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Acalasia. Estudio de 27 casos en el
Hospital Calderéon Guardia

José A. Mainieri-Hidalgo?, Iris Schmitz-Gerstlauer?, Giovanna Mainieri-Breedy?®

Resumen: Se estudiaron en forma retrospectiva los expedientes clinicos de 27 pacientes diagnosticados con
acalasia en el Hospital Dr. R. A. Calderon Guardia (HCG) vistos durante el periodo de 11 afios comprendido
entre 1991 y 2001, encontrando unatasa de 0.3 por 100.000 habitantes la cual es menor que lainformadaen la
literatura. Esto posiblemente debido a que la ausencia en nuestro medio de manometria esofagica dificultael diag-
nastico de pacientes en estadio temprano o con enfermedad leve o moderada. La presentacion clinica fue muy
similar alareportada por otros autores con una relacion hombre mujer de 1.7 a 1 y edad promedio de 42 afios.
Los sintomas con un promedio de evolucion de 7 afios, fueron el més frecuente, ladisf agia que se presento en
todos | os casos, seguida de vomito, dolor toracico, pérdida de peso y datos de reflujo gastroesofagico. La esofa
goscopiay la esof agografia mostraron hallazgos de enfermedad avanzada como dilatacion esof &gicaimportante,
retencion de restos alimentarios y cardias con espasmo que se supero facilmente a presionar con el endoscopio.
El tratamiento que se administré fue solamente médico (Nifedipina o Isorbide) a 6 pacientes, dilatacionesy
tratamiento médico a 7 y quirdrgico (esofagomiotomia) a 14, a tres de estos se les agregd un procedimiento
anti-reflujo. Laevolucion se valord con base en datos clinicos, encontrando que todos | os pacientes con tratamien-
to médico y dilataciones contindian sintométicos y con tratamiento. De los operados hay uno que ha requerido
dilataciones 5 y 9 afios después de la intervencién, dos que no tuvieron procedimiento anti-reflujo, estén en
tratamiento por este problemay el resto se encuentran asintomaticos sin que se presentaran complicaciones

quirdrgicas.
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Introduccioén

La acalasia es una enfermedad poco frecuente que se debe
considerar en el diagnostico diferencial de |os pacientes que
consultan por disfagia, sintoma que la caracteriza. Se debe
realizar tempranamente una manometria esofégica, examen
indispensable para el diagnéstico o por esof agografia cuando
yaexiste un megaesofago. De igual forma se debe pensar en
acalasia en pacientes que sufren episodios de infecciones res
piratorias a repeticion, debidas a la broncoaspiracion que
ocurre durante el suefio, que muchas veces pasa desapercibi -
day es causa de tos cronica, bronquitis y bronquiectasias.

El objetivo de este estudio es revisar retrospectivamente la
presentacion clinica, los métodos de estudio y |os resultados
del tratamiento suministrado a los pacientes atendidos por
acalasia en el HCG durante el periodo comprendido entre
1991y 2001. Ademas de realizar unarevision bibliogréafica,

resumiendo la informacion mas importante con el fin de
Ilamar la atencion hacia esta enfermedad.

Materiales y métodos

t Jefe Servicio Cirugiade Térax. Hospital Calder6n Guardia

2 Residente de Cirugia de Térax. Universidad de Costa Rica

3 Médico Interno Universitario. Universidad de Ciencias Médicas
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Se reviso el archivo quirdrgico del Servicio de Cirugia de
Toérax del HCG con € fin de localizar los casos quirdrgicos,
laUnidad de Bioestadisticay € Centro de Informética facili-
taron los casos no operados. Se estudiaron |os expedientes
clinicos encontrando 3 que no reunian lainformacion necesa-
riaparaser incluidosy 27 que si tenian todalainformacion y
por o menos un afio de seguimiento.

Resultados

Durante el periodo de 11 afios comprendido entre 1991 y
2001 se diagnosticaron 30 casos de acalasiaen el HCG. El
promedio de pacientes por afio fue de 3 y dado que la pobla
cion adscritaa HCG en los ultimos 10 afios se estimaen 1
millén de habitantes, se encontré una tasa aproximada de 0.3
casos por 100.000. Se analizaron |os expedientes de 27 pa
cientes encontrando un rango de edad entre los 15y los 72
afos con una edad promedio de 42 afios. Se presentaron 10
mujeres y 17 hombres. En ningin caso se encontré
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antecedentes familiares de acalasia. El tiempo entre la apari-
cién delossintomasy €l diagnéstico fue en promedio 7 afios.

El sintoma mas frecuente fue la disfagia, la que se presento
en todos los casos, 10s otros se muestran en el cuadro No.1.

El diagndstico definitivo se hizo con los datos clinicos, la
endoscopiay €l esofagograma en 18 casosy en 9 casos solo
con laclinicay los hallazgos endoscépicos. La endoscopia
demostré la presencia de restos alimentarios en un esofago
dilatado con el cardias cerrado pero en todos los casos pudo
pasarse €l endoscopio con presion leve.

En todos |os casos quirdrgicos el esofagograma mostré un
es6fago muy dilatado y con laimagen caracteristica en pico
de ave anivel del cardias. Debido a que no esta disponible, no
se realiz6 manometria en ningln caso.

El tratamiento fue esofagomiotomia en 14 pacientes, dilata-
cionesy farmacos en 7 y solo farmacos en 6. Los 13 pacien-
tes tratados sélo con dilataciones y/o farmacos contindan
sintoméaticos y recibiendo tratamiento (uno fallecié por un
accidente vascular cerebral). De los 14 operados, 7 tienen
antecedente de dilataciones previas y en 5 ademas usaron
farmacos. En 14 casos se realiz6 una esofagomiotomiatipo
Heller, y en tres ademas un procedimiento anti-reflujo. No se
presentd ninguna complicacién trans ni posoper atoria. Al dia
siguiente de la operacion, alos pacientes se lesinicio dietal -
quida, a siguiente papillasy al tercero o cuarto fueron dados
de alta. La valoracion postoperatoria se baso en la evolucion
clinica. Todos los pacientes operados refireron meoria
importante, el primero de esta serie, 5 afios después de ope-
rado presentd un episodio de disf agia que respondi6 a dilata-
ciones, traandose de nuevo 4 afos después de la misma
maneray actual mente esta asintomético. Dos pacientes refie-
ren sintomas de reflujo, en uno leve pero importante en otro,
aninguno se le realiz6 procedimiento anti-reflujo y solo el
primero tenia este antecedente en el preoperatorio.

Discusion

Descrita por ThomasWillis en 1679 *, la acalasia es una
disfuncién de la motilidad esof agica,caracterizada por ausen-
ciade peristalsis, generamente en el extremo distal e incapa-
cidad de lamusculatura para rel gjarse en respuesta a la deglu-
cion. Lo anterior resulta en una estasis alimentariay una
dilatacion esofégica secundaria, que es responsable de la
mayoria de los sintomas.

La enfermedad afecta ambos sexos y puede aparecer a cual-
quier edad, sin embargo se diagnostica generalmente entre la
terceray lacuarta décadade lavida? Suincidenciaen EEUU
y Europa oscila entre 0.5 a 1 por 100.000 habitantes **. En
Costa Rica existe un informe de 25 casos diagnosticados en
el Hospital México entre 1969y 1990°.

Laetiologia de la acalasia primaria es desconocida. El exa
men histol6gico demuestra una disminucion del nimero de
neuronas en el plexo mientérico y las células ganglionares
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Cuadro 1
Sintomas de 27 pacientes con acalasia
en el Hospital Calder6n Guardia

SINTOMA CASOS
Disfagia 27
Vomito 14
Dolor toraxico 12
P. peso 11
Reflujo 8
Epigastralgia 8
Tos 6

que se observan degeneradas, se encuentran rodeadas por
leucocitos con predominio de eosindfilos ®”. Se ha detectado
la presencia de anticuerpos anti-neurona entéricay sugerido
por ello una etiologia autoinmune 2°. También se ha postula-
do la participacion de un virus, pero no se ha podido identifi-
car laparticulaviricani en el plexo nervioso ni en las neuro-
nas del ganglio del nervio vago ****. Esta pérdida de neuronas
en laregion del esfinter esofégico inferior (EEI), causa un de-
fecto en larelgjacion muscular, que se manifiesta por aumen-
to en lapresion basal del esfinter y se percibe radioldgicay
endoscopicamente como un &rea de estrechez la enfermedad
de Chagas, laamiloidosis, la sarcoidosis, |a neurofibromato-
sis, el carcinoma de la union cardioesoféagicay otras enferme-
dades, pueden simular tanto clinica, endoscépicay manomé-
tricamente una acalasia, |laméndosel es pseudoacalasia >3,

Ladisfagia es el sintoma maés frecuente y esta presente en
mas del 95% de los pacientes ***. La duracién promedio
entre la aparicién del sintomay el diagnostico esde 2 a5
afios”. Larazon es que muchos pacientes son tratados por
otras patologias, principamente reflujo gastro-esofégco
(RGE), antes de hacer €l diagndstico de acalasia*®. Sus carac-
teristicas son de disfagia funcional que aparece con la deglu-
cion de alimentos de diversa consistencia, puede guardar re-
lacién con estados emocionalesy €l paciente puede forzar el
paso de alimentos mediante cambios posturales como exten-
diendo los hombros y la cabeza hacia atras, colocando los
brazos detras de |a cabeza, realizando maniobra deValsalva,
tragando repetidamente o ingiriendo liquidos.

L a regurgitacion se ha descrito entre 60% y 86% de los
pacientes *®, En lafase inicial aparece durante la deglucién,
al dilatarse el esdfago se produce horas después de lainges-
ta. Puesto que el alimento no llega a alcanzar a estbmago no
posee el sabor &cido caracteristico del contenido gastrico. La
regurgitacion suele ocurrir durante el suefio y predispone a
complicaciones pulmonares que se han descrito hasta en un
30%, como tos crénica, neumonias por aspiracion y absceso
pulmonar.

El dolor torécico se presenta hasta en un 59% ? y tiende adis
minuir a avanzar laenfermedad. Se desencadena con la pre-
senciade alimentos, por lo cual el paciente reduce su ingesta



con la consiguiente reduccion de peso. Es frecuente su irra-
diacion al cuello, hombros, brazosy espaldalo cual plantea
el diagnostico diferencial con esofagitis, espasmo esofagico
difuso, colonirritable y cardiopatiaisguémica. La pirosis se
debe airritacion local por €l lactato que produce lafermenta-
cion bacteriana de los alimentos # o a esofagitis por reflujo
gastroesofagico que suele asociarse con la enfermedad 2.

En laradiografia de térax puede observarse ausencia de bur -
buja gastricay ensanchamiento del mediastino por lagran di-
| atacion esofagica (megaesdfago) y laretencion alimentaria.
Ocasionalmente en el eséfago se observa un nivel hidro-aé-
reo. El esofagograma constituye el examen radiol égico de
eleccion para el diagndstico, # en el mismo se observan cam-
bios progresivos que se pueden clasificar en tres etapas: la
inicial se caracteriza por un es6fago no dilatado que mantie-
ne su formacilindrica, con contracciones no propulsivas y
una apertura perezosa del EEI. En la segunda, el estfago to-
récico que se encuentra dilatado, adopta una formafusiforme;

pueden verse contracciones no propulsivas, € extremo distal

se encuentra afilado y ya se detecta estasis alimentaria. En la
fase més avanzada el es6fago esta extremadamente dilatado,
con estasis notable, las paredes aténicasy un afilamiento
marcado distal de bordes lisosy regulares (pico en flauta,

pico de pgaro, etc.) Fig. No 1.

La endoscopia no contribuye significativamente a establecer
el diagndstico de acalasia, no obstante debe realizarse siem-
pre para descartar la existencia de otras lesiones como este-
nosis esofagica, carcinomade la union esofagogéstrica, para
evaluar el estado de la mucosa antes de realizar manipulacio-
nes terapéuticas. En la esofagoscopia se observa un cardias
puntiforme gue no se abre espontaneamente, que ofrece cier-
taresistenciaal paso del endoscopio pero puede franquearse
con unaleve presién y esto lo diferencia de una estenosis. El
esofago proximal a area de contractura suele estar dilatado,
sin ondas peristélticas, con abundantes restos alimentarios y
una mucosa con un grado variable de irritacion. No esinusual
la presencia de Candida albicans que es importante tratar an-
tes de efectuar el tratamiento. También debe realizarse una
exploracién del cardias por medio de laretroflexion del en-
doscopio porque hay un porcentgje apreciable de carcinomas
infiltrativos submucosos que simulan una acalasia.

La manometria es una ayuda importante en el diagnostico de
acalasia, especia mente cuando existen estudios radiograficos
normales o no concluyentes #2227, |os hallazgos principales
son: 1) Ausenciade peristalsis, un criterio manométrico ma-
yor que suele afectar latotalidad del eséfago. 2) Presién ba
sal elevada del EEI. 3) Relajacion del EEI inexistente o in-
completa. 4) Otros hallazgos como presencia de ondas peris-
télticas no precedidas del acto de deglucion, ondas terciarias
de gran amplitud que adoptan laforma de trenes de onday se
asocian adolor retroesterna (acalasia vigorosa).

Lahistoria natural de la acalasia se puede dividir en tres eta
pas: 1) Lainicia es caracterizada por dolor retroesternal, dis-
fagia y regurgitaciones activas. Manométricamente puede
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Figura 1: Trago de bano mostrando imagen tipica en
pico de péjaro

aparecer un patron vigoroso. 2) La segunda o de compensa
cion, comienza con la dilatacion esofagicay laresistencia del
cardias que es vencida pasi vamente por la presion hidrostati -
caque ejerce el alimento retenido. 3) Latercera es de des-
compensacién ocurre después de una evolucién de varios
afos y se caracteriza por gran dilatacion esofagica, acentua-
cion de los sintomas, pérdida de peso y aparicion de compli-
caciones pulmonares. La complicacion mastemidaes €l can-
cer de esdfago, que se presenta con una frecuencia 2% a 7%,
mayor % gque en la poblacion general; debido posiblemente a
lairritacion local persistente por la estasis alimentaria.

Dado que lalesion neural degenerativa no tiene tratamiento y
no es posible recuperar la peristalsis esofagica, el tratamien-
to vadirigido al alivio de los sintomas y prevencién de las
complicaciones pulmonares. Willis en 1679 realizo la prime-
radilatacion esofagica en forma exitosa utilizando un hueso
de ballena con una esponja en lapuntay Russell al final del
siglo XX realizo la primera dilatacion con balén. En 1904
Mikulicz realizé el primer tratamiento quirdrgico, efectuando
una dilatacion trans-gastrica seguido de varias propuestas de
cirugias derivativas que se acompafian de reflujo muy impor-
tante por lo que han sido desechadas.!

Actualmente se utilizan cuatro tipos de tratamiento:

1-Tratamiento farmacol g co: Tanto los nitritos como los an-
tagonistas del calcio tienen efecto relgjante sobre €l musculo
liso.® De 5 a 10mg de isosorbide o una tableta de nifedipina
antes de cada comida puede producir alivio sintomético *.
Sin embargo, ambos grupos de medicamentos han mostrado
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producir efectos segundarios indeseables y a tiempo produ-
cen taquifilaxia. Se utilizan como medida temporal en acda-
siamuy temprana con minimadisfagia, en casos con respues-
taparcia aladilatacion o a tratamiento quirlrrgico, y en aque-
Ilos pacientes que no son candidatos paracirugiani dilatacion.

2-Dilatacion neumatica: Consiste en laruptura por medio de
un balén endoscopico de las fibras musculares del EEI* Se
reportaun alivio de los sintomas en 60% a 85% de |os pacien-
tes después de la primera dilatacién ®. Sin embargo, se havis
to que de ellos un 50% requiere una segunda dilatacion en los
siguientes 5 afios.** La desventaja es que las subsecuentes
dilataciones tienen menor probabilidad de alivio
sintomatico ** y cada vez existe mayor probabilidad de per-
foracion esofagica, entre 1.4% y 10%. %%

3-Inyeccion de toxina botulinica: Consiste en inyectar en el
cardias por via endoscépica toxina botulinica, que inhibe la
liberacion de acetilcolina®* y por |o tanto el espasmo del
EEl. Se havisto que al igua que las dilataciones neuméticas,
se requieren aplicaciones a repeticion y que conforme au-
mentan se reduce la respuesta. Su mayor indicacion es en pa-
cientes mayores con sintomas leves que no son candidatos
paracirugiani dilataciones. “4%

4-Tratamiento quirargico: En 1914 Ernst Heller propuso la
esofagomiotomia extramucosa anterior y posterior  que pos-
teriormente fue modificada por Groeneveldt en 1918 a una
esofagomiotomia solamente anterior “ y popul arizada por
Zaaijer en 1923.* Este hallegado a ser € tratamiento quirdr-
gico més utilizado y se le han propuesto varias modificacio-
nes.* Lamésimportante es larealizacion simultédnea de un
procedimiento anti-reflujo con el fin de disminuir el mismoy
lo mésreciente esrelizar el procedimiento por laparoscopia o
toracog:opl’a. 48,49,50,51,52,53 54

La miotomia submucosa de Heller es el procedimiento méas
ampliamente utilizado y se asocia con alivio de los sintomas
entre 70% y 95%,%%% |a mortalidad es baja, alrededor de
0.3% ** y la complicacion més frecuentemente es el reflujo
gastroesofégico que se describe en hasta un 30% * de los ca-
sos, por lo que se recomiendaredlizar el procedimiento anti
reflujo simultaneamente ** aunque otros |o cuestionan.®" <
La esofagectomia ha sido propuesta pero sélo para €
manejo de complicaciones o recidivas del tratamiento
quirdrgico.®mom

Conclusiones

Laacalasia es una enfermedad poco frecuente si se compara
con otras patologias del sistema digestivo, sin embargo algu-
nos pacientes podrian estar siendo tratados con otros diagnos
ticos y mientras no se cuente con manometria de rutina no po-
dramejorarse €l diagnostico y seguira haciéndose tardiamen-
te. La presentacion clinica asi como los hallazgos radiol 6gi-
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cos y endoscopicos de |os pacientes estudiados fue similar a
lo informado en laliteratura. La esofagomiotomiaes € trata-
miento de eleccion y aunque todavia hay discusion en que si
debe 0 no asociarse a un procedimiento antireflujo, los megjo-
res resultados los informan autores que si |o realizan. Donde
resulta mas indicado es en pacientes con antecedente de re-
flujo preoper atorio. Los dos pacientes que presentan reflujo
en el presente estudio no lo tuvieron y ninguno de los tres con
funduplicatura presenté complicaciones ni reflujo. La patolo-
gia en unagran mayoria se presenta en el eséfago abdominal
por lo que no parece necesario el abordaje torécico.” Lo que
s hace una diferencia es la cirugia laparoscopica que deberia
desarrollarse y ofrecerse como la mejor solucion para este
problema. Las dilatacionesy €l tratamiento médico deben de-
jarse para los pacientes no operables o para el manejo de
complicaciones posoperatorias.

Concluimos que debe disponerse de manometria para mejo-
rar el diagnostico de las enfermedades funcionales del esofa-
go, que € tratamiento de eleccion para acalasia es la esofago-
miotomiay que agregar un procedimiento anti-reflujo esim-
portante sobre todo en pacientes con reflujo preoperatorio. El
tratamiento médico y las dilataciones son una aternativa pa-
ra pacientes que no pueden se operados o para manejar com-
plicaciones de al cirugia.

Abstract

Thisisaretrospecti ve study of the clinical records of 27 pa-
tients diagnosed with achalasia at the Dr. R. A. Calderén
Guardia Hospital during a period of eleven years from 1991
to 2001. Theratio was of 0.3 per 100.000 inhabitants which
is less than the one found in the literature. Thisis probably
due to the absence of esophageal manometry studies which
makes difficult the diagnosis of these patientsin early stages
or with low or moderate symptoms of the disease. The clini-
cal presentation was similar to that reported by other authors,
with aratio men to women of 1.7 to 1 and an average age of
42 years. The symptoms had an average of 7 years, dispha-
gia being the primary one, present in all cases. This was fo-
Ilowed by vomiting, thoracic pain, weight loss and gastroe-
sophageal reflux. The esophagoscopy and esophagogram
showed data of advanced achalasia such as esopheageal dilata-
tion, retention of alimentary rests, and cardial spasm, wich
was easily forced opened with the endoscope. The treatment
was only medical (Nifedipine and Isordil) in six patients, di-
latations and medical in seven patients, and surgical (esopha-
gomiotomy) in fourteen patients, three of them also had an
anti reflux procedure. The patients treated medically and with
dilatations continued to be symtomatic. Of the operated ones,
there was a patient who required dilatations five and nine
years after surgery. Two, who did not have an anti reflux pro-
cedure are under treatment for this problem, the rest are
asymptomatic without any surgical complications.
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