAGNOSTICO:

El diagnostico de la acalasia primaria se basa en la historia clinica, los estudios

radiologicos con bario, la endoscopia y sobre todo a la manometria

esofagica.(43)

Radioldgico.

En cuanto al diagnostico radiolégico, éste se realiza mediante el
Esofagograma Baritado, es una sencilla prueba establecida para la evaluacion
de la Acalasia (5). Las tipicas conclusiones radiograficas inicialmente
demuestran un estrechamiento progresivo del diametro esofagico y un esfinter
esofagico inferior cerrado que da la imagen radiolégica tipica de “pico de ave” o
de “copa de champafia” en las adyacencias al cruce de gastroesofagico
(FIGURA 2).

Dilatacién
esofagica

Figura 2. Esofagograma. Acalasia en fase
“inicial” con morfologia de pico de pajaro.

Cuando la enfermedad avanza, el esofagograma demuestra la progresiva
dilatacion del eséfago con una columna de bario por encima del esfinter
esofagico inferior como consecuencia de la poca relajaciéon y falta de apertura
del esfinter con lo cual el bario se vacia muy despacio (5,8,12). Diversas
clasificaciones se han propuesto en base al mayor diametro de la columna de
bario en una radiografia estandar anteroposterior obtenidos durante un trago de
bario, la mas usada es la propuesta por Zaninotto y col. (43) en la que los

pacientes son clasificados segun su diametro maximo esdéfagico posterior a un
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trago de bario en grados: grado |, menos de 4 cm, grado Il, 4 a 6 cm, grado
[ll, mas de 6 cm y grado IV mas de 6 cm y el eséfago en forma de sigmoide
(TABLA 4).

Tabla 4 - ESOFAGOGRAMA BARITADO

Grado 1 - forma inicial con cuerpo esofagico con didmetro menor a 4 cm.

Grado 2 — es6fago dilatado con didmetro entre 4-6 cm.

Grado 3 - diametro esofagico > 6 cm cm.

Grado 4 — diametro > 6 cm. con aspecto sigmoideo, dolicoeséfago

Mientras estas conclusiones radioldégicas son especificas para el
diagnostico de Acalasia, ninguna de ellas tiene que estar presente en las fases
temprana. Por consiguiente un Esofagograma de bario normal no permite
descartar completamente la enfermedad (5)

En vista de ello en los pacientes con sospecha de Acalasia el estudio
deben incluir tanto aspectos morfolégicos estaticos como aspectos dinamicos
(fluoroscopia), por lo que se propuso la medicion del tiempo de duracion del
transito de bario durante la realizacion del Esofagograma, para valorar el
vaciamiento; esta técnica fue usada inicialmente en 1971 por Vantrappen y
colaboradores (seguido por Vaezi et al) en pacientes con Acalasia de los que
se trataba de determinar la causa persistente de los sintomas después de la
dilatacion neumatica. Este estudio llevo a sugerir el transito de bario con video
fluoroscopio como el mejor estudio diagndstico inicial de esta enfermedad (5,8).
Las caracteristicas de la Acalasia en un Esofagograma dinamico son la
pérdida de peristalsis principalmente hacia los 2/3 distales del es6fago, mal
vaciamiento de la comida y la saliva lo que produce un nivel de aire - fluido en
lo alto de la columna de bario (FIGURA 3). En las etapas cronicas de la
enfermedad, hay importante dilatacion, tortuosidad y redundancia del esofago
gue semejan al colon sigmoide Yy morfologia de pico de pajaro en la unién

gastroesofagica (5) (FIGURA 3).
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Figuras 3a y 3b Esofagograma. Acalasia
evolucionada. Eséfago de aspecto sigmoideo
y morfologia en pico de pajaro del EEI..

La fluoroscopia es particularmente necesaria para el diagnostico de la
enfermedad en sus fases iniciales, cuando el es6fago no esta todavia dilatado,
ya que las imagenes estaticas de las radiografias pueden ser normales y a
intervalos regulares después del tratamiento ha sido propuesta para monitorear
el éxito del terapéutico. En pacientes con Acalasia vigorosa, la gran intensidad
de las contracciones puede originar que el eséfago adopte la “forma de
sacacorchos” (2. En contraste con el Esofagograma convencional la
evaluacion videofluoroscopica del tiempo de transito de bario se realiza
dandole al paciente de 50-100 ml del contraste y tomando radiografias
toracicas al primer minuto a los 2 y a los 5 minutos para medir la altura de la
columna de bario durante los intervalos de tiempo y asi permitir cuantificar el
grado de retencion en el esofago del bolus (5). La técnica es simple de
interpretar porque tanto radiélogos como gastroenterdlogos pueden con
exactitud medir la tasa de vaciado. En base a la altura y el ancho durante el
tiempo de la columna de de bario o una célculo aproximado cualitativo de
ambos. Este método puede también ser usado en la evaluacion del resultado
del tratamiento en pacientes con Acalasia (8).

Cuando la diagnostico de Acalasia es sospechado clinicamente, un
Esofagograma baritado con fluoroscopia es un buen estudio diagndstico. Esta

prueba puede realizarse en posicion supina y revelara la pérdida de peristalsis
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de los dos tercios distales del es6fago mas la presencia de ondas terciarias no
propulsivas que originan movimientos erraticos del bario o hacen que el bario
permanezca inmovil en un esdfago atonico lo que conduce a un deficiente
aclaramiento esofagico. En bipedestacion se produce un vaciado incompleto,
con retencidén de alimentos y saliva, lo que genera un nivel heterogéneo aire-
liquido en la parte superior de la columna de bario. La altura de la columna de
bario y el cronograma de su vaciamiento se han utilizado como marcadores de
la eficacia del tratamiento de los pacientes con Acalasia. Cuando el eséfago
estd minimamente dilatado, puede ser malinterpretado como una estenosis
péptica, en estas fases iniciales es cuando la fluoroscopia es particularmente
atil en el diagnostico de la enfermedad, ya que las imagenes radiograficas
estaticas pueden ser normales. En ocasiones, se visualiza un diverticulo
epifrénico inmediatamente proximal al EEI, que puede llegar a ser de gran
tamafio y causar cierta interferencia en las pruebas diagndésticas y terapéuticas.
La presencia de este indica el diagnostico de Acalasia. Las hernias de Hiato
son infrecuentes en pacientes con Acalasia se estima una incidencia entre 1 -

14%, comparado con 20 - 50 % encontraron en la poblacion general (7).

La radiografia simple de térax puede mostrar la ausencia de la burbuja
de aire en la camara (gastrica y, en casos avanzados, ensanchamiento
mediastinico con presencia de nivel hidroaéreo al lado de la aorta (4). La
tomografia computarizada permite reconocer la dilatacién esoféagica y estudiar
la presencia de masas, asimetrias o excesivo engrosamiento (> 10 mm) de la
pared del esfinter inferior, todo ello sugestivo de seudoacalasia de origen
neoplasico (FIGURA 4) (2). También se han utilizado diferentes técnicas
isotopicas basicamente dirigidas al estudio del aclaramiento esofagico con
escasa aplicacion clinica, ya que ofrecen inferior sensibilidad y especificidad

gue el esofagograma clasico (13).
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Figura 4: TAC. Dilatacion esofagica con nivel en tercio inferior
esofagico

Endoscopia.

La endoscopia es Util para excluir las lesiones organicas, en particular
aguellas que son causas secundarias de Acalasia, como el carcinoma del
cardias gastrico, entre otros. Durante el procedimiento se observa a menudo
dilatacién y atonia del cuerpo esofagico, con tortuosidades en casos avanzados
y que el lumen esofagico esta lleno de saliva y restos de comida, y la region de
la union esofago gastrico esta cerrada, (FIGURAS 5) Sin embargo, en los
casos de Acalasia primaria, ésta se abrira luego de ejercer una presion
permitiendo el avance del instrumento al estbmago sin resistencia. En cambio
debe ser sospechada la Acalasia secundario debido a una neoplasia en el

cardias, si existe una resistencia importante para el paso del instrumento (4).
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Figuras 5: Esofagoscopia: Signos endoscopicosde acalasia, 5A:
dilatacion y restos de alimentos a nivel esofagico.
5B:EEI puntiforme vy dificultad para el paso del instrumento

La mucosa esofagica es de aspecto normal, pero en ocasiones puede
aparecer eritematosa, friable e incluso superficialmente ulcerada tras la
inflamacion por el éstasis de alimentos, lesiones causticas por farmacos o
candidiasis esofagica. En la union gastroesofagica, los signos endoscopicos
son el aspecto de “roseta”, como consecuencia de la convergencia de los
pliegues de la mucosa, y la dificultad de apertura del cardias durante la
insuflacion, que obliga a ejercer cierta presion para atravesarlo. Por
retroflexion, el cardias aparece fruncido alrededor del endoscopio (2).

La ecoendoscépia puede ser til en el diagnéstico de la Acalasia, ya que
visualiza un engrosamiento regular del EEI viendo frecuentemente una capa
muscular externa longitudinal de aspecto normal y una capa interna circular
engrosada, separadas por una zona de mayor ecogenicidad que corresponden
a la localizacion de los plexos mientéricos (14). Este estudio permite visualizar
lesiones neoplasicas submucosas y ofrecer informacion del tamafio, del grado
de infiltracion y de la presencia de adenopatias locorregionales pero sobre la
base del nivel actual de conocimientos, no es recomendado en la evaluacion

rutinaria de pacientes con Acalasia (15).

Manometria Esofagica Convencional
La prueba con la sensibilidad mas alta en la diagnostico de la Acalasia

es La manometria esofagica (ME) (4) y el unico método posible para el
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diagnéstico de la enfermedad en sus fases iniciales, en las que todavia no se
han producido los cambios morfologicos detectables por métodos radiol6gicos
0 endoscopicos. Todas las sospechas diagnosticas de Acalasia deben
confirmarse mediante manometria. La especificidad diagnostica de la ME no es
del 100%, es importante destacar que el patron manométrico de la Acalasia es
indistinguible del ocasionado por la obstruccion mecanica del esfinter esofagico
inferior —casi siempre por un tumor— que origina un cuadro denominado
‘pseudoacalasia”, que corresponde casi al 5% de los diagnosticos
manomeétricos de Acalasia y que debe ser particularmente sospechado en

pacientes ancianos o con una clinica rapidamente progresiva (16).

Las caracteristicas manométricas que definen la Acalasia se deben a la
desaparicion de la influencia de las motoneuronas inhibitorias del plexo
mientérico esofagico en la motilidad del EEI y del cuerpo esofagico y son
aperistalsis del cuerpo esofago (condicidn sine qua non para el diagnostico) y
entre el 50 y el 75% de los pacientes presentan hipertonia del EEI (presion
basal > 45 mmHg por encima de la presién intragastrica de referencia) y hasta
el 80% presenta una relajacion incompleta o ausente del EEI durante la
deglucién. (2,4) Se define como relajacion deglutoria incompleta la que no
alcanza la linea base de presion intragastrica o es de escasa duracion (< 6
segundos) (2). La hipertonia y la relajacion incompleta del EEI son signos
habituales, aunque no imprescindibles, para establecer el diagnostico de
Acalasia. La preservacion de peristalsis del esdfago proximales puede ser vista
en algunos casos sin dilatacion del es6fago pero el trazado de aperistalsis del
eso6fago completo es mas comdn (4).

También como consecuencia de la lesién de la inervacion inhibitoria, los
pacientes con acalasia no presentan las relajaciones transitorias del EEI que se
observan en sujetos sanos durante la distension gastrica. Durante un estudio
manometrico normal, la presion registrada en el eso6fago intratoracico es
negativa respecto a la presion del fundus gastrico. En los pacientes con
acalasia y como consecuencia del incremento de resistencia en el EEI y del
cumulo de secreciones en el esofago, la presion intraesofagica esta
frecuentemente elevada y ocasionalmente supera a la intragastrica, con lo que

se invierte el gradiente habitual (17). La ausencia total de ondas peristélticas
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primarias —aperistalsis— en el cuerpo esofagico es el signo manomeétrico
obligado y requerido para establecer el diagndstico de Acalasia (FIGURA 6)
pero, se han descrito hasta cuatro variantes manométricas del patron motor
clasico de la enfermedad (TABLA 5). La variante mas conocida y aceptada es
la denominada acalasia vigorosa, que se caracteriza por contracciones
aperistalticas del cuerpo esofagico de amplitud elevada (superior a 37 0 a 60
mmHg) en presencia de un EEI hipertdnico (4). Las contracciones de cuerpo del
esofago de elevada amplitud y de larga duracion también han sido informadas.
Estas caracteristicas manométricas de Acalasia vigorosa coinciden en
parte con el espasmo del es6fago difuso. Aunque la Acalasia vigorosa se
planteo en una oportunidad podria representar un escenario temprano de
Acalasia clasica, los estudios han dejado de demostrar las diferencias en
relacion con la presentacion clinica en tales pacientes incluyendo la duracion
de la enfermedad o la ocurrencia del dolor toracico, pero en la actualidad se
acepta que su clinica y tratamiento son similares (4,18). (FIGURA 6) Las
variantes manomeétricas adicionales de la Acalasia, son muy infrecuentes
(menos del 10% de las formas clasicas), incluyen a pacientes con adecuada
peristalsis en mas del 50 % del cuerpo del es6fago distal y con tan solo
pequefios segmentos aperistalticos y otros con una relajacion deglutoria o
transitoria intacta lo que, probablemente, representa la expresion de la lesién
incompleta de la inervacion motora inhibitoria esofagica y en cuyos casos el
diagnostico de Acalasia fue probado haciendo una demostracién de la
degeneracion de neuronas inhibitorias del plexo mientérico del EEI (19).

Tabla 5. Clasificacién de los Subtipo de Acalasia Segun La

manometria convencional

Acalasia tipica

Contracciones amplias del cuerpo del eséfago (“acalasia vigorosa”).
Peristalsis en todo el eséfago con so6lo un segmento corto de aperistalsis
Conservacion de la relajacion del EEI durante la deglucion.

Alteracién en la relajacion durante la deglucion, pero con RtEEI intactas.
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Figuras 6: Manometrias Convencionales 6A: acalasia “inicial”. Aperistalsis del cuerpo esofagico (canal 2-3) y no relajacion del EEI (canal
4) 6B:acalasia evolucionada. Apersitalsis del cuerpo esofagico (canales 2-4) con ondas esofagicas de escasa amplitud (<10 mmHg),
aplanada y repetitivas ; 6C: Acalasia vigorosa Contracciones esofagicas de alta amplitud (>100 mmHg), repetitivas y simultaneas (canal
2-4)

Ademas de las limitaciones en la sensibilidad de las caracteristicas
manométricas de la Acalasia, también existen las limitaciones en su
especificidad, la cual es importante destacar no es del 100%, en vista de que
el patron manométrico de ésta es indistinguible, del ocasionado por la
obstrucciéon del EEI por un tumor, de la esclerodermia, del espasmo esofagico
difuso y la obstruccibn mecéanica del cruce por un fundoplicatura
quirargicamente creada etc. Definitivamente, varias causas secundarias de
Acalasia existen y son manométricamente indistinguible de Acalasia idiopatica
(4).

Si bien la ME convencional es Uutil para definir las caracteristicas
peristalticas del cuerpo esofagico, cuenta con una serie de limitaciones

(TABLA 6). En este sentido, no es capaz de cuantificar la contraccion de la
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musculatura longitudinal o los movimientos axiales del eséfago. También es
insuficiente para determinar si una onda contractil es resultado de la presion
interna del bolo o del cierre de la luz del eséfago. Tampoco puede valorar la
eficacia del vaciamiento esofagico en funcion de la amplitud peristaltica. Sin
embargo, la combinacion de la ME estandar con la impedancia o con el analisis
topogréfico puede mejorar el rendimiento diagndstico. La ME es mas sensible
para la deteccién de anomalias en los pacientes sintoméaticos con disfagia.

Dada su limitada especificidad y la baja prevalencia de anomalias
motoras significativas en pacientes sintomaticos, la ME estdndar no puede
utilizarse como Unica prueba para establecer el diagndéstico ni como prueba de
cribado. El rendimiento de la ME convencional mejora cuando se utilizan
nuevas técnicas de registro (manometria combinada con impedancia o de alta
resolucién con analisis topogréfico) y cuando se siguen protocolos de estudio
en centros especializados que cuentan con personal cualificado (20).

La evaluacién de un paciente con disfagia debe empezar con una
deteccion cuidadosa de las causas estructurales de la obstruccién, como las
estenosis y las lesiones intraluminales; las cuales pueden ser descartadas con
endoscopia o fluoroscopia, pero el enfoque debe ir cambiando dirigiéndose a

definir la funcién motora del eséfago y las anormalidades de transito de bolo.

Aungue la fluoroscopia puede proveer la informacion sobre el transito de
bolo, requiere de radiacion, y la incapacidad de determinar el perfil de presién
del evento peristaltico. Actualmente, solamente la manometria puede definir el
perfil de presion de tanto la peristalsis como la relajacion del esfinter esofagico
inferior (21).
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Tabla 6 - Caracteristicas de la Acalasia en la ME,
Esofagograma de bario y la EDS y la relevancia clinica de la
utilizacion de estos procedimientos para el diagndéstico inicial y

en el seguimiento de los pacientes

Manometria esofagica
(ME)

Esofagograma

Endoscopia digestiva
Superior (EDS)

Caracteristicas:
Tipicas

-Aperistalsis
Esofagica +
-Falta de relajacion
del EEI +
-Hipertension  del
EEI

eséfago dilatado
con
columna de bario
Lisa disminuyendo
distal
esofago ("pico de
pajaro")

Distension del
esobfago
con retencion de
alimentos

y
aperistalsis

A Menudo, En La
Practica Clinica

Sélo la aperistalsis
estd presente con
pobre  relajacion
del EEI

Imagen de pico de
pajaro

normal

Diagnéstico Inicial

Relevancia Clinica:

Se requiere para el
establecimiento del
diagnostico

Apoya el
diagnéstico, ayuda
a
diferenciar entre
acalasia 'y
esclerodermia
esofagica

Excluye
pseudoacalasia
tumoral
Ayuda a realizar la
terapéutica
(dilatacion con
balones,
administracion de
toxina botulinica)

Seguimiento
Clinico

Limitada utilidad;

El peristaltismo no
volvera

a la normalidad, el
seguimiento

de la presion de
reposo del EEI
después del
tratamiento

El trago de bario
programado ;
la identificacion de
estadios pre-
clinicos
y la recidiva la
enfermedad

Limitada utilidad

Pohl Daniel, Tutuian Radu : Achalasia: an Overview of Diagnosis and Treatment. J Gastrointestin Liver Dis September 2007

Vol.16 No 3, 297-303 (44)
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OBJETIVOS
OBJETIVO GENERAL

Evaluar la clinica, el resultado de las pruebas complementarias y la fisiologia
esofagica de los pacientes con acalasia esofégica diagnosticados y/o tratados

en el Hospital de Matar6, Barcelona — Espafia entre los afios 2000y 2009.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1.- Evaluar retrospectivamente la historia clinica y la sintomatologia clinica
segun la clasificacion de la severidad de los sintomas de Zaninotto en los
pacientes diagndsticados de Acalasia entre los afios 2000y 2009 en el
Hospital de Mataro.

2.- Revisar retrospectivamente los patrones radiol6gicos convencionales de los
pacientes diagnosticados de Acalasia en el Hospital de Mataré entre los afios
2000 y 2009 vy clasificarlos de acuerdo a los criterios de gradificacion de
Zaninotto

3.- Evaluar retrospectivamente los patrones endoscopicos de los pacientes
diagnosticados de Acalasia en el Hospital de Mataré entre los afios 2000 y
2009

4.-Revisar retrospectivamente los patrones manomeétricos convencionales de
los pacientes diagnosticados de acalasia en el Hospital de Mataro entre los
afios 2000 y 2009 vy clasificarlos de acuerdo a los criterios de Pandolfino

5.- Correlacionar los sintomas clinicos con las alteraciones manométricas y
radioldgicas. Correlacionar los sintomas clinicos  con alteraciones
manomeétricas y los hallazgos morfolégicos (radiologia y endoscopia) en una
cohorte de pacientes diagnosticados de Acalasia esofagica entre los afios 2000

y 2009 en el Hospital de Mataro.
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MATERIALES Y METODOS:

PACIENTES ESTUDIADOS:

En este estudio se incluyeron todos los pacientes mayores de 15 afios
que fueron diagnosticados, atendidos y tratados con Acalasia entre octubre de
2000 y julio de 2009, en el Laboratorio de Fisiologia Digestiva del Consorcio
Sanitari Del Maresme ubicado en el Hospital De Matar6, Barcelona; miembro
del CIBEREHD (Centro de Investigacién Biomédica en Red en enfermedades
hepéticas y digestivas) y del Instituto de Salud Carlos Il (Ministerio de Ciencia
e Innovacién). Un total de 37 pacientes fueron incluidos y objeto de estudio.
Los criterios de inclusion fueron Acalasia primaria, que se define como
incompleta la ausencia de contracciones peristalticas en el cuerpo esofagico.
Los criterios de exclusion fueron pseudoacalasia asociados con carcinoma

gastrico o esofégico, trastornos neuromusculares o embarazo.

DISENO DEL ESTUDIO:

El estudio fue retrospectivo, que consistid en la revision de las historias
clinicas de los pacientes sintomaticos con diagndéstico de la Acalasia
basado en criterios clinicos, radiolégicos y manométricos entre octubre de
2000 y julio de 2009

METODO DE EVALUACION:

El diagndstico de Acalasia se basé en la evaluacion clinica de los
sintomas que presentaban los pacientes segun las escalas de severidad de
Zaninotto (39), vy gradificacion Atkinson (40). A cada paciente le fueron
realizados estudios radiolégicos, el Esofagograma baritado, endoscépicos y
manometria convencional clasificandolos de acuerdo la gradificacién
radiolégica de Zaninotto (43) y a los criterios manométricos de Pandolfino
respectivamente (23)

Se disefio un cuaderno de recogida de datos que contenia en primer
lugar datos basicos (edad, sexo, estado civil, antecedentes patoldgicos), luego
los aspectos clinicos de la Acalasia, tales como Motivo de consulta del

paciente, Tiempo de aparicion de los sintomas, Tiempo entre la aparicion de
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los sintomas y la consulta y si el paciente cursaba con disfagia y si esta era
orofaringea, esofagica o ambas, y la media de pérdida de peso.

La severidad de los sintomas de la Acalasia se obtuvo totalizando la
suma de las puntuaciones de la disfagia y regurgitacion mediante la escala
de gravedad de cada sintoma (0= ninguna, 2= leves: sensacion de
paso de los alimentos a través del cardias, 4=moderado: necesidad de
beber liquido para tragar, 6=  obstruccion severa  disfagia)
con la frecuencia (0= nunca, 1= de vez en cuando, 2= una vez al
mes, 3= una vez por semana, 4= dos veces por semana, 5= a diario ) del
mismo publicada por Zaninotto (39)

La disfagia fue gradificada segun la escala de Atkinson (grado |
=posibilidad de deglutir semisolidos, grado Il = posibilidad de deglutir comida
triturada, grado lll = solamente se degluten liquidos, grado IV = imposibilidad
para la deglucién) (40)

Un Esofagograma baritado se realizo en cada uno de los pacientes; Se
le dio a beber un vaso de suspension de sulfato bario de baja densidad y a
continuacion, se obtuvieron radiografias en proyecciones antero-posterior y
oblicua posterior ligeramente a la izquierda. Los pacientes fueron divididos en
4 grupos sobre la base del diametro esofagico determinado por el
Esofagograma baritado, el dimetro esofagico se midié en el sitio de la maxima
dilatacion esofagica (Grado 1 - forma inicial con cuerpo esoféagico con diametro
menor a 4 cm; Grado 2 — eso6fago dilatado con diametro entre 4-6 cm; Grado 3
- didmetro esofdgico > 6 cm cm; Grado 4 — diametro > 6 cm con aspecto
sigmoideo, dolicoeso6fago).

Una Endoscopia digestiva superior se le realizo a cada paciente bajo
sedacion leve con midazolam y los hallazgos fueron recogido en el cuaderno
de recogida de datos (Normal, Resistencia al paso del instrumento, Dilatacion
del cuerpo esofagico, Cierre del EEI, Restos esofagicos de alimentos,

Restos esofagicos de saliva).

La manometria esofagica convencional se realizé en todos los pacientes
incluidos en el estudio, utilizando un equimo Synectics de 4 canales
conectados a una bomba hidroneumocapilar de baja distensibilidad (Synmed
SA, Barcelona Espafa.). Los estudios manométricos se realizaron con una

sonda esofagica de 4 canales que se introdujo por la nariz del paciente hasta
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el estomago. El correcto posicionamiento de los transductores de presion se
confirm6 por un aumento de la presién durante la fase inspiratoria de la
respiracion. El paciente se coloc6 en una posicion decubito lateral derecho, el
EEI se identifico en el transductor distal mediante el uso de la técnica de la
retirada estacionaria del catéter a intervalos de 1 cm hasta que. La motilidad
del cuerpo esofagico y las relajaciones del EEl se evaluaron después de que
el transductor distal se colocé a 5 cm por encima del borde del EEI, mediante
el registro de los cambios de presion provocados por 10 degluciones de agua
(5 ml de agua cada deglucién) con los orificios laterales del catéter colocado en
el interior del LES y 5, 10, 15 y 20 cm més arriba hasta mapear completamente
el cuerpo esofagico (45). Las presiones en reposo se les consideraron altas si
superaban los 45 mm Hg, y fueron consideradas incompletas si las presiones
residuales fueron 10 mm Hg o mas durante la deglucién. (Datos de referencia
del Grupo Espafiol de Motilidad Digestiva).

La presion residual del EEI se define como la presién minima registrados en el
EEI durante la deglucion. En los pacientes en los que se observé una media de
amplitud de la contraccién del cuerpo del es6fago superior a 40 mm Hg se
considero que la Acalasia es vigorosa

En base a la Clasificacion de los Subtipo de Acalasia Segun La
manometria convencional establecida por Pandolfino, los resultados
manométricos se dividen en 5 grupos (Acalasia tipica, Acalasia vigorosa,
peristalsis en todo el eséfago con so6lo un segmento corto de aperistalsis,
Conservacion de la relajacion del EEI durante la deglucion, Alteracion en la
relajacion durante la deglucién, pero con RtEEI intactas) (19).

La pH metria de 24 h se realiz6 mediante un equipo Synectics Delta
(Synmed SA, Barcelona Espafa) y se utilizaron sondas de pH metria de 1-2
canales situadas 5 y 15 cms por encima del borde superior del Esfinter
esofagico Inferior (46). .Los resultados de los pacientes con reflujo anormal
fueron revisados cuidadosamente para distinguir si los episodios de reflujo
gastroesofagico se debian a una enfermedad por RGE real o de reflujo falsas
causadas por estasis alimentario y fermentacion (69).

Al final del cuestionario se evalud la evolucion clinica del paciente, la

alternativa terapéutica aplicada (farmacoldgica, dilataciones esofagicas, toxina
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botulinica o quirdrgico y tipo de técnica quirdrgica) y si hubo o no recurrencia

posterior al tratamiento instaurado.

ANALISIS ESTADISTICO:

Se realizé un analisis estadistico de la documentacion que se obtuvo de
las historias clinicas. Esta informacién fue clasificada por edad, sexo, sintomas,
tratamiento y resultados. Los datos fueron introducidos en el software
estadistico SPSS (Version 18.0, SPSS, Chicago, IL) y reportados con
frecuencias y porcentajes para las variables cualitativas y medias y

desviaciones estandar para las variables cuantitativas.
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RESULTADOS:

En este Estudio observacional descriptivo retrospectivo se incluyeron 37
pacientes, 22 (59.4%) hombres y 15 (40,5%) mujeres, (FIGURA 7) con edades

gue oscilaban entre 14 y 96 afios y una edad media de 57,45 afios * 3,2 afos,

a quienes se les diagnosticO de Acalasia entre los afios 2000 al 2009. Los
pacientes mayores de 40 afos representaban el 81 % de la muestra estudiada

(30 pacientes).

Figura 7: DISTRIBUCION POR
SEXO

Hombre
59%

El 67,5% tenian habitos tabaquicos y el 43% ingerian bebidas
alcohodlicas de forma regular u ocasionalmente. Mas del 80% de dichos
paciente cursaban con comorbilidades siendo las mas frecuentes la HTA y la
DMII.

Todos los pacientes consultaron por disfagia esofagica de 34,7 meses *
10,9 meses de evolucién en promedio, y el 5,4% de estos manifestaba
también dolor toracico (FIGURA 8).
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Figura 8 : DISTRIBUCION POR
MOTIVO DE CONSULTA

Disfagia +
Dolor Toracico
5%

En el 68% de los pacientes la disfagia era progresiva y en el 32%
intermitente. Para el momento del diagnéstico un 46% la presentaban solo con
la ingesta de alimentos sélidos y el 51% con la ingesta de alimentos tanto
sélido como liquidos. Segun la escala de severidad de Zaninotto la disfagia
era leve en 14 pacientes (37,8% sensacion de paso de los alimentos a través
del cardias) moderada en 15 pacientes (40,5%, necesidad de agua para
pasar), y en 8 (21,6%) era severa (FIGURA 9).

DISTRIBUCION POR TIPO DE DISTRIBUCION POR ALIMENTOS
DISFAGIA QUE LA PRODUCEN
Progresiva
68%

. =

e
32%

¥ Liquido
3%

Figura 9: Distribucion por tipo de Disfagia y alimentos que la
producen
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En el momento del diagnostico el 35,13% de los pacientes requerian
dieta triturada (Grado Il de la clasificacién de Atkinson) y el 35,13% solo podian
pasar liquidos (Grado Ill de la clasificacion de Atkinson). El 37,8% de los
pacientes (14) presentaban pérdida de peso.

Los estudios morfolégicos soélo orientaron el diagnostico de acalasia en
un 48,6% de los pacientes (endoscopia sugestiva en un 37,8% y TGE en el
10,8%) (FIGURA 10).

Figura 10 : DISTRIBUCION SEGUN ESTUDIOS USADOS
COMO METODO DIAGNOSTICO

= EDS

B Manometria
51%

En el 81% de los pacientes la endoscopia era patoldgica, de estos el
32% presentaban dos o mas alteraciones sugestivas de Acalasia, siendo las
mas frecuentes la combinacion de resistencia al paso del instrumento y restos
de alimentos a nivel esofagico con un 27% (TABLA 7) y (FIGURA 11)
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TABLA 7.
Hallazgos de la Endoscopia Digestiva Superior. Valores Absolutos y
Porcentuales. Servicio de Cirugia General. Hospital de Mataré.

RESULTADOS DE LA EDS VALORES VALORES
ABSOLUTOS PORCENTUALES
e NORMAL 7 19%
e PATOLOGICA 30 81%
UNA ALTERACION 18 48,64%
PATOLOGICA
< Resistencia al 7 18,9%
Paso del
Instrumento
()
Dilatacion del 6 16,2%
cuerpo
esofagico (3)
Cierre del EEI 1 2, 7%
(4)
Restos 3 8,10%
esofagicos de
alimentos (5)
Restos 1 2, 7%
esofagicos de
saliva (6)
MAS DE UNA ALTERACION
PATOLOGICA 12 32,4%
2+3 1 2, 7%
2+3+5 1 2,7%
3 8,1%
6 16,2%
1 2, 7%

37 100%




Figura 11: Esofagoscépia: Roseta endoscdpica con mucosa
intensamente fruncida y dificultad de apertura del esfinter al paso del
endoscopio

El TGE mostro que el mayor porcentaje de los pacientes fueron
diagnosticados en estadios avanzados de dilatacién esofagica (grado Il el
33%, grado lll el 5% y grado IV el 24 %). (FIGURA 12y 13)

Figura 12: DISTRIBUCION SEGUN
RESULTADO DEL TGE

NO HECHO
3%

Grado IV
24%

M Grado
i
5%
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Figura 13: A: Esofagograma.
Acalasia en fase “inicial”. Escasa dilatacion esofagica y estenosis del EEI
con morfologia de pico de pajaro.

B: Acalasia evolucionada. Importante dilatacion, tortuosidad y
redundancia del esofago (aspecto sigmoideo) y morfologia en pico de
pajaro del EEI.

C: Acalasia vigorosa. Escasa dilatatacion, contracciones intensas en el
esofago distal que originan un aspecto en sacacorchos.

~

A
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El 51% de los pacientes el método diagnostico utilizado fue el
fisiolégico (la manometria esofagica convencional MEC). El 70.2% de los
pacientes presentaron un patron manomeétrico tipico y un 13.5% un patréon de
Acalasia vigorosa (FIGURA 14 , 15, 16).

Figura 14: DISTRIBUCION SEGUN TIPO DE
TRASTORNO MOTOR ESOFAGICO

Otras
Alteraciones
Motoras
Esofagicas

4%
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Figuras 15 : Manometrias Convencionales A: Manometria esofagica. Esfinter esofagico inferior,
retirada estacionaria. Se observa que la presion intraesofagica (derecha) es similar a la intragastrica
de referencia. B:Acalasia “inicial”. Aperistalsis del cuerpo esofégico (canal 2-3) y ausencia de
relajacion del EEI (canal 4) durante la deglucion. En el cuerpo esofagico alternan ondas esofégicas de
escasaamplitud (<20 mmHg) con algunas de amplitud mas conservada, pero todas ellas se registran

de forma simultanea —aperistalsis esofagica-.
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Figuras 16 : Manometrias Convencionales A: Acalasia evolucionada. Apersitalsis del cuerpo
esofagico (canales 2-4) con ondas esofégicas de escasa amplitud (<10 mmHg), morfologia aplanada y
repetitivas —contracciones isobaricas-

B: Acalasia vigorosa. Contracciones esofagicas de elevada amplitud (>100 mmHg), repetitivas y
simultaneas asociadas (canal 2-4) a alguna relajacion aparentemente adecuada de un esfinter
esofagico inferior hipertenso (canal 5).
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El 16% de los pacientes presentaron una pH-metria de 24 h con reflujo
gastroesofagico patologico (Episodios verdaderos de reflujo con disminucién
subita y repentina del pH intraesofagico por debajo de pH<4 causada por el
reflujo de contenido gastrico acido del estbmago hacia el eséfago) y un 5% un
patron de acidificacion esofagica sugestiva de retencion y fermentacion
(Reducciones lentas y progresivas hasta pH<4 causada por fermentacion y
acidificacion de la saliva y los alimentos retenidos) (FIGURA 17)

Figura17: DISTRIBUCION SEGUN EL RESULTADO DE
LA PH-METRIA

No hecha
49%

B Fermentacion
5%

En cuanto a la alternativa terapéutica a la que fueron sometidos
(TABLA 8), vario entre tratamiento farmacolégico con Nitratos (nitroglicerina o
dinitrato de isosorbide) en 7 pacientes (19%), Dilataciones endoscoépicas
neumaticas en 6 pacientes (16,2%), inyeccién de toxina botulina en 1 paciente
(2,7%) hasta quirugico que consisti6 en la  cardiomiotomia de héller
laparoscopica mas valva de Door en el 45,9%, con una media de tiempo
quirdrgico estimada en 122 min + 7,4 y una estancia hospitalaria promedio de
1,7 dias, teniendo tan solo 2 casos de recurrencia de la sintomatologia

posterior al tratamiento.
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TABLA 8.
Tipos de Tratamiento Instaurados. Valores Absolutos y Porcentuales.
Servicio de Cirugia General. Hospital de Mataro.

TIPO DE TRATAMIENTO VALORES VALORES
ABSOLUTOS PORCENTUALES

e FARMACOLOGICO 7 19%
TOXINA BOTULINICA 1 2.7 %
DILATACION 6 16,2%
ENDOSCOPICA
QUIRURGICO 17 45,9 %
DILATACION + 3 8,1%
FARMACOLOGICO
DILATACION + 1 2,7%
TOXINA
DILATACION + 1 2,7%
QUIRURGICO
FARMACOLOGICO +
QUIRURGICO 1 2,7%

TOTAL 37 100%




DISCUSION:

La Acalasia, es una enfermedad esofagica primaria rara, que afecta a

ambos sexos sin distingo de edades, sin embargo se diagnostica
generalmente entre la tercera y la cuarta década de la vida (6,31). Al igual que
lo publicado en diversos estudios, nuestra estadistica mostro que puede
manifestarse a cualquier edad, con igual frecuencia en hombres y mujeres, y la
mayoria de los casos (el 80%) el diagnostico generalmente ocurrié después

de los 40 afios de edad del paciente.

A lo largo de los afios y sobre la base de observaciones clinicas,
inmunologicas e histopatolégicas, se han desarrollado muchas teorias sobre
cuales podria ser su verdadero origen, la Teoria genética que se basa en que
algunos casos de Acalasia esofagica, obedecen a un patrén de herencia
mendeliano  autosOmico recesivo, ninguno de nuestros pacientes tenian
parientes en primera ni segunda generacion con diagndsticos similares;
Teoria infecciosa: el tryponosoma cruzi, Corynebacterium diphteriae,
Mycobacterium tuberculosis, Treponema pallidum y algunos Clostridium) o
virales (Herpes virus varicella-zoster, virus de la polio y virus del sarampion) en
ninguno de nuestros pacientes fueron documentados en la historia clinica
antecedentes infecciosos por alguno de estos agentes. —Teoria autoinmune y
teoria Degenerativa (70), tampoco podriamos asegurar fehacientemente éstas
como causas de la Acalasia en la poblacion estudiada. Lo que si pudimos
observar es que mas del 80% de dichos paciente cursaban con comorbilidades
siendo las mas frecuentes la HTA y la DMII; Factores de riesgo asociados con
disfagia no han sido adecuadamente evaluados en los estudios de la
comunidad, Guy et al (74) en su estudio plantearon como factor de riesgo
nuevo la HTA, pero realmente existe mas coincidencia de ésta con la edad de
los pacientes que con la condicién de padecer de Acalasia, ya que no se han

descrito asociacion alguna entre ellas.
El inicio de esta enfermedad es con frecuencia insidioso; La
presentacion caracteristica es con disfagia que es el sintoma mas frecuente y

esta presente en mas del 95% de los pacientes y regurgitacion; menos
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frecuentemente, los sintomas incluyen dolor toracico, pérdida de peso y acidez;
no resultando extrafio que el diagnostico correcto se retrase 2-3 afios después
de la aparicion de los primeros sintomas. (5) Al igual que lo reportado por
multiples autores el 100% de los pacientes de este estudio consultaron por
disfagia esofagica, tan solo el 5,4% de estos manifestaban también dolor
toracico. La mediana de duracién de los sintomas al diagnostico de nuestros
pacientes fue de 34,7 meses = 10,9 meses de evolucion. Esto contrasta con
estudios anteriores en los que la duracion media de los sintomas antes del
diagnéstico fue entre 4,5 y 7,6 afios en promedio (71). Probablemente la
razén por la que el diagnostico es tan tardio a pesar de que es una
enfermedad poco frecuente si se compara con otras patologias del sistema
digestivo, es que algunos pacientes podrian estar siendo tratados con otros
diagnoésticos antes de llegar a hacer el diagndstico definitivo de Acalasia,
principalmente reflujo gastro-esofagico (RGE). (2,72).

Al igual que lo publicado por Clave y Paterson (2,4) en nuestro estudio el
comienzo de la disfagia fue progresivo en el 68% de los pacientes e
intermitente  en el 32%; para el momento del diagndstico un 46% la
presentaban solo con la ingesta de alimentos sélidos y el 51% con la ingesta
de alimentos tanto sdlido como liquidos como lo descrito por la literatura
mundial.

Segun la escala de severidad de Zaninotto, la serie de Guy et al (74)
encontraron que en cuanto a la gravedad de la disfagia la mayor frecuencia
fue leve (65%), seguida de moderada (30%), en contraposicidbn con nuestros
resultados en los que la disfagia era moderada (40,5%, necesidad de agua
para pasar), leve en 14 pacientes (37,8% sensacion de paso de los alimentos a
través del cardias) yen 8 (21,6%) era severa.

La regurgitacion se ha descrito entre el 60% y 86% de los pacientes
(19,20). En la fase inicial de la Historia Natural de la enfermedad este sintoma
estd presente durante la deglucion, pero luego en fases avanzadas se
presenta al dilatarse el es6fago. Crookes et al (69) han descrito dos grandes
mecanismos por los que se produce una reduccion del pH intraesofagico en

pacientes con Acalasia:
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a) Episodios verdaderos de reflujo con disminucién subita y repentina
del pH intraesofagico por debajo de pH<4 causada por el reflujo de contenido
gastrico acido del estbmago hacia el es6fago ,

b) Reducciones lentas y progresivas hasta pH<4 causada por

fermentacion y acidificacion de la saliva y los alimentos retenidos.

La regurgitacion suele ocurrir durante el suefio y predispone a tos
cronica nocturna hasta en un 30% de los pacientes, y cerca del 10% cursan
con complicaciones pulmonares como neumonias por aspiracion y abscesos
(73). En nuestra serie tan solo el 21% de los pacientes presentaron este
sintoma, de ellos el 16 % por RGE verdadero y el 5% restante por
fermentacion. Tal vez esta baja cifra en relacion a la publicada en la literatura
se pueda deber a que casi el 50 % de nuestra muestra no le fue realizada la
ph-metria de 24 hora por razones técnicas.

En cuanto a los estudios morfoldgicos, la EDS es a menudo la primera
prueba utilizada para evaluar a los pacientes con sospecha de Acalasia y suele
ser normal, (75) en nuestra serie en contraposicion con estas afirmaciones
el 81% de los pacientes la EDS fue patolédgica, de estos el 32% presentaban
dos o0 mas alteraciones sugestivas de Acalasia; al hablar del Esofagograma
con bario que es otro estudio morfolégico altamente sugestivo del diagndstico
de Acalasia (75), Zaninotto at el (43) en su serie reportaron que el mayor
porcentaje de los pacientes (56%) tenian grado | de dilataciéon y tan solo un
5% cursaban con esoéfago sigmoideo, es decir el diagnostico era realizado en
estadios tempranos en contraposicion con nuestra serie que mostro que el
mayor porcentaje de los pacientes fueron diagnosticados en estadios
avanzados de dilatacion esofagica (grado Il el 33%, grado Il el 5% y grado IV
el 24 %).

El estudio fisiolégico con la mayor sensibilidad en el diagnéstico de la
Acalasia es la manometria esofagica, sin embargo existen limitaciones
importantes en la metodologia misma (23). En nuestra serie el 51% de los
pacientes fueron diagnosticados usando la manometria esofagica convencional
MEC. Las cuatro variantes manométricas distintas de la Acalasia tipica
descritas por Hirano et al (19) fueron identificadas. Concluyendo igualmente

que aunque la mayoria de los casos de Acalasia tendran un patrén
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manomeétrico convencional tipico, las muestras examinadas en ambos reportes
resaltan la heterogeneidad existe en la presentacion manométrica, es decir el
diagnostico manométrico de la Acalasia incorpora anormalidades tanto en el
cuerpo esofagico como en el EEI. La importancia en la definicion de estas
variantes de la Acalasia se encuentra en el reconocimiento de que estos
hallazgos manométricos a veces confusos son consistentes con la Acalasia
cuando se combina con otros datos clinicos y apoyan el diagndstico. Ademas,
estas variantes proporcionar pistas importantes en la fisiopatologia de esta rara
enfermedad (19)

Lo que nos permite concluir que la Acalasia es poco frecuente en
nuestro medio, que el diagndstico de los pacientes es tardio, y se realiza
con sintomas clinicos severos de disfagia esofagica en los que las pruebas
morfologicas (TEGD, endoscopia) ofrecen un bajo rendimiento. La manometria
y pH-metria de 24 h ofrece un diagndstico precoz y preciso, nos permite saber
el tipo de Acalasia y de la existencia de reflujo gastroesofagico o acidificacion
por retencion sobre afadidos; sin embargo, existen limitaciones en la
sensibilidad y en la especificidad de esta prueba, por lo que la manometria de
alta resolucién combinada con el analisis topografico es una técnica emergente
que ofrece ventajas potenciales sobre la manometria esofagica convencional

en el diagnostico mas preciso de los pacientes con Acalasia esofagica.
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