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ACALASIA COMO TRASTORNO DE LA MOTILIDAD ESOFAGICA

Fiorella Ferrandino Carballo’
Alberto Alonso Umana Brenes?

RESUMEN:

La acalasia es un trastorno esofagico, de tipo motor primario y de etiologia desconocida, que fue descubierta
por Sir Thomas Williams en 1674. Se presenta por igual en hombres y mujeres, siendo la edad habitual de
presentacion entre los 25 y 60 afios. Fisiopatolégicamente, hay un proceso inflamatorio que conlleva a la pérdida
de neurotransmisores inhibitorios y a un desbalance entre neuronas inhibitorias y excitatorias. Esto desencadena
una aumentada actividad colinérgica, que ocasiona la relajacion incompleta del esfinter esofégico inferior (EEI).
Clinicamente, el paciente presenta disfagia, regurgitacién, pirosis, halitosis, dolor toracico y disfonia. La manometria
en alta resolucion constituye junto con la anamnesis los métodos diagnésticos de eleccion, manométricamente
se caracteriza por relajacion insuficiente del EEI y pérdida de la peristalsis esofagica. Radiograficamente se
documenta aperistalsis, dilatacion esofagica con apertura minima del EEI, apariencia en “pico de ave”, asi como
escaso vaciamiento del bario. Endoscopicamente se visualiza dilatacion esofagica con retencion de saliva, liquido
y particulas de alimento no digeridas en ausencia de estenosis de la mucosa o tumores. El tratamiento incluye
opciones como farmacos, inyeccion de toxina botulinica, dilatacion neumatica, miotomia y esofagectomia.

PALABRAS CLAVE:

Eséfago, acalasia del eséfago, trastornos de deglucién, esfinter esofagico inferior, trastornos de la motilidad
esofagica, manometria esofagica

ABSTRACT:

Achalasia is an esophageal, primary motor disorder of unknown etiology, which was discovered by Sir Thomas
Williams in 1674. It occurs equally in men and women, with the usual age of onset between 25 and 60 years.
Pathophysiologically, there are an inflammatory process leading to a loss of inhibitory neurotransmitters and an
imbalance between inhibitory and excitatory neurons. This triggers an increased cholinergic activity, which causes
incomplete relaxation of the lower esophageal sphincter (LES). Clinically, the patient presents dysphagia, regurgitation,
heartburn, dyspnea, chest pain and dysphonia. High resolution manometry constitutes together with the anamnesis,
the gold standard for diagnosis. Manometry is characterized by insufficient LES relaxation and loss of esophageal
peristalsis. Aperistalsis, esophageal dilation with minimal LES opening, “bird-peak” appearance, and poor emptying
of barium are radiographically documented. Dilated esophagus with retention of saliva, liquid and undigested food
particles in the absence of stenosis or mucosal tumors, are the main findings of the endoscopy. Treatment includes
options such as drugs, botulinum toxin injection, pneumatic dilatation, myotomy, and esophagectomy.
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HISTORIA

La acalasia fue descrita por primera vez en 1674 por Sir Thomas Williams, quien lo documentd como una limitacion en
el vaciamiento del bolo alimenticio a nivel esofagico, cuyo origen es desconocido. No obstante, fue hasta 1927 cuando
Arthur Hurst le atribuy6 el nombre de acalasia (término derivado del griego para falta de relajacion) a esta patologia’.

DEFINICION

La acalasia es un desorden esofagico, de tipo motor primario y etiologia desconocida, caracterizado manométricamente
por relajacion insuficiente del esfinter esofagico inferior (EEI) y pérdida de la peristalsis esofagica. Clinicamente esta
enfermedad se traduce en disfagia de solidos y liquidos, asociados a regurgitacion de alimentos no digeridos o salivaZ.

EPIDEMIOLOGIA

No hay predileccién por género en esta patologia. La incidencia anual es de aproximadamente 1,8 casos por cada
100 000 individuos, asi como presenta una prevalencia de 10 a 12 casos por cada 100 000 personas. Por lo general,
la edad en la cual se hace el diagnostico es entre los 25y 60 afios®.

FISIOPATOLOGIA

Existen varias propuestas de cambios neuroanatémicos responsables de la acalasia, los cuales incluyen la pérdida
de células ganglionares en el plexo mientérico (de Auerbach), degeneracién del nervio vago y del nicleo motor dorsal
del vago. De estas posibilidades, Unicamente la pérdida de células ganglionares esta sustentada adecuadamente®.
Se ha involucrado a la pérdida selectiva de las neuronas inhibitorias del plexo mientérico, productoras de péptido
intestinal vasoactivo (PIV) y oxido nitrico (ON), asi como también a la presencia de infiltrado inflamatorio en el
EEI. Estudios precedentes han implicado mecanismos hereditarios, neurodegenerativos (como es el caso de la
enfermedad de Parkinson), genéticos, infecciosos y autoinmunes. La hipbtesis mas aceptada sugiere que la acalasia
puede ser causada por factores virales y autoinmunes, las cuales llevan a los cambios inflamatorios y al dafio del plexo
mientérico* °.

La mayor parte de la evidencia sugiere un proceso autoinmune, atribuible al virus de herpes humano tipo 1, en
individuos genéticamente susceptibles®.

Se ha demostrado una posible asociacion con el antigeno HLA — DQw1 tipo II. Existe evidencia de anticuerpos anti -
plexo mientérico, con genotipos especificos de HLA, sin embargo las investigaciones aln no han sido concluyentes®.

A pesar de que la causa del proceso degenerativo continta siendo desconocida, el resultado final es un proceso
inflamatorio que lleva a la pérdida de los neurotransmisores inhibitorios (PIV y ON) y consecuentemente a un
desbalance entre neuronas inhibitorias y excitatorias. Esto culmina en una aumentada actividad colinérgica, que
ocasiona |a relajacion incompleta del EEI y aperistalsis, de modo que se pierde el gradiente de latencia a lo largo del
cuerpo esofagico?.

HISTOPATOLOGIA

En piezas estudiadas de necropsias o de miotomias, se ha encontrado que el dafio histolégico del plexo mientérico
del eséfago y la respuesta inflamatoria consiste en linfocitos T citotéxicos CD3/CD8 positivos, numero variable de
eosindfilos y mastocitos, pérdida de células ganglionares y neurofibrosis®.
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Los cambios patoldgicos vistos en la acalasia consisten en inflamacién del plexo mientérico, con la subsecuente
pérdida de células ganglionares y fibrosis de los nervios de dicho plexo. Ademas, se da una reduccién significativa en
la sintesis de ON y péptido intestinal vasoactivo®.

PRESENTACION CLINICA

La acalasia comprende una serie de signos y sintomas, dentro de los cuales el mas predominante es la disfagia; a
continuacién se mencionan otras manifestaciones en el cuadro 1.

Cuadro 1. Signos y sintomas en pacientes con acalasia (4, 7, 8, 9)

Disfagia

Regurgitacion

Pirosis

Hipo

Dolor toracico

Halitosis

Pérdida de peso

Tos

Vomitos

Neumonia por aspiracién

La disfagia de la acalasia difiere de la causada por obstruccion mecéanica, en que la primera se acompafia de
regurgitacion de alimentos no digeridos y saliva desde minutos a horas luego de haber comido e involucra tanto a
solidos como liquidos. Por otro lado, la regurgitacion se presenta por lo general en horas de la noche por lo que los
pacientes compensan este sintoma elevando la cabeza con almohadas o durmiendo incluso sentados.

La regurgitacion de la acalasia se diferencia de aquella asociada al reflujo gastroesofégico, en que en la acalasia esta
desprovista de &cido gastrico o bilis, a menudo el paciente identifica el sabor de la comida ingerida horas o incluso dias
antes. La pirosis es secundaria al proceso de estasis y fermentacion de la comida a nivel del esofago’ ™.

El dolor toracico es de etiologia desconocida, pero se ha propuesto que puede estar relaciona con la ocurrencia de
espasmos esofagicos o al mismo proceso de dilatacién del es6fago que se genera con la progresion de la enfermedad®.

Al examen fisico se pueden hallar signos y sintomas respiratorios como disnea, estridor, sibilancias y disfonia; estos
secundarios al fenémeno irritativo y la broncoaspiracion™'.

DIAGNOSTICO

En primera instancia, el diagnéstico de acalasia debe incluir una historia clinica detallada que profundice en la evolucién
y cronicidad de los signos y sintomas, asi como un examen fisico exhaustivo con énfasis en el sistema respiratorio y
gastrointestinal.

Como parte del abordaje diagnéstico de esta patologia, uno de los objetivos es demostrar la disminucién en la
relajacién del EEI y ausencia de peristalsis, siempre y cuando se descarten obstrucciones parciales esofagicas de
origen mecanico como areas de estenosis, tumores, estructuras vasculares, cuerpos extrafios o procesos infiltrativos'®.

La endoscopia superior suele ser el primer examen que el clinico realiza cuando el paciente acude a consultar por
presentar sintomas dispépticos, esto para excluir malignidad o estenosis péptica. Generalmente lo que se visualiza
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son restos alimenticios a nivel esofagico, no obstante, hay que tener en consideracion que dicho estudio podria
reportarse como normal?’.

La manometria de alta resolucion es considerada actualmente como el método diagnéstico de eleccion, sustituyendo a
la manometria convencional que se utilizd durante muchos afios. Este nuevo método tiene la particularidad de confirmar
la presencia de acalasia y distinguir entre tres tipos diferentes de patrones manométricos (clasificacion de Chicago). El
tipo 1 se caracteriza por una minima presurizacion esofégica, el tipo 2 presenta presurizacion panesofagica y el tipo 3
se distingue por espasmos secundarios a las contracciones espasticas” '2.

El esofagograma con bario es un estudio de imagen que permite evaluar el grado de dilatacion esofégica y el eje de
este 6rgano, ya sea lineal o sigmoideo; afilamiento de la unién esofagogastrica en un patrén con apariencia de “pico
de ave”, aperistalsis y vaciamiento incompleto del bario” 3.

La tomografia computarizada y la resonancia magnética no son los estudios de eleccion como métodos diagnésticos,
ya que no logran visualizar cada capa de las paredes esofagicas por separado. Por eso es que la evaluacion mediante
el ultrasonido endoscopico se considera en la actualidad como el método idéneo para determinar el grosor de la capa
muscular circular interna y verificar el alcance de la miotomia™.

TRATAMIENTO

Debido a que la neuropatia causante de esta enfermedad no puede ser corregida, el tratamiento esta dirigido a
compensar el escaso vaciamiento del EEI y prevenir sus complicaciones. Este objetivo se puede lograr mediante
terapia médica, endoscépica o cirugia. Si la enfermedad se deja sin tratar o si se realiza de forma incorrecta, ésta, de
forma inevitable evoluciona hacia la dilatacién, elongacion, tortuosidad y pérdida progresiva del funcionamiento del
esofago y llevara, eventualmente, al megaesoéfago o eséfago sigmoideo*®.

La terapia farmacologica es la opcién de tratamiento menos efectiva para la acalasia. Los medicamentos mas
utilizados son los bloqueadores de canales de calcio de accion prolongada (principalmente nifedipina sublingual)
y los nitratos (isosorbide sublingual). Estos farmacos reducen transitoriamente la presion del EEI por medio de la
relajacién del musculo liso que lo conforma, facilitando asi el vaciamiento esofagico. Sildenafil, el cual es un inhibidor
de fosfodiesterasa- 5, también ha demostrado que reduce el tono del EEI y la presién residual en pacientes con
acalasia. Otros medicamentos utilizados menos frecuentemente incluyen anticolinérgicos (atropina, diciclomina,
bromuro de cimetropio), agonistas adrenérgicos (terbutalina) y teofilina2.

El uso de estas opciones se reserva para aquellos pacientes que se rehisan a optar por una terapia definitiva y en
aquellos con falla en el tratamiento con toxina botulinica.

La toxina botulinica es una neurotoxina que bloquea la liberacion de neurotransmisores presinapticos en las
terminaciones nerviosas colinérgicas de la placa motora, resultando esto en la disminucion de la presion del EEI. Se
inyectan 100 unidades internacionales (Ul) de toxina botulinica — A, en los cuatro cuadrantes por encima de la linea
Z, esta area corresponde al EEI. Esta terapia puede repetirse cuando el efecto haya decaido. La duracién del efecto
ronda los seis a doce meses en la mayoria de los pacientes'.

Distintos estudios han probado la eficacia de la inyeccion de toxina botulinica para mejorar los sintomas a corto
plazo. Sin embargo, usualmente son necesarias inyecciones a repeticién, debido a que dicha toxina tiene un rango
de accidn corto. Esto podria posteriormente complicarse con el desarrollo de anticuerpos, los cuales ocasionan que
las aplicaciones futuras de la toxina sean inefectivas. En adicion, existe evidencia de que esta inyeccién se asocia
a dificultades en la realizacion de una esofagectomia en el futuro. Por esta razén, muchos clinicos reservan este
tratamiento para pacientes con edad extremadamente avanzada y con severas comorbilidades, los cuales no pueden
optar por una dilatacién neumatica (DN) o una esofagectomia ' *°.
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La dilatacion endoscdpica es considerada la opcién terapéutica no quirirgica mas efectiva para acalasia. Se prefieren
los dilatadores neumaticos sobre los rigidos, ya que no solamente logra ensanchar el EEI sino también romper las
fibras musculares. Una Unica dilatacion es suficiente en un 13 % de los pacientes. Entre los predictores de falla
terapéutica con DN se encuentran: la presencia de sintomas pulmonares y escasa o nula respuesta a la primera o
segunda dilatacién, asi como una presién del EEI mayor a 15 — 30 mmHg o una reduccion de dicha presién menor
al 50 % después de la primera dilatacién. Las complicaciones incluyen perforacion esofagica, hematoma intramural y
reflujo gastroesofagico®.

El objetivo con la miotomia quirdrgica es eliminar la obstruccién del EEI, por medio de la seccion longitudinal del
mismo. Este abordaje lleva al desarrollo de reflujo gastroesofagico en una importante proporcién de los pacientes,
por lo que la mayoria de los cirujanos sugieren combinar la miotomia con un procedimiento antirreflujo. La miotomia
de Heller por via laparoscépica, se considera actualmente el método de referencia para el tratamiento de la acalasia.
Tiene una tasa de falla terapéutica de un 10 %° ™.

La miotomia peroral endoscopica ha sido presentada como un nuevo abordaje para la acalasia y ha ganado popularidad.
Es un abordaje endoscopico que permite realizar una miotomia mas extensa, puede que no sea necesaria una cirugia
antirreflujo concomitante gracias a la seccion selectiva de las fibras musculares circulares®.

La esofagectomia es la ultima de las opciones de tratamiento, la cual se asocia a una mayor morbi — mortalidad,
comparada con la miotomia de Heller; por lo mismo debe reservarse para pacientes que respondieron mal a la DN y/o
a la miotomia, que ademas se consideran buenos candidatos para cirugia. Se da una mejoria sintomatica de un 80 %
en pacientes con acalasia en fase terminal®.

Aplicando un estricto protocolo de estudio y tratamiento quirurgico, los resultados de la cirugia en acalasia son muy
buenos. El abordaje laparoscépico puede y debe reproducir los detalles del abordaje laparotémico y actualmente es la
via de eleccion, dadas las ventajas de la cirugia laparoscépica. La disfagia se resuelve en el 95% de los pacientes, ain
cuando ocurre disfagia ocasional frente a la ingesta de sélidos. La recurrencia observada por miotomia incompleta, es
s6lo de 1,5 %; el sindrome de reflujo gastroesofagico ocurre en promedio en un 25 % de los pacientes, aumentando
progresivamente con el seguimiento a largo plazo1°.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

En el diagnéstico diferencial de la acalasia deben tomarse en cuenta los distintos trastornos motores esofagicos y
otras causas de origen extraesofagico, los cuales se citan en el cuadro 2.

Cuadro 2. Diagnésticos diferenciales de acalasia

Espasmo esofagico distal

Esdfago hipercontractil o de Jackhammer
Ausencia de peristalsis

Disfagia orofaringea

Evento cerebrovascular

Poliomielitis

Esclerosis lateral amiotréfica
Enfermedad de Parkinson

Tumores y trastornos del nervio vago
Distrofia muscular oculofaringea
Distrofia miotonica

Miastenia Gravis

Diverticulo de Zenker
Pseudoacalasia

Enfermedad de Chagas
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Cabe mencionar que la enfermedad de Chagas es indistinguible de la acalasia idiopatica o primaria y constituye la
principal causa de acalasia secundaria“.
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