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Acalasia. Estudio de 27 casos en el
Hospital Calderén 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, Calderén Guardia (HCG) vistos durante el periodo de 11 ainos comprendido
entre 1991 y 2001, encontrando una tasa de 0.3 por 100.000 habitantes la cual es menor que la informada en la
literatura. Esto posiblemente debido a que la ausencia en nuestro medio de manometria esofdgica dificulta el diag-
noéstico de pacientes en estadio tlemprano o con enfermedad leve o moderada. La presentacion clinica fue muy
similar a la reportada por otros autores con una relacion hombre mujer de 1.7 a | y edad promedio de 42 anos.
Los sintomas con un promedio de evolucién de 7 anos. fueron el mds frecuente, la disfagia que se presentd en
todos los casos, seguida de vémito. dolor tordcico, pérdida de peso y datos de reflujo gastroesofdgico. La esofa-
goscopia v la esofagografia mostraron hallazgos de enfermedad avanzada como dilatacién esofigica importante,
retencién de restos alimentarios y cardias con espasmo que se superé facilmente al presionar con el endoscopio.
El tratamiento que se administré fue solamente médico (Nifedipina o Isorbide) a 6 pacientes, dilataciones y
tratamiento médico a 7 y quirtirgico (esofagomiotomia) a 14, a tres de estos se les agregd un procedimiento
anti-reflujo. La evolucién se valoré con base en datos clinicos, encontrando que todos los pacientes con trata-
miento médico y dilataciones contindan sintomdticos y con tratamiento. De los operados hay uno que ha reque-

rido  dilataciones 5 y 9 afios después de la intervencidn, dos que no tuvieron procedimiento anti-reflujo, estin
en tratamiento por este problema y el resto se encuentran asintomaticos sin que se presentaran complica-

ciones quirtrgicas.
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Introduccion

La acalasia es una enfermedad poco frecuente que se debe
considerar en el diagnéstico diferencial de los pacientes que
consultan por disfagia, sintoma que la caracteriza. Se debe
realizar tempranamenle una manometria esofigica, examen
indispensable para el diagnéstico o por esofagografia cuando
ya existe un megaesofago. De igual forma se debe pensar en
acalasia en pacientes que sufren episodios de infecciones res-
piratorias a repeticion, debidas a la broncoaspiracién que
ocurre durante el suenio, que muchas veces pasa desapercibi-
da y es causa de tos crénica, bronquitis y bronquiectasias.

El objetivo de este estudio es revisar retrospectivamente la
presentacion clinica, los métodos de estudio y los resultados
del tratamiento suministrado a los pacientes atendidos por
acalasia en el HCG durante el periodo comprendido entre
1991 y 2001. Ademis de realizar una revisién bibliografica,

Jefe Servicio Cirugia de Torax, Hospital Calderén Guardia
Residente de Cirugia de Torax. Universidad de Costa Rica
Médico Interno Universitario. Universidad de Ciencias Médicas

Correspondencia: Jos¢ A, Mainieri E-mail: albertom @ racsa.co.cr

resumiendo la informacién mas importante con el f{in de
llamar la atencién hacia esta enfermedad.

Materiales y métodos

Se reviso el archivo quirdrgico del Servicio de Cirugia de
Térax del HCG con el fin de localizar los casos quirdrgicos,
la Unidad de Bioestadistica y el Centro de Informdltica facili-
taron los casos no operados. Se estudiaron los expedientes
clinicos encontrando 3 que no reunfan la informacién necesa-
ria para ser incluidos y 27 que si tenfan toda la informacion y
por lo menos un ano de seguimiento.

Resultados

Durante el perfodo de 11 afos comprendido entre 1991 y
2001 se diagnosticaron 30 casos de acalasia en el HCG. El
promedio de pacientes por ano fue de 3 y dado que la pobla-
cién adscrita al HCG en los tltimos 10 afios se estima en |
millon de habitantes, se encontré una tasa aproximada de 0.3
casos por 100.000. Se analizaron los expedientes de 27 pa-
cientes encontrando un rango de edad entre los 15 y los 72
afios 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-
cion de los sintomas y el diagnéstico fue en promedio 7 afios.

El sintoma mas frecuente fue la disfagia, la que se present6é
en todos los casos, los otros se muestran en el cuadro No.l.

El diagnéstico definitivo se hizo con los datos clinicos, la
endoscopia y el esofagograma en 18 casos y en 9 casos sélo
con la clinica y los hallazgos endoscépicos. La endoscopia
demostré la presencia de restos alimentarios en un eséfago
dilatado con el cardias cerrado pero en todos los casos pudo
pasarse el endoscopio con presién leve.

En todos los casos quirtrgicos el esofagograma mostré un
es6fago muy dilatado y con la imagen caracteristica en pico
de ave a nivel del cardias. Debido a que no esta disponible,
no se realizé6 manomeltria en ningiin caso.

El tratamiento fue esofagomiotomia en 14 pacientes, dilata-
ciones y farmacos en 7 y sélo farmacos en 6. Los 13 pacien-
tes tratados sélo con dilataciones y/o fiarmacos contindan
sintomdticos y recibiendo tratamiento (uno fallecié por un
accidente vascular cerebral). De los 14 operados, 7 tienen
antecedente de dilataciones previas y en 5 ademds usaron
farmacos. En 14 casos se realizé una esofagomiotomia tipo
Heller, y en tres ademds un procedimiento anti-reflujo. No se
presentd ninguna complicacion trans ni posoperatoria. Al dia
siguiente de la operacién, a los pacientes se les inici6 dieta li-
quida, al siguiente papillas y al tercero o cuarto fueron dados
de alta. La valoracién postoperatoria se baso en la evolucién
clinica, Todos los pacientes operados refirieron mejoria
importante, el primero de esta serie, 5 afios después de ope-
rado presentd un episodio de disfagia que respondié a dilata-
ciones, tratindose de nuevo 4 afios después de la misma
manera y actualmente estd asintomadtico. Dos pacientes refie-
ren sintomas de reflujo, en uno leve pero importante en otro,
a ninguno se le realizé procedimiento anti-reflujo y solo el
primero tenia este antecedente en el preoperatorio.

Discusion

Descrita por Thomas Willis en 1679 ', la acalasia es una
disfuncion de la motilidad esofégica, caracterizada por ausen-
cia de peristalsis, generalmente en el extremo distal e incapa-
cidad de la musculatura para relajarse en respuesta a la deglu-
cién. Lo anterior resulta en una estasis alimentaria y una
dilatacion esofdgica 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
tercera y la cuarta década de la vida °. Su incidencia en EEUU
v 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 1969 y 1990°.

La etiologia de la acalasia primaria es desconocida. El exa-
men histolégico demuestra una disminucién del nimero de
neuronas en el plexo mientérico y las células ganglionares
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Sintomas de 27 pacientes con acalasia
en el Hospital Calderén Guardia

SINTOMA CASOS
Disfagia 27

Vémito 14

Dolor toraxico 12

P. peso 1

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 entérica y sugerido
por ello una etiologia autoinmune **. También se ha postula-
do la participacién de un virus, pero no se ha podido identifi-
car la particula virica ni en el plexo nervioso ni en las neuro-
nas del ganglio del nervio vago """, Esta pérdida de neuronas
en la region del esfinter esofagico inferior (EEI), causa un de-
fecto en la relajacién muscular, que se manifiesta por aumen-
to en la presion basal del esfinter y se percibe radiolégica y
endoscépicamente como un drea de estrechez la enfermedad
de Chagas, la amiloidosis, la sarcoidosis, la neurofibromato-
sis, el carcinoma de la unién cardioesofédgica y otras enferme-
dades, pueden simular tanto clinica, endoscopica y manomé-
tricamente una acalasia, llamandoseles pseudoacalasia '*'*"%,

La disfagia es el sintoma mds frecuente y estd presente en
mds del 95% de los pacientes "'°. La duracién promedio
entre la aparicién del sintoma y el diagnéstico es de 2 a 5
afios”. La razon es que muchos pacientes son tratados por
otras patologias, principalmente reflujo gastro-esofigico
(RGE), antes de hacer el diagndstico de acalasia '*. Sus carac-
teristicas son de disfagia funcional que aparece con la deglu-
cién de alimentos de diversa consistencia, puede guardar re-
lacién con estados emocionales y el paciente puede forzar el
paso de alimentos mediante cambios posturales como exten-
diendo los hombros y la cabeza hacia atrds, colocando los
brazos detrds de la cabeza, realizando maniobra de Valsalva,
tragando repetidamente o ingiriendo liquidos.

La regurgitacién se ha descrito entre 60% y 86% de los
pacientes . En la fase inicial aparece durante la deglucion,
al dilatarse el eséfago se produce horas después de la inges-
ta. Puesto que el alimento no llega a alcanzar al estémago no
posee el sabor dcido caracteristico del contenido gdstrico. La
regurgitacion suele ocurrir durante el suefio y predispone a
complicaciones pulmonares que se han descrito hasta en un
30%, como tos cronica, neumonfas por aspiracion y absceso
pulmonar.

El dolor toricico se presenta hasta en un 59% ' y tiende a dis-
minuir al avanzar la enfermedad. Se desencadena con la pre-
sencia de alimentos, por lo cual el paciente reduce su ingesta



con la consiguiente reduccion de peso. Es frecuente su irra-
diacién al cuello, hombros, brazos y espalda lo cual plantea
el diagnéstico diferencial con esofagitis, espasmo esofdgico
difuso. colon irritable y cardiopatia isquémica. La pirosis se
debe a irritacién local por el lactato que produce la fermenta-
cion bacteriana de los alimentos * o a esofagitis por reflujo
gastroesofdgico que suele asociarse con la enfermedad =.

En la radiografia de torax puede observarse ausencia de bur-
buja gastrica y ensanchamiento del mediastino por la gran di-
latacion esofdgica (megaesdfago) y la retencién alimentaria.
Ocasionalmente en el eséfago se observa un nivel hidro-aé-
reo. El esofagograma constituye el examen radiologico de
eleccion para el diagnéstico, ** en el mismo se observan cam-
bios progresivos que se pueden clasificar en tres etapas: la
inicial se caracteriza por un eséfago no dilatado que mantie-
ne su lorma cilindrica, con contracciones no propulsivas y
una apertura perezosa del EEL En la segunda, el eséfago to-
ricico que se encuentra dilatado, adopta una forma fusiforme:
pueden verse contracciones no propulsivas, el extremo distal
sc encuentra afilado y ya se detecta estasis alimentaria. En la
fase mas avanzada el esofago estd extremadamente dilatado,
con estasis notable, las paredes aténicas y un afilamiento
marcado distal de bordes lisos y regulares (pico en flauta,
pico de pdjaro, etc.) Fig. No .

La endoscopia no contribuye significativamente a establecer
el diagnostico de acalasia, no obstante debe realizarse siem-
pre para descartar la existencia de otras lesiones como este-
nosis esofdgica, carcinoma de la unién esofagogdstrica, para
evaluar el estado de la mucosa antes de realizar manipulacio-
nes terapéuticas. En la esofagoscopia se observa un cardias
puntiforme que no se abre espontineamente, que ofrece cier-
ta resistencia al paso del endoscopio pero puede franquearse
con una leve presion y esto lo diferencia de una estenosis. El
esofago proximal al drea de contractura suele estar dilatado,
sin ondas peristdlticas, con abundantes restos alimentarios y
una mucosa con un grado variable de irritacion. No es inusual
la presencia de Céindida albicans que es importante tratar an-
tes de efectuar el tratamiento. También debe realizarse una
exploracion del cardias por medio de la retroflexion del en-
doscopio porque hay un porcentaje apreciable de carcinomas
infiltrativos submucosos que simulan una acalasia.

La manometria es una ayuda importante en el diagnéstico de
acalasia, especialmente cuando existen estudios radiogrificos
normales o no concluyentes ***“". Los hallazgos principales
son: 1) Ausencia de peristalsis, un criterio manométrico ma-
yor que suele afectar la totalidad del eséfago. 2) Presién ba-
sal elevada del EEL 3) Relajacion del EEI inexistente o in-
completa. 4) Otros hallazgos como presencia de ondas peris-
talticas no precedidas del acto de deglucién, ondas terciarias
de gran amplitud que adoptan la forma de trenes de onda y se
asocian a dolor retroesternal (acalasia vigorosa).

La historia natural de la acalasia se puede dividir en tres eta-
pas: 1) La inicial 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 pajaro

aparecer un patrén vigoroso. 2) La segunda o de compensa-
cién, comienza con la dilatacién esofigica y la resistencia del
cardias que es vencida pasivamente por la presion hidrostati-
ca que ejerce el alimento retenido. 3) La tercera es de des-
compensacién ocurre después de una evolucién de varios
afios y se caracteriza por gran dilatacion esofdgica, acentua-
cién de los sintomas, pérdida de peso y aparicion de compli-
caciones pulmonares. La complicacion mds temida es el cdn-
cer de eséfago, que se presenta con una frecuencia 2% a 7%.
mayor * que en la poblacion general; debido posiblemente a
la irritacién local persistente por la estasis alimentaria.

Dado que la lesién neural degenerativa no tiene tratamiento y
no es posible recuperar la peristalsis esofégica, el tratamien-
to va dirigido al alivio de los sintomas y prevencién de las
complicaciones pulmonares. Willis en 1679 realiz6 la prime-
ra dilatacién esofégica en forma exitosa utilizando un hueso
de ballena con una esponja en la punta y Russell al final del
siglo XIX realizé la primera dilatacién con balén. En 1904
Mikulicz realizé el primer tratamiento quirtrgico, efectuando
una dilatacién trans-géstrica seguido de varias propuestas de
cirugfas derivativas que se acompafian de reflujo muy impor-
tante por lo que han sido desechadas.’

Actualmente se utilizan cuatro tipos de tratamiento:

1-Tratamiento farmacolégico: Tanto los nitritos como los an-
tagonistas del calcio tienen efecto relajante sobre el miisculo
liso.” De 5 a 10mg de isosorbide o una tableta de nifedipina
antes de cada comida puede producir alivio sintomdtico .
Sin embargo, ambos grupos de medicamentos han mostrado
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producir efectos segundarios indeseables y al tiempo produ-
cen taquifilaxia. Se uvtilizan como medida temporal en acala-
sia muy temprana con minima disfagia, en casos con respues-
ta parcial a la dilatacién o al tratamiento quirirgico, y en aque-
llos pacientes que no son candidatos para cirugia ni dilatacion.

2-Dilatacién neumdtica: Consiste en la ruptura por medio de
un balén endoscépico de las fibras musculares del EEL" Se
reporta un alivio de los sintomas en 60% a 85% de los pacien-
tes después de la primera dilatacién “. Sin embargo, se ha vis-
to que de ellos un 50% requiere una segunda dilatacién en los
siguientes 5 anos.”" La desventaja es que las subsecuentes
dilataciones tienen menor probabilidad de alivio
sintomdtico ** y cada vez existe mayor probabilidad de per-
foracién esofigica, entre 1.4% y 10%. 7

3-Inyeccion de toxina botulinica: Consiste en inyectar en ¢l
cardias por via endoscopica toxina botulinica, que inhibe la
liberacién de acetilcolina** y por lo tanto el espasmo del
EEIL Se ha visto que al igual que las dilataciones neumdticas,
se requieren aplicaciones a repeticién y que conforme au-
mentan se reduce la respuesta. Su mayor indicacion es en pa-
cientes mayores con sintomas leves que no son candidatos
para cirugia ni dilataciones. #+#

4-Tratamiento quirdrgico: En 1914 Ernst Heller propuso la
esofagomiotomia extramucosa anterior y posterior ' que pos-
teriormente fue modificada por Groeneveldt en 1918 a una
esolagomiotomia solamente anterior * y popularizada por
Zaaijer en 1923.* Este ha llegado a ser el tratamiento quirtr-
gico mis utilizado y se le han propuesto varias modificacio-
nes." La mds importante es la realizacion simultinea de un
procedimiento anti-reflujo con el fin de disminuir el mismo y
lo mds reciente es relizar el procedimiento por laparoscopia o
toracoscopia, #0325

La miotomia submucosa de Heller es el procedimiento mas
ampliamente utilizado y se asocia con alivio de los sintomas
entre 70% y 95%,**" la mortalidad es baja, alrededor de
0.3% " y la complicacién mas frecuentemente es el reflujo
gastroesofagico que se describe en hasta un 30% “ de los ca-
so0s, por lo que se recomienda realizar el procedimiento anti
reflujo simultineamente “* aunque otros lo cuestionan.****
La esofagectomia ha sido propuesia pero sélo para el
manejo de complicaciones o recidivas del tratamiento
quirtirgico.” ™"

Conclusiones

La acalasia 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-
drd mejorarse el diagndstico y seguird haciéndose tardiamen-
te. La presentacion clinica asi como los hallazgos radiologi-
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cos y endoscopicos de los pacientes estudiados fue similar a
lo informado en la literatura. La esofagomiotomia es el trata-
miento de eleccidn y aunque todavia hay discusion en que si
debe 0 no asociarse a un procedimiento antireflujo, los mejo-
res resultados los informan autores que si lo realizan. Donde
resulta mas indicado es en pacientes con antecedente de re-
flujo preoperatorio. 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 una gran mayoria se presenta en el eséfago abdominal
por lo que no parece necesario el abordaje toricico.”™ Lo que
si hace una diferencia es la cirugia laparoscépica que deberia
desarrollarse y ofrecerse como la mejor solucion para este
problema. Las dilataciones y el 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 ¢l diagnéstico de las enfermedades funcionales del eséfa-
g0, que el tratamiento de eleccion para acalasia es la esofago-
miotomia y que agregar un procedimiento anti-reflujo es im-
portante sobre todo en pacientes con reflujo preoperatorio. El
tratamiento médico y las dilataciones son una alternativa pa-
ra pacientes que no pueden se operados o para manejar com-
plicaciones de al cirugia,

Abstract

This is a retrospective study of the clinical records of 27 pa-
tients diagnosed with achalasia at the Dr. R. A, Calderén
Guardia Hospital during a period of ¢leven years from 1991
to 2001. The ratio was of 0.3 per 100.000 inhabitants which
is less than the one found in the literature. This is probably
due to the absence of esophageal manometry studies which
makes difficult the diagnosis of these patients in early stages
or with low or moderate symptoms of the disease. The clini-
cal presentation was similar to that reported by other authors,
with a ratio men to women of 1.7 to | 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-
llowed by vomiting, thoracic pain, weight loss and gastroe-
sophageal reflux. The esophagoscopy and esophagogram
showed data of advanced achalasia such as esophageal dila-
tation, 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 arc
asymptomatic without any surgical complications.
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