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RESUMEN funcional de la unién esofagogastrica y que
La acalasia del es6fago es un trastorno mo-<se caracteriza por falta de relajacion del es-
tor primario, de etiologia desconocida, y prefinter esofagico inferior (EEI) y una activi-
sentacion poco frecuente. No hay dificultadedad peristaltica esofagica débil o ausente.
para su diagnéstico por manometria; sin em- Radioldgicamente se observa en el transito
bargo, para el tratamiento las cosas no estan tawligestivo aperistalsis, dilatacion esofagi-
claras. Existen varias alternativas terapéuti- ca, un paso minimo en el EEI con imagen
cas y no demasiada evidencia en la literatura den «punta de lapiz» y un vaciamiento eso-
cual es la mejor, debido a que es dificil reunir sefagico lento.2,
ries amplias. Es una enfermedad rara con una inci-
En esta revision se exponen los métodos dencia de aproximadamente 1/10.000. So-
diagnosticos y se discuten los diferentes trata-lo un 5% da sintomas antes de los 15 afios,
mientos, proponiéndose al final en forma-de ala excepcidn de los casos en los que se aso-
goritmo un esquema diagndstico-terapéutico. cia al sindrome de Down, en donde la apa-
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ricion de sintomas es mucho mas precoz®.
Por eso es dificil que un solo centro re-

Acalasia esofagica; Manometria digestiva; Una experiencia suficiente en nifiosy es ne-

Toxina boutlinica; Dilatacién neumatica.

LABURPENA
Hestegorriko akalasia asaldu motor pri-
mario bat da, ez da ezagutzen bere etiolo-
gia eta gutxitan azaltzen da. Zailtasunik ga-
be diagnostika daiteke manometria bidez;
tratamendu egokia zein den, ordea, ez da-
go batere garbi. Badira zenbait aukera te-
rapeutiko, baina literaturan ez dago froga
nahikorik zein den onena erabakitzeko, izan
ere, zaila da kasu-kopuru handia biltzea.
Lan honetan metodo diagnostikoak
azaltzen dira, eta tratamendu diferenteen
inguruko eztabaida egiten da; azkenik, es-
kema diagnostiko-terapeutikoa proposat-
zen da, algoritmo moduan.

FUNTSEZKO HiTZAK
Hestegorriko akalasia, manometria di-
gestiboa, toxina boutlinikoa, dilatazio pneu-
matikoa.

DEFINICION

La acalasia es un trastorno motor pri-

mario del es6fago, de etiologia desconoci-
da, que se presenta como una obstruccion

cesario acudir a estudios multicéntricos pa-
ra obtener datos fiables. La relacién hom-
bre/mujer es de 1,6:1y los casos familiares,
poco frecuentes®.

La causa es desconocida, pero se han
encontrado alteraciones en las células gan-
glionares del plexo mientérico y en la célu-
las intersticiales de Cajal, asi como en los
neurotransmisores implicados en la rela-
jacion del EEI, sobre todo el 6xido nitrico y
el péptido vasoactivo intestinal©7).

Se asocia, en ocasiones, a enfermedades
como el sindrome triple A (acalasia, alagri-
ma e insensibilidad al ACTH®), estenosis hi-
pertréfica de piloro, enfermedad de Hirschs-
prung o sindrome de Down@3),

La edad al diagndstico es entre 7y 15
afios en el 75% de los casos y los sintomas
mas frecuente son regurgitacion, disfagia,
retraso en el crecimiento, sintomas respira-
torios, dolor toréacico y odinofagia, en este
orden9),

DIAGNOSTICO

El transito esofagico superior mostra-

ra, en fases iniciales, una dilatacion mode-
rada del es6fago y un estrechamiento a ni-
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Figura 1. Actitud diagnéstica y terapéutica en la acalasia del eséfago.

vel del cardias, que se podrian confundir
con una estenosis péptica. Sin embargo, con
el progreso de la enfermedad los datos se-
ran mas especificos: dilatacién importante,
esofago tortuoso, nivel hidroaéreo por ali-
mento retenido, falta de motilidad, falta de
vaciamiento esofagico y unién cardioeso-
fagica afilada, en «punta de lapiz»®.

La endoscopia puede ser Util para ex-
cluir la presencia de otros factores que pue-
dan confundir al diagndstico (cuerpos ex-
trafios, compresion intrinseca o extrinseca),
asi como comprobar el aspecto de la mu-
cosa antes de iniciar el tratamiento. Los ha-
llazgos habituales seran un es6fago dilata-
do y una unién esofagogastrica que no res-
ponde a la insuflacion de aire y que es difi-
cil de atravesar con el endoscopio®.

La confirmacion del diagndstico es me-
diante manometria esofégica: hipertonia del
EEI, aperistalsis en los 2/3 inferiores del
esofago y presencia de ondas no propulsi-
vas son los datos que hay que buscar en es-
ta exploracion. Ademas, la relajacion anor-
mal del EEI tras la deglucion sera el hallazgo
mas consistente con el diagndstico de aca-
lasia®o),

TRATAMIENTO

Hay cuatro alternativas para el trata-
miento de la acalasia en nifios: farmacos, to-
xina botulinica, dilatacion neumaticay car-
diomiotomia.

En cuanto a la primera opcién, los an-
ticolinérgicos no han servido para nada. Se
han usado en adultos, con relativo éxito, ni-
tratos (dinitrato de isosorbida) o bloquean-
tes de los canales del calcio (nifepidina)®,
pero no hay evidencia en la bibliografia de
que hayan sido efectivos en nifios.

La inyeccion local de toxina botulinica
se viene empleando desde hace mas de diez
afios para el tratamiento de diversas enfer-
medades, que cursan con espasmo muscu-
lar, como el estrabismo o algunas distoni-
as, con buenos resultados y pocos efectos
secundarios. Pasricha et al. comprueban en
1995 su eficacia en la acalasia durante los
primeros meses tras la inyecion( 12, Mas
tarde Vaezi y cols., en un estudio aleatori-
zado, (posiblemente el mejor publicado has-
tala fecha), comparan la efectividad del tra-
tamiento con toxina botulinica con la de la
dilatacién neumatica, y encuentran que, si

bien inicialmente los resultados eran simi-
lares, a un afio de seguimiento la mejoria de
los sintomas era claramente superior en los
tratados con dilatacién neumatica3 14,

La experiencia en nifios con toxina bo-
tulinica es escasa y se limita a unos pocos
casos aislados(.18), Ya que la enfermedad
es tan poco frecuente, serfa necesario hacer
un estudio amplio multicéntrico, compara-
tivo con la dilatacion neumatica, antes de
extraer conclusiones validas sobre el uso de
la toxina botulinica en nifios?.

Los resultados de la dilatacion neumé-
tica en pediatria son también dificiles de
analizar por el corto nimero de pacientes
en cada serie, por las diferentes técnicas em-
pleadas y por la necesidad de una 0 mas se-
siones para alcanzar el resultado deseado.
Su eficacia se ha estimado desde el 72%®
hasta el 14%®, pasando por el 53% obteni-
do en una recopilacion de 114 casos®. Pre-
senta, ademas, un no despreciable 5% de
perforaciones esofagicas y una incidencia
de reflujo gastroesofégico estimada en el
adulto entre el 1-9%(% 4y en el nifio hasta el
40%9),

El tratamiento quirdrgico es la alterna-
tiva mas empleada. En un estudio multi-
céntrico pediatrico de 175 casos tratados por
acalasia®, 166 (95%) fueron sometidos a una
esofagocardiomiotomia, por via toracica
(46%) o abdominal (54%). A 45 nifios se les
tratd inicialmente con dilatacion esofagica,
pero so6lo funcioné en 9 (20%), siendo los
demés intervenidos a continuacion.

La miotomia soluciona la hiperpresion
del EEI, consiguiéndose valores de alrede-
dor de 10 mmHg tras la intervencion, pe-
ro la motilidad del cuerpo esoféagico no se
recupera, salvo parcialmente y en algiin ca-
s, por lo que lamucosa esofagica estara ex-
puesta a la agresion del jugo gastrico re-
fluido e insuficientemente aclarado, por lo
que se debe siempre afiadir una técnica an-
tirreflujo a la miotomia® 2,

Cuando se lleva a cabo por via tran-
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sabdominal y se acompafia de una fundo-
plicatura, para prevenir el reflujo gastroe-
sofagico, la desaparicion de los sintomas se
sitla entre el 91 y 93%( 21.22,

Las complicaciones de la cirugia no son
superiores a las de la dilatacion neumatica;
1,4% de perforaciones de eséfago®, 3% de
miotomia insuficiente que requirid reinter-
vencion® y 0,6% de sustitucion esofagica®.

Recientemente se han publicado las pri-
meras series de intervenciones por via la-
paroscopicat-2..2) o toracoscopica®), con re-
sultados similares al abordaje clasico. Da-
do que esta via es menos invasiva y permi-
te una recuperacion mas rapida, sera la téc-
nica de eleccién en equipos quirdrgicos
siempre que cuenten con la experiencia su-
ficiente en este tipo de abordajes®@.

El esquema diagdstico y terapéutico que
recomendamos se expone en la figura 1.

CONCLUSION

La acalasia es un problema poco fre-
cuente en nifios, por lo que es dificil en-
contrar trabajos aleatorizados en los que se
analicen las diferentes modalidades tera-
péuticas, salvo los que se refieren a la su-
perioridad de la dilatacion neumatica sobre
lainyeccién de toxina botulinica®14 (nivel
de evidencia I, grado de recomendacion A,
Canadian Task Force, 1994), y no es facil en-
contrar la evidencia de cual es la mejor op-
cion terapéutica.

Aunqgue no hay estudios que comparen
la cirugia con las otras opciones, la mejor
evidencia disponible en la actualidad in-
dica que los resultados con la primera son
superiores a los obtenidos con la dilatacion
o la toxina botulinica292023), (nivel de evi-
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dencia V-V, grado de recomendacién C,
Canadian Task Force, 1994), por lo que en
el momento actual y, salvo en los casos en
los que esté contraindicada la cirugia por
intervenciones abdominales o toracicas pre-
vias, parece aconsejable la cardiomiotomia,
por via abdominal, acompafiada de unatéc-
nica antirreflujo y, cuando sea posible, me-
diante técnica minimamente invasiva.
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