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INTRODUCCION

n los Gltimos afios la patologia funcional di-

gestiva ha mostrado un interés creciente. La

creacién en nuestro pais de nuevas unidades
de exploraciones funcionales digestivas y laborato-
rios de motilidad, con personal claramente motiva-
do por el estudio y tratamiento de esta patologia,
da fe de ello. No obstante son multiples las patolo-
gias funcionales que ain precisan una profunda in-
vestigacion.

Los trastornos motores esofagicos, aunque apa-
rentemente bien conocidos por el médico general,
gastroenterologo, cardidlogo, etcétera, son un gru-
po de enfermedades que aun plantean mdiltiples
confusiones, dudas y controversias. Asi, sigue sien-
do indeseablemente frecuente encontrar atn al pa-
ciente que pasa largos afios sin diagnostico y trata-
miento concreto, ya que en su momento el médico
que lo atendié s6lo se preocup6 de que su disfagia
o dolor toracico no fueran sintomas secundarios a
un problema organico. También es frecuente que
los dolores torécicos recurrentes de presumible ori-
gen no coronario sean con frecuencia catalogados
sin mas de espasmo difuso esofagica, no sabiendo
el médico que lo trata que el reflujo gastroesofagi-
co acido es una causa sin duda mucho mas comdn,
0 que la peristalsis esofagico sintomética existe co-
mo trastorno motor y es aln mas frecuente que el
primero. Pero también para los que nos dedica-
mos mas de lleno a su estudio siguen planteando-
nos mdltiples controversias en su etiopatogenia, fi-
siopatologia y tratamiento. Estas y otras muchas

cosas son la que nos mueven a profundizar en su
estudio y difusion.

DEFINICION

odemos definir como trastornos motores

esofagicos primarios a un grupo de enfer-

medades que afectan (nica y exclusivamen-
te al es6fago, y que se caracterizan por la existen-
cia de anomalias en el control de la peristalsis del
cuerpo esofégico y/o funcién del esfinter esofagico
inferior, siendo su etiologia actualmente de origen
desconacido.

Existen otros trastornos motores esofagicos, a
veces indistinguibles de los primarios en sus mani-
festaciones clinicas, radioldgicas y manométricas,
que aparecen en el contexto de una enfermedad
conacida de origen neoplasico, neuromuscular, in-
feccioso o sistémico, y que se denominan trastor-
nos motores esofagicos secundarios.

CLASIFICACION

na clasificacion es siempre necesaria, ya

que aunque muchos de estos trastornos

comparten manifestaciones clinicas pareci-
das, enfoques terapéuticos similares y posiblemen-
te un mecanismo fisiopatolégico comuin, poseen
también rasgos clinicos, diagndsticos y terapéuti-
COS propios.
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Generalmente encontramos un buen consenso
de todos los autores cuando decidimos clasificar
este tipo de trastornos, habiéndose descrito al me-
nos dos clasificaciones. Una clasica, conocida y se-
guida por la inmensa mayoria de los gastroentero-
logos; otra practica o terapéutica, propuesta por
algunos autores. (Ambas clasificaciones se mues-
tran en la Tabla 1.)

Clasificacion de los trastornos
motores esoféagicos primarios

Clasificacion clasica:

Esfinter esofagico inferior hiperténico (EEIH)
Peristalsis esofagica sintomatica (PES)
Espasmo difuso esoféagico (EDE)

Acalasia

Formas intermedias

Trastornos motores inespecificos

Clasificacion practica o terapéutica:

Acalasia

Otros trastornos motores primarios que cursan con
hiperactividad contractil

Otros trastornos motores primarios sin hiperactivi-

dad contractil

TEORIA FISIOPATOLOGICA COMUN

A pesar de que estos trastornos son conocidos
desde hace muchos afios y que son muchos los
trabajos publicados hasta la fecha, siguen existien-
do muchos puntos oscuros en la fisiopatologia e
histopatologia de los trastornos motores esofagicos
primarios. La dificultad radica en la imposibilidad
de crear un modelo experimental fiable para un
correcto estudio in vivo y la escasez de muestras
de necropsia.

Tan s6lo en la acalasia existe una fisio-histopa-
tologia mas o menos clara y aceptada por la ma-
yorfa de los autores. Asi, se sospecha que esta en-
fermedad est& provocada por un mecanismo de
denervacién de origen desconocido que afecta fun-

damentalmente a las neuronas del esfinter esofégi-
co inferior (EEI) y en menor medida a las del cuer-
po esofégico.

De forma resumida podriamos decir que la mo-
tilidad esofégica esta regulada por una correcta in-
teraccion entre dos tipos fundamentales de neuro-
nas del plexo mientérico. Cuando el mediador
quimico es la acetilcolina (ACH), la neurona actla
como activadora. Cuando el mediador quimico es
el éxido nitrico (ON), y en menor medida el pépti-
do intestinal vasoactivo (VIP), la neurona actda co-
mo inhibidora. En la acalasia, como veremos mas
adelante, existe una pérdida selectiva y progresiva
de neuronas inhibidoras, lo que provoca una pérdi-
da del equilibrio neurolégico y por tanto del meca-
nismo de control, existiendo excitacion neuromus-
cular permanente sin oposicion inhibitoria. El
porqué se produce este dafio neuronal selectivo es
aln desconocido, existiendo como en todas las en-
fermedades idiopaticas una alta sospecha de que
pueda tratarse de un mecanismo de origen viral
y/0 autoinmune desconocido.

En el resto de los trastornos motores esofagicos
primarios el mecanismo fisiopatoldgico es desco-
nocido. No obstante, existe la atractiva teoria de
que posiblemente estos trastornos motores puedan
ser una misma enfermedad en distintos estadios
evolutivos. La base de esta afirmacién no es muy
firme y se basa fundamentalmente en observacio-
nes clinicas evolutivas de pacientes aislados, a las
que todos hemos asistido en alguna ocasion, y que
han quedado reflejadas en la literatura generalmen-
te con la secuencia Peristalsis Esofagica Sintomati-
ca (PES)® Espasmo Difuso Esofagico (EDE)®
acalasia (1,2,3). Tampoco es infrecuente encontrar
retrospectivamente en la anamnesis de pacientes
con acalasia como existe una evolucién en su
sintomatologia a lo largo del tiempo, con sintomas
iniciales de dolor toracico que posteriormente se
convierten en disfagia y finalmente en regurgita-
cién no acida y pérdida de peso, lo que nos puede
hacer sospechar en la existencia de una PES o
EDE en las fases iniciales. Experimentalmente se
ha demostrado que estimulando la motilidad diges-
tiva se puede pasar de una PES a un EDE (4).
También algunos autores encontraron alteraciones
histopatoldgicas en el EDE similares, aunque de
menor grado, a las encontradas en la acalasia, su-
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giriendo que ambos trastornos pueden ser una mis-
ma enfermedad en distintos estadios evolutivos (5).

El mecanismo inicial podria estar en fallo de la
relajacién del EEI. Esta obstruccion funcional de-
sencadenaria un incremento de la potencia de con-
traccion en el cuerpo esofagico, apareciendo on-
das peristalticas de gran amplitud que intentarian
vencer el obstaculo distal de un EEI con relajacién
inadecuada (PES). Posteriormente se produciria
una claudicacion parcial de la contractilidad esofa-
gica con fendmenos de cavidad comun, aparecien-
do ondas terciarias simultdneas de predominio dis-
tal que alternarian con ondas peristalticas (EDE).
Més tarde existiria un agotamiento progresivo de la
actividad contréctil esofagica, apareciendo primero
una acalasia vigorosa y posteriormente, cuando el
dafio es méaximo, una acalasia clasica. Existen
otros hechos que pueden apoyar de forma indirec-
ta esta teoria y que pasaremos a describir a conti-
nuacion de una forma resumida.

Quién no ha visto en alguna ocasion como al-
gunos de sus pacientes con PES y EDE, en los que
tedricamente existe un EEI normal, se benefician
de una dilatacién o miotomia; cabe pensar por su-
puesto que el EEI no era tan normofuncionante co-
mo parecia en la manometria. También en alguna
ocasion hemos visto como algin paciente con aca-

lasia no muy evolucionada recuperaba parte de su
peristaltismo tras una dilataciéon o miotomia del
EEI. Tampoco es infrecuente encontrar pacientes
con criterios diagndsticos de acalasia esoféagica que
en la manometria tienen relajaciones completas del
EEI. Mearin y Malagelada (6) demuestran con resis-
tometria que este hallazgo solo se trata de un arte-
facto técnico intrinseco de la propia manometria y
que el EEI no es normofuncionante en estos pa-
cientes. ¢Podria ocurrir también esto en la PES y el
EDE?; serian de agradecer nuevos trabajos en este
sentido.

(En la figura 1 se resume de forma gréfica la
teoria fisiopatologica comdin).

ESFINTER ESOFAGICO
INFERIOR HIPERTONICO O
HIPERTENSO (EEIH)

0 es infrecuente encontrar un EEIH en la
PES, y sobre todo en el EDE y la acalasia.
Incluso hay algunos autores que lo encon-
traron, aunque parezca paradgjico, asociado a en-
fermedad por reflujo gastroesofagico (ERGE) (7).
No obstante, como trastorno motor esofagico pri-
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Figura 1:

Teoria fisiopatolégica
comdn: una atractiva teoria
para explicar el posible
origen comdn de los
trastornos motores
esofagicos primarios.
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mario aislado, en nuestra experiencia y en la de la
mayoria de los autores, tal vez sea el menos co-
mun del grupo; es mas, podriamos considerarlo
como casi excepcional.

El EEIH se define como la existencia de un tono
0 presion media méaxima basal del EEl igual o su-
perior a 2 desviaciones estandar a la del grupo
control; es decir, mas de 40-45 mm Hg. Siendo
ademds condiciones indispensables que existan re-
lajaciones completas del EEI'y que el peristaltismo
esofégico sea normal (8,9,10).

Pero existen algunas consideraciones que hay
que tener en cuenta. Asi, la relajacion completa
del EEI viene definida por un nimero relativo, es
decir relajacién igual o superior al 75-80% de la
presion basal inicial (9,11). Légicamente cabria
esperar que en los pacientes con EEIH exista una
presion residual absoluta en reposo mayor a la
observada en pacientes normales. ¢Estamos con-
siderando erréneamente como normal algo que
no lo es? Efectivamente, en los pacientes con
EEIH no sélo existe una presion residual de rela-
jacién maés elevada que en los sujetos control, si-
no que habitualmente el porcentaje de relajacion
del EEI también suele ser inferior (9). No obstante
estudios funcionales de vaciado de liquidos con
esofagograma baritado, y de vaciado de sélidos
con radiondclidos, suelen ser siempre normales
en estos pacientes, por lo que la funcionalidad del
EEl a pesar de todas estas consideraciones pare-
ce integra (9).

Los sintomas con mayor frecuencia descritos
son dolor toréacico y/o disfagia. Mejorando gene-
ralmente el dolor tras el tratamiento, siendo la dis-
fagia mas dificil de tratar (9).

Un gran nimero de estos pacientes muestran
en estudios psicoldgicos la existencia de episodios
de ansiedad, somatizacién y trastornos de indole
afectiva (9), por lo que a igual que en otros trastor-
nos motores esofagicos la sintomatologia puede
mejorar tratando el trasfondo psicopatoldgico.

El tratamiento médico con relajantes de la
musculatura lisa (antagonistas de los canales del
calcio y nitritos) puede mejorar la sintomatologia
en muchos pacientes. Las inyecciones intraesfin-
terianas de toxina botulinica puede ser una alter-
nativa terapéutica en los pacientes que no res-
ponden al tratamiento médico convencional (12).

Queda por definir el papel de la dilatacion y la
miotomia en los enfermos no respondedores.

PERISTALSIS ESOFAGICA SIN-
TOMATICA O ESOFAGO EN
"CASCANUECES" (PES)

DEFINICION

Es fundamentalmente manomeétrica (13). Podria-
mos definirlo como el trastorno de la motilidad
esofagica que se caracteriza por la presencia de
contracciones de gran amplitud, sin alteraciones
en el peristaltismo del cuerpo esofégico y la relaja-
cion del esfinter esofagico inferior, y que se acom-
pafia generalmente de dolor tordcico recurrente y
en ocasiones también de disfagia.

FRECUENCIA

Se trata del un trastorno motor muy comdn,
siendo con frecuencia un hallazgo manométrico
casual. Se piensa que puede aparecer en algo mas
del 2% de la poblacién general (14) y en cerca de
un 15% de los pacientes estudiados por dolor toré-
cico recurrente no coronario (14,15).

ETIOLOGIA, FISIOPATOLOGIA
E HISTOPATOLOGIA

Su etiologia y fisiopatologia es desconocida, no
obstante con bastante frecuencia aparece asociado
a ERGE (15), siendo el motivo de dicha asociacion
desconocido. También se ha descrito con mayor
frecuencia en pacientes con angina microvascular
o0 sindrome X (16,17), que se caracteriza por dolor
anginoso y cambios isquémicos electrocardiografi-
cos durante la ergometria con coronariografia nor-
mal. Algunos autores encontraron mayor inciden-
cia en pacientes con diabetes mellitus
insulinodependiente (18).

No existe ninguna alteracion histolégica o mor-
foldgica conocida en el eséfago de estos pacientes,
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destacando la escasez de trabajos publicados en es-
te sentido. Algunos autores han realizado estudios
de ultrasonografia perendoscépica, demostrando
que en algunos de estos pacientes existe un au-
mento del grosor de la muscularis mucosae (19).
No obstante cuando se compara el grupo de pa-
cientes con esta alteracion anatémica y los que no
la poseen, no se aprecian diferencias significativas
en las caracteristicas o gravedad de la sintomatolo-
gia, ni en los parametros manomeétricos (19), por
lo que la significacion fisiopatoldgica de dicho ha-
llazgo podria ser simplemente anecdética.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Aunque este trastorno de la motilidad esofagica
puede cursar como asintomatico, los pacientes
describen con frecuencia dolor torécico recurrente
y con menor frecuencia disfagia.

Este trastorno motor, asociado o no ERGE y/o
angina microvascular, es tal vez el hallazgo mano-
métrico mas comun en los pacientes con dolor to-
récico recurrente (15).

Damos por hecho que un eséfago que se con-
trae con tanta violencia y espectacularidad en la
manometria, alcanzando las ondas en muchas
ocasiones presiones superiores a los 300 mm Hg

(Fig. 2), debe producir dolor. No obstante nos se-
guimos planteando muchas dudas al respecto:

—Nuestros pacientes se muestran casi invaria-
blemente asintomaticos durante la realizacion de la
manometria estacionaria mientras se suceden una
y otra vez las violentas contracciones de la PES, sin
embargo, ;como es posible que en ese momento
no exista dolor?

—Se ha demostrado en estudios serios y bien
disefiados, que cuando el PES se asocia a ERGE y
se trata esta Ultima, muchos pacientes quedan asin-
tomaticos a pesar de que persiste el trastorno mo-
tor desde el punto de vista manométrico (20). ¢Si
persiste una actividad peristaltica tan intensa, por-
que ya no existe dolor?

—Todos hemos visto PES asintomaticos, como
hallazgo casual en el paciente al que se le realiza
una manometria esofagica por otro motivo, gene-
ralmente ERGE, y que en la anamnesis nunca
cuentan dolores toracicos y/o disfagia. ; Como es
posible?

Para producir el PES dolor por si mismo, sin la
ayuda de una ERGE o una angina microvascular,
debe existir seguramente algo mas que una mera
actividad peristéltica intensa; ;tal vez fenémenos
de hiperalgesia visceral? Efectivamente, nadie du-
da hoy en dia que existen factores emocionales
que pueden modular la percepcién de dolor en los

Figura 2:

Peristalsis esofagica
sintoméatica (manometria):
paciente remitida para
estudio de dolor toracico
recurrente no coronario.
Obsérvese la presencia de
ondas peristalticas de gran
amplitud (> 180 mm Hg) a 3
cm (P5) y 8 cm (P4) por
encima del borde superior
del EEI.



REVIS GASTROENTEROL

Vol. 4. Nim.1. 2002

pacientes con PES, haciendo no sélo que aparez-
can los sintomas, sino que éstos se presenten de
forma maés frecuente e intensa (21,22). Existen
otros datos que apoyan un estado de hiperalgesia
visceral en estos pacientes; asi cuando se realiza la
dilatacion esofagica con balon, hasta un 60% de
los pacientes con dolor torécico recurrente no co-
ronario experimentan dolor frente al 20% de con-
trol, sin embargo con volimenes de 8 ml hasta un
50% experimentaban dolor frente al 0% del con-
trol (23).

DIAGNOSTICO

Se establece por la manometria y se caracteriza
por la aparicion de ondas de gran amplitud (3 180
mm Hg), que ocasionalmente también son de larga
duracién (36 segundos), siendo condicion indispen-

sable que el peristaltismo esofagico sea normal
(10) (Tabla 2y Fig. 2).

Hay que tener en cuenta que muchas veces el
trastorno motor ocurre exclusivamente en un corto
segmento del tercio distal esofagico, por lo que no
es infrecuente que el trastorno sélo se manifieste
en un registro. Es obligado, méas que nunca, que la
técnica de registro se realice de forma cuidadosa,
con un canal de registro colocado 3 cm por enci-
ma del borde superior del EEI.

La radiologia baritada suele ser normal, habién-
dose descrito en algunos pacientes alteraciones ra-
dioldgicas inespecificas, fundamentalmente tercia-
rismo esofagico distal (13,24).

Las pruebas de provocacion, fundamentalmen-
te dilatacién esofagica con baldn, son necesarias
para establecer la relacion entre dolor toracico y
trastorno motor. El estandar es un bal6n de polivi-

Criterios manomeétricos de diagnostico en los trastornos
motores esoféagicos primarios

TRASTORNO MOTOR ESOFAGICO

CRITERIOS OBLIGADOS

CRITERIOS OPCIONALES

EEI hiperténico

Peristalsis sintomatica

Espasmo difuso esoféagico

Tono del EEI 3 40 mm Hg

Amplitud ondas 3 180 mm Hg
Peristalsis esofagica normal
Ondas simultaneas 3 30%

Peristalsis esofagica presente

Relajacion del EEI normal
Peristalsis esofagica normal

Duracién ondas ® 6 segundos

Ondas repetitivas

Ondas espontaneas

Amplitud ondas 3 180 mm Hg
Duracién ondas ® 6 segundos
Hipertonia del EEI

Relajacion incompleta del EEI

Acalasia clasica

Acalasia vigorosa

Trastornos motores
esofagicos Inespecificos

Aperistalsis esofagica

Amplitud ondas < 60 mm Hg

Aperistalsis esofagica

Amplitud ondas 3 60 mm Hg

Cualquier alteracién motora
que por si misma o unida a

otras, no permite su clasificacion

en los grupos especificos

Relajacion incompleta del EEI
Hipertonia del EEI
Aumento presion basal cuerpo
Relajacién incompleta del EEI
Hipertonia del EEI

Aumento presion basal cuerpo




TRASTORNOS MOTORES ESOFAGICOS PRIMARIOS

J. F. SUAREZ CRESPO ET AL.

nilo de 30 mm de longitud y que alcanza 25 mm
de diametro con una insuflacion de 10 ml. Se colo-
ca a 10 cm por encima del EEl y se rellena con in-
flados progresivos de 1 ml, considerandose positi-
vo cuando aparece dolor con menos de 8 ml de
volumen (23).

Por dltimo decir que en estos pacientes siempre
es obligado descartar una ERGE, por lo que es ne-
cesario realizar una endoscopia digestiva alta y pH-
metria esofagica de 24 horas.

TRATAMIENTO

Si existe ERGE, puede ser razonable el trata-
miento inicial de ésta con inhibidores de la bomba
de protones (IBPs), evitando el uso de miorrelajan-
tes que podrian empeorar el reflujo gastroesofagi-
o y por tanto, la sintomatologia (20).

Cuando no existe ERGE o cuando existiendo és-
ta no se consiguen controlar los sintomas, se pue-
den usar miorrelajantes de la musculatura lisa, fun-
damentalmente nifedipino, diltiazen y nitritos. El
nifedipino a dosis de 10-30 mgr por toma, disminu-
ye significativamente la amplitud de las contraccio-
nes esofagicas, siendo ésta reduccion dosis depen-
diente y de hasta un 50% a dosis méaximas,
mejorando en muchos pacientes el dolor toracico y
la disfagia (25). El diltiazen aunque se muestra me-
nos eficaz para disminuir la contractilidad esofagica,
mejora también los sintomas en muchos pacientes
cuando se usa a largo plazo (26). Los nitritos de ac-
cién rapida y prolongada pueden ser iguales de efi-
caces. No obstante la mejoria manométrica no
siempre se acomparia de mejoria clinica (27).

Hoy en dia se da mucha importancia a los trata-
mientos que pueden actuar como modulares de la
percepcion visceral. Las benzodiazepinas y sobre
todo los antidepresivos triciclicos, parecen espe-
cialmente (tiles en estos pacientes. Faltan ensayos
controlados con nuevos farmacos como antago-
nistas de serotonina, fedotiazina, octeotride, etcé-
tera (15).

La dilatacion del EEI puede ser una alternativa te-
rapéutica en casos no respondedores. No obstante,
hay que tener en cuenta que existen pocos estudios
que evallen su eficacia. Algunos autores encontra-
ron una mejoria significativa en estos pacientes tras

la dilatacion, que no se correlaciond en si con la ver-
dadera eficacia manométrica de ésta (28).

A igual que ocurre en otros trastornos motores
esofagico primarios, excluyendo la acalasia, los re-
sultados de la inyeccion intraesfinteriana de toxina
botulinica son generalmente muy pobres (27).

La esofagomiotomia ampliada hasta el cayado
aortico puede ser una alternativa en casos graves
intratables (29), ofreciendo por via toracoscopica
aceptables resultados hasta en un 70-80% de los
pacientes (30,31).

ESPASMO DIFUSO ESOFAGICO

DEFINICION

Descrito por primera vez en 1889 por Osgood
(32) y manométricamente definido en 1958 por
Creamer y cols. (33), se trata de un trastorno mo-
tor esofagico que afecta fundamentalmente a la
musculatura lisa y que se caracteriza por la apari-
cién de actividad contractil no propulsiva que alter-
na con episodios de peristalsis normal, siendo sus
manifestaciones clinicas mas frecuentes episodios
de dolor torécico y disfagia intermitente.

ETIOLOGIA, FISIOPATOLOGIA
E HISTOPATOLOGIA

Aunque con frecuencia se presenta de forma
idiopética, se ha relacionado también con ERGE,
obstruccion mecanica del cardias, hipomagnese-
mia, amiloidosis y neuropatia visceral secundaria a
diabetes mellitus o en el contexto de un sindrome
paraneoplasico (10,34-36).

Las alteraciones histologicas y ultraestructurales
celulares encontradas en estos pacientes no son es-
pecificas y ni mucho menos constantes, aunque
con cierta frecuencia nos evocan la posibilidad de
una acalasia en una fase muy inicial. Consisten fun-
damentalmente en hiperplasia de las células muscu-
lares y ocasionalmente minimas alteraciones a nivel
de las fibras nerviosas terminales del plexo de Aure-
bach, no existiendo alteraciones significativas en las
celulas ganglionares y nervios (37) o en todo caso
estas son minimas y en menor grado que en la aca-
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lasia (5). Estudios recientes sugieren que en estos
pacientes puede existir un déficit de sintesis o un
aumento de la degradacion del 6xido nitrico (38),
tal y como ya veremos ocurre en la acalasia.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Como en el PES, no son infrecuentes las formas
subclinicas. Nosotros lo hemos encontrado con
cierta frecuencia de forma casual en pacientes es-
tudiados generalmente por ERGE cuando se les
realizaba una seriada EGD y sobre todo una mano-
metria esofagica.

El dolor torécico es la manifestacion clinica mas
caracteristica (10). Tiene una frecuencia e intensi-
dad variable. Su localizacién es fundamentalmente
retroesternal, aunque a veces se irradia al cuello y
hombros, simulando una enfermedad coronaria.
Puede aparecer durante la ingesta, aunque a veces
no tiene relacién con ésta, siendo entonces con
cierta frecuencia de aparicion nocturna provocan-
do el despertar del paciente (11).

La disfagia es tan frecuente o mas que el dolor
toracico (10). También es intermitente y de intensi-
dad variable, desencadendndose con frecuencia
con la toma de bolos sélidos y bebidas frias carbé-
nicas (11). Como ocurre con el dolor, es habitual
que los episodios sean mas frecuentes e intensos
cuando el paciente esta sometido a situaciones de
estrés psicolégico o emocional (22). Algunos estu-
dios han demostrado la existencia de trastornos
psiquiatricos mayores en un porcentaje importante
de pacientes (39).

La regurgitacion también es un sintoma comun
y aparece en relacion con la alimentacion o bien
es provocada (10). Nuestros pacientes nos refieren
con cierta frecuencia regurgitaciones de liquido o
saliva no relacionadas con la ingesta.

La pérdida de peso o las complicaciones pul-
monares son propias de la acalasia y excepciona-
les en el EDE.

DIAGNOSTICO

Los criterios diagnosticos del EDE han ido va-
riando con el tiempo. Actualmente s6lo son nece-

sarias tres condiciones: sintomas clinicos compati-
bles, ausencia de lesion orgénica y trastorno motor
especifico en la manometria estacionaria (40). Po-
siblemente en un futuro y en el contexto del estu-
dio del dolor torécico recurrente no coronario, con
el empleo tal vez mas frecuente y generalizado de
la manometria ambulatoria de 24 horas, haya que
modificar sensiblemente este concepto, sobre todo
desde el punto de vista manométrico (41).

Radiologia baritada (seriada esofagica,
esofagograma)

Puede ser normal (en nuestra experiencia con
bastante frecuencia).

Los hallazgos caracteristicos son la aparicion de
frecuentes ondas no propulsivas en musculo liso
esofégico que identan la columna de bario y retra-
san su evacuacion, habiéndose descrito como eso-
fago en sacacorchos, eséfago arrosariado o eséfa-
go en tirabuzon (42). El eséfago superior puede
aparecer dilatado y con nivel hidroaéreo de la pa-
pilla de bario (10). En todos los casos, leves o gra-
ves, las contracciones simultaneas se entremezclan
con contracciones peristélticas (42).

Como también ocurre en la manometria, la in-
tensidad de los hallazgos radiolégicos no se corre-
lacionan hien con las caracteristicas o gravedad de
la sintomatologia (40,42). En cuanto a la correla-
cién entre los hallazgos manométricos y los hallaz-
gos radiolégicos existe en la literatura gran dispa-
ridad, para algunos autores es buena (43,44),
para otros muy mala (45) y para otros buena pero
sin que exista en la radiologia signos especificos
(46).

Manometria esofagica

Las alteraciones manomeétricas suelen ser seg-
mentarias, apareciendo generalmente en los dos
tercios inferiores del cuerpo esofégico (musculatura
lisa). No obstante, también pueden existir alteracio-
nes en el tercio superior (musculatura estriada) y
EEI.

Generalmente existe unanimidad en los crite-
rios diagndsticos (Tabla 2), aungque antes de expo-
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nerlos vamos a realizar una serie de aclaraciones.
El EDE se caracteriza fundamentalmente por fe-
némenos peristalticos que se mezclan con otros
no peristalticos simultaneos, siendo la gravedad de
esta alteracion variable (Figs. 3 y 4). El porcentaje
de ondas simultneas necesarias para el diagndsti-
co varia segln los diferentes autores de >10%
(47, 48) a 230% (49,50). Bajo nuestro punto de
vista, y creemos que el de la mayoria de los auto-

res, parece razonable al menos un 30% de simul-
taneidad. No obstante pacientes con un 20% de
estas ondas, podrian ser subsidiarios de una pe-
quefia prolongacién de la manometria en busca
de una muestra mas amplia para valorar el por-
centaje final, o de una valoracion mas cuidadosa
de otros pardametros diagnésticos opcionales. Asi,
las salvas de ondas, ondas espontaneas, ondas re-
petitivas y ondas de tres 0 mas picos presivos,

Figura 3

Figura 4

Figura 3:

Espasmo difuso esofagico
(manometria): obsérvese
tras la primera deglucion la
presencia de ondas
simultaneas repetivias.
Posteriormente existe
peristaltismo esofagico
normal (degluciones 2 y 3)
que en ocasiones alterna
con ondas simultaneas en
tercio medio y distal
(degluciones 4y 5).

Figura 4:

Espasmo difuso esofagico
(manometria): ¢EDE en
evolucién a acalasia?
Presencia en tercio medio
(P4) y distal (P5) de ondas
simultaneas de gran
amplitud en tercio distal
(degluciones 1,2 y 4) que
alternan muy
ocasionalmente con ondas
peristélticas normales
(deglucion 3). EI EEI (P6) es
normal.



Figura 5:

Espasmo difuso esofagico
(endoscopia): una imagen
poco habitual de eséfago en
“sacacorchos” 0 “escalera
de caracol”.
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aungue no son obligatorias ni exclusivas, suelen
ser muy caracteristicas del EDE y relativamente
frecuentes. La amplitud de las ondas aunque pue-
de ser elevada, con mucha mayor frecuencia es
normal, sobre todo cuando son simultaneas (48).
Hipertonia del EEl y alteraciones en su relajacion
durante la deglucién son relativamente infrecuen-
tes (48,49); éstas Ultimas se manifiestan general-
mente por ser incompletas y en menor medida de
corta duracion (51).

Endoscopia digestiva alta

Obligatoria en todos los casos antes de la ma-
nometria. Si por cualquier circunstancia no se rea-
iz es obligatoria su realizacion posterior. Hay que
descartar obstruccion organica y lesiones secunda-
rias a ERGE.

En ocasiones se pueden ver ondas terciarias.
Cuando el trastorno es grave, en similitud con la
radiologia, el es6fago adopta forma de sacacor-
chos o escalera de caracol (Fig. 5).

pHmetria esofagica ambulatoria
de 24 horas

Practicamente es obligada para descartar ERGE
como posible causa del EDE.

P

Manometria esofagica ambulatoria de
24 horas

Parece razonable su realizacion en pacientes
con dolor torécico y disfagia, en los que se sospe-
cha EDE u otra alteracién motora esofagica y pre-
sentan manometria estacionaria normal, ya que se
puede tratar de un fenémeno temporal. Parece
mas razonable aln para correlacionar sintomas y
alteraciones manométricas. Ademas se puede y se
debe combinar con registro pHmétrico esofagico.
Puede ser una alternativa futura, dada su escasa
disponibilidad actual, fundamentalmente por alto
coste y escasa experiencia. Posiblemente haya que
reconsiderar los parametros diagnosticos. Asi, una
definicién aceptable del EDE en manometria am-
bulatoria serfa la presencia de ondas multipico en
los Gltimos diez centimetros del cuerpo esofagico,
con una duracion minima de 15 segundos y una
amplitud maxima superior a 200 mm Hg, a las
que se debe asociar dolor toracico y/o disfagia
(41).

TRATAMIENTO

Bésicamente lo ya descrito para el tratamiento
del PES es valido en los pacientes con EDE.

Los miorrelajantes, fundamentalmente los anta-
gonistas de los canales del calcio, pueden ser bene-
ficiosos en algunos pacientes (27).

Los antidepresivos y en ocasiones también los
ansialiticos, pueden ser especialmente Utiles en pa-
cientes con EDE (27,39).

La inyeccién intraesfinteriana de toxina botulini-
ca, aunque generalmente presenta malos resulta-
dos (27), ha sido bastante eficaz en algunos estu-
dios publicados (12), por lo que podria plantearse
como iniciativa terapéutica al ser inicialmente poco
invasiva.

Es bien conocido que los resultados de la dilata-
cion neumatica son peores en el EDE que en la
acalasia. Para algunos autores s6lo algo mas del
50% de los pacientes dilatados obtienen una mejo-
ria sintomatica significativa (50). Sin embargo
otros autores seleccionando solo a pacientes con
patologia grave refractaria al tratamiento médico y
disfuncién demostrada del EEI, obtienen muy bue-
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nos resultados en algo mas de un 80% de pacien-
tes dilatados (52).

La esofagomiotomia ampliada hasta el cayado
aortico puede ser una alternativa muy acertada en
casos graves refractarios a cualquier otro trata-
miento. Por via toracoscdpica se obtienen resulta-
dos generalmente buenos y muy similares a la ciru-
gia abierta (30,31,53).

ACALASIA ESOFAGICA

DEFINICION

Descrita por primera vez en 1672 por Sir Tho-
mas Willis (54), fue definida en 1904 como cardio-
espasmo por Von Mikulizci (55), recibiendo su
nombre definitivo de acalasia en 1930 por Hust y
Rake (56).

La podriamos definir como aquella enfermedad
motora esofagica que se caracteriza por la ausen-
cia completa de peristaltismo esofagico asociada a
disfuncion de la relajacion del esfinter esofagico in-
ferior, provocando dilatacion esofagica progresiva
con retencion de alimentos y disfagia grave, apare-
ciendo en estadios mas avanzados una pérdida
progresiva de peso y regurgitacion alimentaria con
complicaciones respiratorias por aspiracion.

EPIDEMIOLOGIA

En Estados Unidos y Europa se estima que la
acalasia primaria tiene una incidencia de 0,4-1,2
casos/100.000 habitantes/afio y una prevalencia
de 7-13 pacientes/100.000 habitantes. Afecta
por igual a ambos sexos, apareciendo sobre todo
entre los 25-60 afios. Puede afectar también a ni-
fios, representando hasta un 5% de los pacientes
totales diagnosticados (57).

ETIOPATOGENIA

La acalasia hoy en dia sigue siendo considerada
como una enfermedad de origen desconocido. No
obstante tenemos bastantes conocimientos en

cuanto a su fisiopatologia e histopatologia, exis-
tiendo casi una absoluta certeza de que su desarro-
llo se debe finalmente a un fallo en la inervacion
del musculo liso esofagico.

A lo largo de los afios y sobre la base de obser-
vaciones clinicas, inmunoldgicas e histopatologi-
cas, se han construido muchas teorias sobre cual
podria ser su verdadero origen:

—Teoria genética: aunque con mucha mayor
frecuencia no existen antecedentes familiares, la
observacion de aparicién de dos 0 méas casos den-
tro de una misma familia y con una frecuencia su-
perior a lo que realmente puede ser previsible en
una enfermedad esporadica, ha hecho que se pien-
se en el posible origen genético de la acalasia. La
herencia podria ser autosémica recesiva (58-60),
habiéndose descrito casos en padre-hijo (61), ma-
dre-hijo (62), hermano-hermano (63). Tambhién se
han descrito casos Unicos de 3 hermanos (59) y ge-
melos monocigotos (64). No obstante algunos au-
tores solo encontraron la enfermedad en uno de
los dos gemelos idénticos (65). Ademas también
han sido descritos casos familiares de acalasia y
otros trastornos motores esofagicos primarios, fun-
damentalmente EDE (60,66,67), lo que nos vuelve
a evocar la teoria fisiopatoldgica comun descrita al
principio del articulo.

—Teoria infecciosa: el tryponosoma cruzi,
agente causal de la enfermedad de Chagas, cursa
con unas manifestaciones esofagicas similares a las
de la acalasia primaria. Desde hace muchos afios
se han intentado relacionar con acalasia otros
agentes infecciosos bacterianos (Corynebacterium
diphteriae, Mycobacterium tuberculosis, Trepo -
nema pallidum y algunos Clostridium) o virales
(Herpes virus varicella-zoster, virus de la polio y
virus del sarampion) (57). No obstante el agente
que mas interés ha despertado ha sido el Herpes
virus varicella-zoster. Este virus, con una clara
predileccion por el epitelio escamoso y tejido ner-
vioso, ha sido descubierto en el eséfago de algunos
pacientes con acalasia por técnicas de hibridacion
del DNA (68); posteriores trabajos con técnicas de
reaccién de la cadena de la polimerasa han des-
mentido este hecho (69).

—Teoria autoinmune: estudios prospectivos
con inmunofluorescencia indirecta han encontrado la
existencia de anticuerpos Ig G contra las neuronas
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del plexo mientérico en pacientes con acalasia
(70,71). Estudios de inmunohistoquimica han de-
mostrado la presencia de linfocitos T activados en el
infiltrado inflamatorio de estos pacientes. Estos, me-
diados por un antigeno desconocido, podrian des-
truir progresivamente las estructura nerviosas
(72,73). Algunos trabajos han intentando relacionar
la acalasia con la expresion de algunas clases de
HLA, encontrando una clara correlacion general-
mente raza dependiente. Asi parece existir una aso-
ciacion significativamente positiva entre acalasia y la
expresién de HLA de tipo Il DQw1l (74) y
DQA1*0101 (75), asi como con los HLA
DQB1*0620 y DRB1*15 sélo en caucasicos (76).
Los HLA DRw53 en caucésicos (74) y los HLA
DQB1*02 (75) pueden tener una funcién protectora.

—Teoria degenerativa: la acalasia podria tra-
tarse de una enfermedad neuroldgica degenerativa
con predileccién por las neuronas del plexo mien-
térico. Esta sospecha se basa fundamentalmente
en la observacién de la aparicion de acalasia en al-
gunas enfermedades neurolégicas degenerativas
como la enfermedad de Parkinson, la ataxia cere-
belar hereditaria y enfermedad de von Reckling-
hausen (57).

Sobre la base de todo lo expuesto, posiblemen-
te la acalasia primaria podria estar provocada por
una infeccion viral que actla sobre un organismo
predispuesto genéticamente, provocando una re-
accion autoinmune cuya consecuencia Ultima seria
la destruccion selectiva de las neuronas inhibidoras
del plexo mientérico esofégico (77).

HISTOPATOLOGIA

La mayoria de los cambios histoldgicos descritos
proceden de hiopsias obtenidas durante la cirugia
o0 la necropsia, es decir, de enfermedades sufi-
cientemente evolucionadas, existiendo escasez de
muestras de los estadios iniciales (57). Por tanto
poco sabemos hasta la fecha de la evolucién histo-
I6gica de la acalasia.

Recientemente Goldblum y cols. (78) han publi-
cado estudios histoldgicos de paciente en una fase
inicial de la enfermedad; la principal alteracion des-
crita se localiza en la zona del EEI, aunque también
en el cuerpo esofagico, y se caracteriza por la apa-

ricion de un infiltrado inflamatorio crénico que se
acompafia de una progresiva pérdida de las células
ganglionares y fibrosis neural. Sin embargo, en es-
tadios avanzados domina un dafio mas generaliza-
do, con vaciamiento ganglionar extenso, grave
destruccion nerviosa, fibrosis intensa e infiltrado in-
flamatorio inconstante.

El papel que juega este infiltrado inflamatorio,
claramente dominante en las fases iniciales de la
enfermedad, no es del todo conocido. Estudios re-
alizados demostraron la existencia predominante
de linfocitos T, eosindfilos, mastocitos y células
plasmaticas, provocando fenémenos de perineuri-
tis, neuritis y periganglionitis (79). Aln no se cono-
ce bien si lo que primero que aparece es el infiltra-
do inflamatorio que acta como citotéxico o si
realmente éste s6lo aparece de forma reactiva se-
cundaria.

Otras alteraciones descritas son hipertrofia mus-
cular, fibrosis de la muscularis mucosae, hiperpla-
sia del epitelio escamoso, pérdida de glandulas
submucosas, etcétera. Estos hallazgos podrian ser
secundarios a la inflamacion, denervacion y estasis
alimentario en la luz esofagica (79).

No obstante la degeneracion nerviosa no queda
confinada al es6fago, habiéndose descrito también
en algunos pacientes cambios degenerativos en los
nervios vagos y en sus nicleos motores dorsales si-
tuados a nivel troncoencefalico, abriendo por tanto
la posibilidad de que la acalasia se trate en realidad
de la manifestacién esofagica de una enfermedad
generalizada del sistema autondmico (80). Asi, di-
ferentes autores han encontrado en pacientes con
acalasia alteraciones vagales en otras localizaciones
del tubo digestivo, fundamentalmente en estomago
proximal (81,82), intestino delgado proximal (83),
vesicula (84,85) y esfinter de Oddi (86). Sin embar-
go, aunque existe una alta sospecha de que efecti-
vamente también existe un dafio en el sistema ner-
vioso autonémico extradigestivo, algunos de los
estudios realizados hasta la fecha solo han mostra-
do hallazgos contradictorios (87-89).

FISIOPATOLOGIA

H asta hace poco tiempo se pensaba que la re-
gulacién neuronal del tracto gastrointestinal era ba-



TRASTORNOS MOTORES ESOFAGICOS PRIMARIOS

J. F. SUAREZ CRESPO ET AL.

sicamente central y dependia del sistema simpati-
co-parasimpatico. Hoy en dia se sabe que existe
ademas un sistema neuronal postganglionar entéri-
co denominado no adrenérgico no colinérgico y
que usa mediadores quimicos diferentes. Hasta ha-
ce pocos afios se pensaba que el principal neuro-
transmisor inhibidor en este sistema era el VIP; sin
embargo estudios realizados en los Gltimos afios
han puesto de manifiesto que aunque éste puede
seguir jugando un importante papel, el 6xido nitri-
co (ON) es el principal neurotransmisor inhibitorio
del sistema no adrenérgico no colinérgico (57,90).

El ON es una pequefia molécula que se sintetiza
de la L-arginina a través de la ON-sintetasa. A nivel
del sistema nervioso central y periférico actla co-
mo neurotransmisor-neuromodulador. En el tubo
digestivo se fabrica a demanda, sin sufrir almace-
namiento, y se libera de las terminaciones nervio-
sas nitrinérgicas, no colinérgicas no adrenérgicas,
induciendo relajacion de la fibra muscular lisa (91).
La actividad de la ON-sintetasa puede ser medida
mediante la transformacion de L-arginina a L-citru-
llina marcadas con C14. Estudios realizados por
Mearin y cols. (92) con tejido de la unién eséfago-
géstrica de pacientes con acalasia han demostrado
una ausencia completa de la actividad de esta enzi-
ma, a diferencia del grupo de pacientes sin acalasia
usados como control. Este hecho también fue con-
firmado en estos mismos pacientes con estudios in-
munohistoquimicos de anticuerpos monoclonales
dirigidos contra la ON-sintetasa. La diaforasa de
NADPH puede ser también utilizada como marca-
dor del ON neuronal, habiéndose demostrado por
Lefebvre (91) deficiente no sélo en el tejido de pa-
cientes con acalasia, sino también en el de pacien-
tes con enfermedad de Hirschsprung y estenosis
pilorica hipertréfica.

También se han intentado involucrar en el desa-
rrollo de la acalasia la deficiencia de otros neuro-
péptidos hoy en dia considerados como menos im-
portantes, como son el VIP (93-96) y el
neuropéptido Y (96), siendo ya muy improbable la
asociacion con déficit de encefalina y sustancia P
(93,96).

Por tanto, podemos concluir que la acalasia fi-
nalmente se desarrolla por la pérdida selectiva y
progresiva de células ganglionares nitrinérgicas en
la zona del esfinter esoféagico inferior, lo que pro-

voca estimulacion muscular constante sin fenéme-
nos de relajacion.

MANIFESTACIONES CLINICAS

La principal manifestacion clinica de la acalasia
es la disfagia, apareciendo hasta en el 99% de los
pacientes. Su localizacion es retroesternal, general-
mente referida al es6fago medio y distal, aunque
en ocasiones también la refieren en el &rea cervi-
cal. Suele presentarse desde el inicio tanto para s6-
lidos como para liquidos en un 70-97% de los pa-
cientes. Aunque existe variabilidad en su
instauracion y progresion, generalmente al princi-
pio es ocasional y fluctuante, convirtiéndose des-
pués de un tiempo variable en practicamente con-
tinua. Como en otros trastornos motores
esofagicos, algunos pacientes experimentaran tam-
bién episodios de empeoramiento ante situaciones
de ansiedad. También es tipico que los pacientes
para aliviar sus sintomas adopten determinadas
conductas o posturas durante la comida, tales co-
mo levantar los brazos por encima de la cabeza y
adoptar una postura bien erguida, tragar agua o
bebidas carbonicas para evitar la detencion del bo-
lo sélido, hacer degluciones con pequefias porcio-
nes de alimento, comer de forma lenta con deglu-
ciones deliberadas, etcétera (10,42,77,97).

El segundo sintoma mas comdn es la regurgita-
cion, apareciendo hasta en el 75% de los pacien-
tes. Es caracteristicamente no 4cida y esta com-
puesta por alimentos sin digerir y saliva. En las
fases iniciales suele ser activa, es decir, provocada
por el propio paciente para aliviar la disfagia, pu-
diéndose confundir con trastornos de la conducta
alimentaria (anorexia nerviosa y bulimia). En fases
avanzadas existe una regurgitacion pasiva, es decir
no provocada por el paciente, y que representa el
estasis alimentario en un eso6fago dilatado
(10,42,77,97).

El dolor toracico aparece en un 40% de los pa-
cientes, siendo mas caracteristico de las fases ini-
ciales de la enfermedad y de los individuos mas j6-
venes, desapareciendo de forma espontanea en
muchos pacientes con el paso del tiempo. Suele
ser retroesternal, pudiéndose irradiar a los hom-
bros, el cuello y la espalda. Aunque puede apare-
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cer de forma espontanea, suele desencadenarse
con mayor frecuencia con la ingesta y en situacio-
nes de ansiedad o estrés. El dolor a veces puede
ser tan intenso y provocar tanto miedo en el pa-
ciente, que puede ser el principal sintoma referido
y en ocasiones tan responsable en la pérdida de
peso como la disfagia (10,42,52,97,98).

Hasta un 40% de los pacientes experimentan
pirosis. Esta se ha relacionado con las propias alte-
raciones de la motilidad, ingesta de bebidas carbo-
nicas, formacion de &cido l&ctico por fermentacion
bacteriana en la comida retenida e incluso con po-
sibles relajaciones transitorias del EEI que favore-
cen una ERGE (77,97,99).

COMPLICACIONES

Las complicaciones fundamentales descritas en
la acalasia son la pérdida progresiva de peso y la
presencia de aspiraciones respiratorias, con acce-
sos de tos nocturna hasta en un 30% de los pa-
cientes e infecciones broncopulmonares hasta en
un 10% (42).

También en estos pacientes existe una mayor
probabilidad de desarrollar un carcinoma de células
escamosas; sin embargo, no existe mayor riesgo
de adenocarcinoma o tumores extraesofagicos
(10). La prevalencia puede ser de un 2-7% (77),
aungue para algunos autores ésta puede ser inclu-
50 mas alta (100). Se consideran factores de riesgo
de cancer en la acalasia: enfermedad con méas de
20 afios de evolucion, megaestfago con retencion
de importante cantidad de alimentos, edad mayor
de 60 afios, tabaquismo y consumo excesivo de al-
cohol (100). En estos pacientes estaria justificada
la realizacion periddica de endoscopia con mues-
tras para estudio histoldgico (100). La tincién con
colorante vital como el lugol, es de gran utilidad a
la hora de dirigir la biopsia, ya que en fases tem-
pranas suele ser dificil la distincion macroscopica
entre mucosa con cambios inflamatorios cronicos
y carcinoma precoz (100,101).

La esofagitis por estasis y candidiasica es una
complicacién relativamente frecuente (57), ha-
biéndose descrito otras complicaciones excepcio-
nales como la formacién de bezoar esofagico
(102).

DIAGNOSTICO

La acalasia se sospecha por la aparicién clinica
de disfagia a sélidos y liquidos, con regurgitacion
de alimentos y saliva. Esta sospecha debe confir-
marse con la realizacion de un esofagograma bari-
tado. Posteriormente se realizara siempre una ma-
nometria esofagica, que sera la que finalmente
haga el diagnostico. Ademas todos los pacientes
tienen que ser sometidos a una endoscopia digesti-
va alta para descartar pseudoacalasia por tumor en
la zona del cardias (97).

Radiologia baritada (esofagograma ba
ritado)

La radiologia simple sélo es dtil en casos avan-
zados, apareciendo en las placas anteroposterio-
res un ensanchamiento mediastinico y en las late-
rales un ensanchamiento del espacio
retrocardiaco, apreciando en algunos pacientes
un claro nivel hidroaéreo mediastinico o cervical
(11).

El estudio baritado es el que realmente nos va a
aportar datos para el diagndstico. Se inicia con el
paciente en decubito, viendo que el bolo de bario
ingresa en el es6fago de forma normal, pero éste
no suele progresar, moviéndose hacia arriba y ha-
cia abajo con la aparicién de contracciones tercia-
rias, o simplemente se queda quieto en un érgano
aténico; el EEI puede relajarse intermitentemente
sin relacion con la deglucién. Cuando se da una
mayor cantidad de bario y se coloca al paciente
bipedestado, se observan las caracteristicas radio-
I6gicas tipicas de la acalasia: es6fago dilatado so-
bre todo en su porcidn distal, nivel hidroaéreo y
terminacién con afilamiento distal a nivel del EEI
en forma de pico de pjaro. La dilatacién del es6-
fago es variable y en enfermos con enfermedad
de corta evolucion puede ser minima o incluso es-
tar ausente. En fases avanzadas se encuentra muy
dilatado, adoptando forma sigmoidea. También se
pueden observar diverticulos epifrénicos en posi-
cion inmediatamente proximal al EEI, siendo en
ocasiones muy abultados, obstaculizando otras
pruebas diagndsticas y maniobras terapéuticas
(42).
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Hasta en un 8% de los pacientes con acalasia se
puede identificar radioldgicamente una hernia hia-
tal, siendo no obstante mucho maés infrecuente que
en la poblacidn general. Estos pacientes no difie-
ren significativamente del resto de pacientes con
acalasia en cuanto a su edad, sexo, manifestacio-
nes clinicas, hallazgos manométricos en el EEl y
complicaciones terapéuticas (103).

La radiologia digital puede aportar ciertas mejo-
ras a la radiologia convencional, fundamentalmen-
te una mayor comodidad para el paciente, mayor
rapidez, posibilidad de reproducibilidad y menor in-
dice de radiacion (104).

Aunque la radiologia generalmente no puede
superar a la endoscopia en el diagndstico de pseu-
doacalasia, en muchas ocasiones es muy Util.
Cuando los hallazgos no son concluyentes, una
historia de disfagia de corta duracién y un segmen-
to esofagico distal estenosado de més de 3,5 cm,
con pequefia 0 ninguna dilatacién proximal, es
siempre sugerente de enfermedad neopléasica
(105).

Manometria esofagica

La manometria esofégica se puede definir como
la exploracion “llave” (97) o “gold standar” (57) en
el diagnostico de la acalasia, ya que no solo lo con-
firma, sino que también lo establece (42). Ademas
hay que tener en cuenta que es la Unica explora-
cion que nos puede ofrecer el diagnostico en las fa-
ses iniciales de la enfermedad, cuando las radiogra-
fias y endoscopias son normales o poco
concluyentes (10,42), siendo ademas practicamen-
te imprescindible en el diagndstico diferencial con
otros trastornos motores esofégicos (11). Podria-
mos definirla como inexcusablemente obligada.

La aperistalsis esofagica es el unico criterio
diagndstico obligado en la acalasia. Se caracteriza
por la aparicion invariable de ondas simultaneas de
baja amplitud en todos los segmentos esofagicos y
que se acompafia con frecuencia de repetitividad
también simultanea (97). No obstante, en las fases
iniciales pueden existir ondas peristalticas en el ter-
cio proximal esofagico (97), o al menos en sus 4
primeros cm (11), ya que en esta zona existe un
claro predominio de musculatura estriada. De for-

ma caracteristica estas contracciones estriadas, en
comparacion con los grupos de control, son siem-
pre de baja amplitud, aunque su duracién y morfo-
logia son normales (106).

El EEI puede ser hipertenso, considerandose es-
te hallazgo sélo un criterio diagnéstico opcional o
no obligatorio, ya que en algo mas del 40% de los
pacientes el EEI serd nomotonico (57).

Con mayor frecuencia las relajaciones del EEI
con la deglucion estaran ausentes o en todo caso
serdn incompletas. Pero la existencia de relajacio-
nes aparentemente normales, aunque generalmen-
te breves, no excluye el diagndstico manométrico
de acalasia (107). Aunque parezca un contrasenti-
do, este hallazgo es relativamente frecuente, ha-
biéndose calculado que puede aparecer hasta en
un 30% de todos los pacientes (107). Se piensa
que se debe a un artefacto manométrico, posible-
mente secundario al pequefio calibre de las sondas
de manometria, ya que estudios de vaciamiento
con radiontclidos (107) y més recientemente estu-
dios de resistometria del EEI (6), han demostrado
que en estos pacientes el EEI no es funcional, ya
que ofrece una importante resistencia al vacia-
miento esofégico.

El cuerpo esofagico con mucha frecuencia
mostrara una presion basal positiva; es decir, su-
perior o igual a la de referencia flndica. Este ha-
llazgo se debe a la retencion de alimentos y se-
creciones en el eséfago (11,57). Asi, no es
infrecuente que durante el desarrollo de la mano-
metria observemos cémo con cada deglucién au-
menta la presion basal de forma progresiva, exis-
tiendo en algunos momentos caidas bruscas con
vuelta a las presiones de inicio, interpretandose
este hecho como la retencién progresiva de liqui-
do y saliva que en un momento determinado con-
sigue sobrepasar el EEI.

El esfinter esofagico superior también puede
mostrar con cierta frecuencia alteraciones como hi-
pertonia, relajaciones de corta duracion, ligeros au-
mentos presivos coincidiendo con la aparicion de
ondas simultaneas en el cuerpo esofagico y altera-
ciones en el reflejo del eructo. Estas alteraciones
tienen posiblemente como dnico objetivo la pre-
vencion de regurgitaciones con aspiracion respira-
toria y no son consideradas como criterios diag-
nosticos (57).




Figura 6:

Acalasia esofagica
(manometria): registro
clasico. Ausencia completa
de peristaltismo en cuerpo
esofagico (P2, P3y P4), con
ausencia de relajacion del
EEI (P5). La presion basal
del cuerpo esofagico esta
elevada (con respecto a la
referencia fundica que es 0).
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Por dltimo decir que la manometria no solo tie-
ne un incalculable valor diagnéstico, sino que co-
mo veremos mas tarde, también puede ofrecernos
datos predictivos de la eficacia del tratamiento
(10).

(En la tabla 2 se resumen los criterios diagnosti-
cos y en las figuras 6 a 9 se muestran distintos re-
gistros manométricos de acalasia.)

Endoscopia digestiva alta

Es obligada en todos los pacientes, siendo su
principal objetivo descartar la existencia de una ne-
oplasia que afecte a la unién eséfago-gastrica (57).

La pseudoacalasia es relativamente frecuente,
siendo en muchas ocasiones indistinguible clinica y
manométricamente de la acalasia primaria. Nor-
malmente ocurre en pacientes mayores (>60
afos), con disfagia rapidamente progresiva (<1
afio) e importante pérdida de peso (>7 kgr); pero
el valor predictivo de los sintomas desgraciada-
mente es muy bajo (108). Las radiografias, aunque
como vimos anteriormente pueden ser (tiles en el
diagnostico diferencial, a veces muestran un gran
numero de falsos negativos. La endoscopia es
inexcusable y no le podemos negar su gran valor
en el diagnéstico diferencial, pero hay que tener

en cuenta que sélo identifica el 65-75% de los pa-
cientes con pseudoacalasia (109,110).

En la endoscopia los hallazgos més frecuentes
de la acalasia son la presencia de un cuerpo esofa-
gico dilatado y aténico que retiene saliva y alimen-
tos, siendo frecuente la existencia de esofagitis por
estasis, candidas o medicamentos. EI EEI aparece
cerrado de forma permanente y no se abre con la
distensidn, sin embargo no suele existir gran difi-
cultad de paso al estbmago tras ejercer una mini-
ma presion, siendo este hallazgo cuando falta més
caracteristico de la pseudoacalasia. Posteriormente
hay que evaluar el cardias y regién subcardial des-
de el estbmago por retroflexién. La toma de biop-
sias de la union esofago-géastrica y cardias es siem-
pre obligada (57).

Ecoendoscopia

En un principio parecia que la ecoendoscopia
iba a jugar un gran papel en el estudio de la acala-
sia (111). Sin embargo sus hallazgos siguen siendo
controvertidos, posiblemente debido a problemas
de tipo anatdémico y técnico, y aunque podria tener
especial utilidad en el diagnostico diferencial de
pseudoacalasia, sobre todo en los pacientes con
endoscopia normal, los datos existentes hasta la fe-
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Figura 7

cha hablan también de la posibilidad de frecuentes
falsos positivos por los mismos motivos (112-114).

Tomografia computerizada (TC)
No debe ser un estudio rutinario, pero puede

ser Util en el diagndstico diferencial de la pseudoa-
calasia (115). Para algunos autores, cuando no hay

Figura 8

masa evidente, el hallazgo de una pared del EEI
asimétrica y con méas de 1 cm de espesor podria
ser sugerente de enfermedad maligna (116).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

En la tabla 3 se exponen las causas reconocidas
hasta la fecha de acalasia secundaria, y que debe-

Figura 7:

Acalasia esofagica
(manometria): aperistalsis
esofégica. Sin embargo el
EEI muestra relajaciones
completas con cada
deglucion, aunque son de
muy corta duracion. La
presion basal es negativa
(con respecto a la de
referencia fandica que es 0).

Figura 8:

Acalasia esofagica
(manometria): apersitalsis
esofégica. EEI hipertenso
con ausencia de relajacion.
Véase como durante el
desarrollo de la manometria
aumenta gradualmente el
tono del EEl 'y la presion
basal del cuerpo esofégico.



Figura 9:

Acalasia esofégica vigorosa
(manometria): paciente de
38 afios estudiado por
episodios de dolor toracico
con disfagia ocasional. Su
madre habia sido
diagnosticada unos meses
antes de acalasia esofagica
(figura 8). Existe
aperistalsis esofagica con
ondas multipico de gran
amplitud (>60 mm Hg), EEI
con frecuentes relajaciones
completas y presion basal
del cuerpo esofégico
negativa.

18

REVIS GASTROENTEROL

Vol. 4. Nim.1. 2002

mos incluir siempre en el diagnéstico diferencial.
Especial interés ofrece el diagnostico diferencial
de la pseudoacalasia, es decir, de la acalasia secun-
daria a lesion neoplasica, y que por motivos didac-
ticos hemos desarrollado ampliamente en el apar-
tado anterior. Solamente resumir que representa el
3% de todos los casos de acalasia, aumentando
significativamente este porcentaje con la edad, re-
presentando segun diversos estudios hasta el 9%
de acalasia en pacientes de méas de 60 afios (110).
La principal causa son tumores que afectan direc-
tamente a la unién eséfago-géstrica, fundamen-
talmente adenocarcinoma gastrico del cardias, se-
guido en frecuencia por el carcinoma esoféagico
(110). Otros tumores mas raros, bien por infiltra-
cion de la zona del EEI o bien a distancia en el
contexto de un sindrome paraneoplasico, pueden
ser causa de pseudoacalasia. Aunque por la clinica
con frecuencia se sospecha, puede ser indistingui-
ble por sus sintomas de la acalasia. Las alteracio-
nes manomeétricas también son similares en ambos
grupos de pacientes y por tanto no tiene valor en
el diagndstico diferencial. El esofagograma puede
ser (til, pero sera la endoscopia con biopsias la ex-
ploracion obligada por su mayor rentabilidad. No
esta definido el papel de la ecoendoscopiay TC,
aunque podria resultar de utilidad en algunos pa-
cientes. No obstante, cuando existe una alta sospe-
cha de neoplasia y no se ha confirmado por las

técnicas diagndsticas disponibles, la cirugia con
biopsias intraoperatorias es la que debe aclarar la
situacion.

TRATAMIENTO

Ninguno de los tratamientos disponibles hasta la
fecha cura la acalasia, siendo tan sélo su objetivo
aliviar los sintomas mejorando el vaciamiento eso-
fagico. Actualmente se consideran como mas efi-
caces la dilatacion neumatica y la miotomia quirdr-
gica. En los pacientes con elevado riesgo son
aceptables alternativas las inyecciones de toxina
botulinica en el EEl y el tratamiento farmacol6gico
con nitritos o blogueantes de los canales del calcio
97).

A continuacion desarrollaremos de forma ex-
tensa cada uno de los tratamientos disponibles. (En
la figura 10 se expone un algoritmo de estrategia
del tratamiento).

Tratamiento farmacolégico clésico

Los tratamientos farmacoldgicos actuales dismi-
nuyen notablemente el tono del EEI, pero se
muestran incapaces para mejorar sus relajaciones
y la apersitalsis del cuerpo esoféagico. En la actuali-
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Causas de acalasia secundaria

Enfermedades neoplasicas (pseudoacalasia):
—Por infiltracién del EEI:
Adenocarcinoma de cardias
Carcinoma esofagico
Adenocarcinoma de mama
Adenocarcinoma prostéatico
Adenocarcinoma pulmonar
Linfoma géastrico
Linfoma esofagico
Linfangioma esofagico

Metéstasis en el tronco del encéfalo
Enfermedad de Hodgkin

Hepatocarcinoma

Adenocarcinoma gastrico

Carcinoma pulmonar pobremente diferenciado
Sarcoma de células reticulares

Mesotelioma peritoneal

Enfemedades infiltrativas no neoplasicas:
—Amiloidois

—Leiomiomatosis

—Esofagitis eosinofilica

—Sarcoidosis

—Enfermedad de Fabri

Miscelanea

—Enfermedad de Chagas

—Cirugia de la unién esofagogastrica y vagotomia
—Diabetes mellitus

—MEN tipo IIb

—Pseudoquiste pancreatico

—Sindrome de Sicca con hiposecrecion gastrica
—Pseudoobstruccion intestinal cronica
—Acalasia y piloroespasmo

—Por mecanismo a distancia (por afectacién vagal y/o sd. paraneoplésico):

—Sindrome de Allgrove (insuficiencia adrenocortical familiar, acalasia y alacrima)

dad se usan fundamentalmente tan s6lo dos grupos
de farmacos: agentes blogueadores de los canales
del calcio (sobre todo nifedipino) y nitritos de ac-
cion prolongada (sobre todo dinitrato de isosorbi-
de). Con ellos se consigue disminuir el tono del EEI
hasta en un 50% (97).

El Nifedipino se usa a dosis de 10 a 30 mgs por
via sublingual, 30 a 45 minutos antes de cada co-
mida, y en los casos con regurgitacién y tos noc-
turna se debe dar una dosis mas antes de acostarse
(57). Su efecto dura unos 30 a 120 minutos, mejo-
rando los sintomas hasta en un 75% de los pacien-
tes (97).

El dinitrato de isosorbide se usa a dosis de 5 a
20 mgs por via sublingual, 10 a 15 minutos antes

de las comidas (57). Su efecto méaximo dura de 3 a
27 minutos, mejorando los sintomas hasta en un
87% de los pacientes (97).

A pesar de que los resultados expuestos pare-
cen muy satisfactorios, diversas circunstancias han
condicionado su escasa utilidad clinica. Funda-
mentalmente su eficacia limitada e impredecible,
su efecto transitorio y de muy corta duracion, la
aparicion de tolerancia en poco tiempo y la fre-
cuente existencia de efectos secundarios casi siem-
pre mal tolerados por los pacientes (10). Hoy en
dia podrian estar s6lo indicados en pacientes con
enfermedad temprana, escasamente sintomatica y
con poca dilatacion esofégica, pacientes con ele-
vado riesgo para la dilatacién o la cirugia, y pa-




Figura 10:

Algoritmo terapéutico: en
consonancia con la mayoria
de los autores y en base a lo
expuesto en el texto,
mostramos graficamente
nuestra propuesta de
tratamiento en la aclasia.
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cientes que rechazan tratamientos invasivos y
tampoco quieren someterse a inyecciones con to-
xina botulinica, o cuando lo hicieron ésta fracasé
(97,117).

Nuevos farmacos

Recientes estudios (118) han demostrado que el
Sildenafil (Viagra®), un nuevo farmaco que ha sido
disefiado para el tratamiento de la impotencia fun-
cional, puede ser Util en el tratamiento de la acala-
sia. El Sildenafil es un potente inhibidor especifico
de la enzima fosfodiesterasa tipo 5 de los cuerpos
cavernosos humanos. Esta enzima destruye e inhi-
be la formacion de ON, que es el mediador necesa-
rio para la actuacion de la guanilatociclasa forma-
dora de guanosin monofosfato ciclico (GMPc),
responsable final de la relajacion de la musculatura
lisa. El Sildenafil a nivel del es6fago se ha mostrado
eficaz no solo disminuyendo el tono del EEI, sino
también la presion residual durante la deglucion y
la amplitud de las ondas esofagicas. Pero no todo
son ventajas, asi se ha mostrado incapaz de resta-
blecer el peristaltismo, su via de administracion no
parece muy adecuada (precisa llegar al estémago),
tiene un efecto muy corto (< 1 hora), su potencia
tiene una gran variabilidad paciente dependiente
(aceptable integridad del sistema nitrinérgico) y tie-
ne demostrados efectos indeseables y secundarios.
Por lo tanto su uso s6lo puede considerarse experi-

mental, pero abre una puerta al desarrollo de nue-
vos farmacos formadores o liberadores de ON.

Inyeccion intraesfinteriana de toxina bo -
tulinica

Este novedoso tratamiento fue descrito por pri-
mera vez como posible tratamiento de la acalasia
en 1993 por Pasricha y cols. (119), tras demostrar
en animales de experimentacion su eficacia para
relajar de forma mantenida el EEI sin que aparecie-
ran signos de toxicidad (120). Una vez descrita
completamente la técnica de inyeccion y los pri-
meros resultados en humanos (121,122), se nos
abrian muchas expectativas y todos comenzamos a
usar con cierto entusiasmo aquel remedio magico
en nuestros pacientes. Posteriormente "las aguas
volvieron a su cauce" y comprendimos que como
el resto de los tratamientos también tiene sus limi-
taciones. Actualmente solo es considerado como
un tratamiento de primera linea en unas circuns-
tancias muy concretas que mas adelante describire-
mos.

La toxina botulinica tipo A es un inhibidor cal-
cio dependiente de la acetilcolina, comercializada
en viales liofilizados de 100 Ul, disolviéndose en 5-
10 ml de suero salino antes de su uso. Esta una
vez preparada se inyecta en el EEI con una aguja
de escleroterapia en dosis de 20-25 unidades en
cuatro cuadrantes (97). En los estudios mas opti-
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mistas hasta un 90% de los pacientes mejoran su
clinica en la primera semana tras una primera y
Unica inyeccidn (123). Pero esta respuesta es fugaz
y las recaidas muy frecuentes, ya que sélo un 70%
de los inicialmente respondedores mantendran res-
puesta a los 3 meses (123), un 60% a los 6 meses
(124), un 50% a los 9 meses (125) y un 30% al
afio (126). Tan s6lo hemos encontrado un trabajo
en nifios, siendo los resultados muy parecidos a los
de los pacientes adultos, con respuesta inicial favo-
rable en un 82% y mantenimiento de ésta en un
50% después de los 6 meses (127).

Con la finalidad de mejorar estos resultados, en
los Gltimos tiempos se han buscado factores pre-
dictivos para la respuesta y también se ha intenta-
do optimizar la técnica y dosis de la inyeccion.
Asi, algunos autores encontraron mejor respuesta
en pacientes mayores de 50 afios (123) y sobre
todo en los que tienen acalasia vigorosa
(123,128). El sexo, el tiempo transcurrido desde
el inicio de los sintomas, las caracteristicas de és-
tos o su gravedad, la presion en reposo del EEI,
las caracteristicas radioldgicas y la existencia 0 no
de dilatacion previa, no se consideran factores
predictivos de la respuesta a la inyeccion con toxi-
na botulinica (123,124). En cuanto a la técnica de
inyeccion, estudios iniciales parecen mostrar que
si ésta es guiada por ecoendoscopia los resultados
podrian ser mejores (129,130). En cuanto a las
dosis podria ofrecer mejores resultados la inyec-
cién de 100 U en dos sesiones separadas 30 dias,
ya que hasta un 68% de los pacientes tratados de
esta forma pueden mantener remisién durante 24
meses (128).

Los pardmetros manométricos y radiol6gicos
tras la inyeccién de toxina botulinica, a diferencia
de lo que ocurre con la dilatacion, generalmente
no se correlacionan bien con la mejoria sintomati-
ca de los pacientes y por tanto no parecen Utiles
para predecir el fracaso o éxito de ésta (131). A
una segunda inyeccion responden el 76% de los
que respondieron inicialmente a la primera y tan
solo el 20% de los que no lo hicieron (123,126).
Se piensa que estas respuestas inicialmente bue-
nas, pero pasajeras o simplemente malas desde un
principio, se producen por un fenémeno de taquifi-
laxia secundaria al desarrollo de anticuerpos contra
la toxina botulinica ya vistos anteriormente en el

tratamiento de otras patologias (97). Nos pregun-
tamos si en la acalasia el uso de toxina botulinica B
podria ser eficaz en estas situaciones, al igual que
ya ocurre en otras enfermedades neuromusculares
(132).

La inyeccion de toxina botulinica es méas costo-
sa comparada con la dilatacion neumadtica. El gasto
agregado al retratamiento frecuente con la toxina
botulinica pesa mas que los beneficios econdémicos
potenciales de la seguridad del procedimiento dila-
tador a menos que la esperanza de vida sea de 2
afios 0 menos (133).

La inyeccion de toxina botulinica aumentan el
riesgo de la cirugia, ya que se incrementan por 7
las dificultades técnicas y también por 7 el riesgo
de perforacién, pero cuando se ha usado previa a
ésta no disminuye su eficacia final (134).

Por tanto, la inyeccidn intraesfinteriana con to-
xina botulinica sélo se puede considerar como tra-
tamiento de primera linea en pacientes con eleva-
do riesgo quirargico y aquéllos que rechazan la
dilatacion o la cirugia.

Inyeccion intraesfinteriana de sustancias
esclerosantes

Moret6 y cols. (135-137) nos proponen la in-
yeccion en el EEI de oleato de etanolamina al 5%
como alternativa posible en el tratamiento de la
acalasia.

La técnica inicialmente disefiada consistia en la
inyeccidn de 2 cc de lidocaina al 2% con 5 cc de
oleato de etanolamina al 5% en cada uno de los
cuadrantes, con sesiones quincenales de reinyec-
cion en solo 2 cuadrantes hasta cumplir los objeti-
vos de respuesta. Al mes de seguimiento el 80%
de los pacientes habian tenido una respuesta exce-
lente y s6lo en un 10% se considero la respuesta
mala; al final de un seguimiento, 3 afios como me-
dia, no sélo los pacientes con respuesta excelente
mantenian su situacion, sino que el 10% no res-
pondedor presentaba en ese momento una res-
puesta buena. El Gnico inconveniente era el desa-
rrollo de estenosis significativas en el 20% de los
pacientes, que no obstante se solucioné bien con
balon dilatador, y el desarrollo de esofagitis grado |
en el 25% de los pacientes.
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Tras una modificacion de la técnica inicial, usan-
do tan solo en la sesion inicial la inyeccién en dos
puntos, posponiendo nuevas sesiones si aparecian
signos inflamatorios o Ulceras, y usando omeprazol
oral, los resultados no sélo eran tan buenos a corto
y largo plazo, sino que ademas la esofagitis s6lo
aparecia en un 8% y la estenosis no aparecio en
ningln paciente. Con un mayor tiempo de segui-
miento hasta el 14% de los pacientes presentaban
RGE 4cido patoldgico en la pHmetria esofagica de
24 horas (s6lo se sometieron a esta exploracion la
mitad del total), pero la esofagitis slo persistia en
el 2% de los pacientes, presentando estenosis solo
el 7% del total de pacientes que fue sometido a la
segunda técnica ya descrita, no obstante la respues-
ta a las dilataciones fue posteriormente buena.

Por tanto este tipo de tratamiento podria ser
una alternativa valida al tratamiento clasico, aun-
que indudablemente se precisan més estudios para
sacar conclusiones més sélidas.

DILATACION FORZADA DEL CARDIAS

EI primer tratamiento disefiado para la acalasia
fue la dilatacion del EEI. El primer dilatador cono-
cido, fabricado de una barba de una ballena con
una esponja en uno de sus extremos, fue disefiado
por Sir Thomas Willis en 1672 (54). Posterior-
mente se disefiaron dilatadores mas sofisticados
como bujias de mercurio y dilatadores metélicos.
En nuestros dias los dilatadores utilizados son de
baldn, usando para su expansion aire.

Los dos modelos més usados actualmente son
los dilatadores de Rigiflex y Witzel . El balén de Ri-
giflex esta fabricado en polietileno, tiene 10 cm de
largo y se fabrica en tres didmetros: 3, 3,5y 4 cm.

Se trata de un balén no deformable, con nula com -

pliance, lo que le permite no sobrepasar diametro
maximo aunque lo sometamos a sobreinsuflacion.
Se coloca con gufa previamente pasada al estoma-
go con el endoscopio, insuflandose a presiones
que oscilan entre 7-10 psi durante unos 3 minutos
de forma continuada o en 3 periodos de 1 minuto
cada uno. El balén de Witzel es también de polieti-
leno y viene montado sobre un tubo de polivinilo
que permite sujetarlo al endoscopio. La dilatacion
se realiza con las mismas presiones y durante el

mismo tiempo que el balén de Rigiflex, pero el ba-
I6n de Witzel no precisa guia y se controla con el
endoscopio desde el estémago por retroflexion
(57,97,138, 139).

Los resultados para la mayoria de los autores
son muy buenos y dependen basicamente del dia-
metro del balon. Después de analizar la tasa acu-
mulativa de 13 trabajos con 359 pacientes, se
puede concluir que usando balones de 3, 3,5y 4
cms mejoraran sus sintomas el 74, 86 y 90% de
los pacientes tratados, respectivamente (97). Sin
embargo para obtener una buena respuesta, hasta
en el 26 y 16% de los pacientes hay que realizar
una segunda o tercera dilatacion, respectivamente;
éstas se realizaran con una periodo de descanso de
unas 4 semanas (57). La mejoria, a diferencia de la
inyeccion de toxina botulinica, se suele mantener
por periodos largos de tiempo en muchos pacien-
tes; asi hasta un 72% de los pacientes finalmente
respondedores seguiran asintomaticos después de
algo mas de 4 afios de seguimiento (140) y hasta
un 51% a los 8 afios (141).

Algunos factores pueden tener valor predictivo
a la hora de iniciar una dilatacion. Asi, parece que
responden peor a una dilatacion: los pacientes va-
rones, los menores de 20 afios, los que tienen un
didmetro esofagico medido por esofagograma in-
ferior o igual a 3 cm, y los que durante la mano-
metria tienen una presion basal del cuerpo esofégi-
co superior a 15 mm Hg y/o un tono del EEI
mayor de 30 mm Hg (141).

Después de la dilatacién cabria esperar una me-
joria sintomatica directamente proporcional al gra-
do de efectividad de esta medida por manometria,
esofagograma baritado o estudio de vaciamiento
con radiondclidos. Birgisson y Ritchter (57) hacen
una revision de la literatura y encuentran los si-
guientes hallazgos: la dilatacion consigue disminuir
el tono del EEI entre un 43-70%; algunos autores
encuentran una significativa mejoria con la dismi-
nucién del tono del EEI por debajo de 10-15 mm
Hg, o al menos un 50% del valor basal; otros auto-
res no encuentran correlacion entre la mejoria sin-
tomatica y los valores finales del tono del EEI; aun-
que hasta un 20% de los pacientes recuperan en
cierto grado su peristalsis, ésta no se correlaciona
con mejoria de los sintomas o el vaciamiento eso-
fagico; tampoco la mejoria sintomatica se asocia
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bien a una mejoria del vaciamiento esofégico con
radiondclidos o disminucion del calibre esofagico
en el esofagograma.

Las principales complicaciones descritas son la
perforacion y la aparicion de ERGE (10). Otras
complicaciones posibles son: neumonia por aspira-
cién, hemorragia digestiva, rotura de la mucosa sin
perforacién y la formacion de hematoma esofagico
(57).

En una revision de 6 estudios con 265 pacien-
tes y 325 dilataciones, la tasa acumulativa de per-
foraciones usando balones de Rigiflex es del 1,8%
(57). Con el balon de Witzel el indice de perfora-
cién parece mayor (142,143). Se sabe que el ries-
go de perforacion, a igual que ocurria con la pro-
babilidad de mejoria sintomatica, aumenta con el
didmetro de balén usado (57). Hoy en dia se consi-
dera que la técnica que entrafia un menor riesgo
de perforacion, es la que usa los balones de 3, 3,5
y 4 cm de forma gradual y segun la respuesta del
paciente (144,145). La perforacion se suele identi-
ficar en las primeras 5 horas que siguen a la dilata-
cion, siendo més frecuente en los pacientes que
presentan sangre en el balén, taquicardia, dolor de
mas de 4 horas de duracion y fiebre (146). El eso-
fagograma con gastrografin es la técnica mas ade-
cuada para identificar la perforacion. El tratamien-
to de eleccién de la perforacion libre es la cirugia;
sin embargo, cuando la perforacion es incompleta,
puede intentarse un tratamiento médico con sonda
nasogastrica, nutricion parenteral total y antibioti-
cos de amplio espectro (57). La identificacion pre-
coz de ésta, con cierre quirdrgico y esofagomioto-
mia en los casos que sea posible, se acompafiara
de un buen prondstico, siendo los resultados fina-
les similares a la de los pacientes con esofagomito-
mia quirdrgica electiva (146).

(En la tabla 4 se exponen cuales son los factores
que aumentan el riesgo real de perforacion, y las
contraindicaciones de la dilatacion o situaciones en
las que es preferible usar la cirugia.)

TRATAMIENTO QUIRURGICO

EI primer tratamiento quirdrgico para la acalasia
fue disefiado en 1913 por Heller (147) y consistia
en una cardiomitomia extramucosa anterior y pos-

FACTORES QUE AUMENTAN EL RIESGO
EN LA DILATACION FORZADA DEL CAR-
DIAS, Y SUS CONTRAINDICACIONES O
SITUACIONES EN LA QUE ES PREFERIBLE
REALIZAR CIRUGIA

—Factores locales que aumentan el riesgo de perfo-
racion:

Hernia hiatal

Diverticulo epifrénico

Historia previa de perforacion o desgarro

Dilatacion neumatica previa

Dilatacion con balones de gran calibre

Dilatacion con presion > 11 psi

—Contraindicaciones o situaciones en la que es pre-
ferible realizar cirugia:

Paciente no colaborador (nifios, pacientes psicoticos)
Imposibilidad de descartar enfermedad neoplasia
Presencia de diverticulo epifrénico

Presencia de hernia hiatal

Eséfago sigmoide con esofagitis grave por retencion
Fracaso de dilataciones previas

Fracaso de cirugia previa

Cirugia previa sobre la unién eséfago-gastrica

terior. En 1923 Zaaijer (148) modifica la técnica
realizando una, s6lo una cardiomitomia extramu-
cosa anterior, que es la que se usa en la actualidad.
En la dltima década del siglo XX se desarrolla la ci-
rugia minimamente invasiva de la acalasia; en
1991 Shimi y cols. (149) describen por primera
vez la cadiomiotomia por via laparoscépica y en
1992 Pellegriniy cols. (150) publican su experien-
cia con 17 casos de cardiomiotomia por via tora-
coscdpica y 2 casos mas por via laparoscépica.
Los resultados de la cardiomiotomia extramuco-
sa suelen ser inicialmente excelentes y posterior-
mente duraderos en la mayoria de los pacientes.
Con cirugia abierta se considera efectiva en hasta
un 83% de los pacientes y con cirugia minimamen-
te invasiva estos resultados llegan hasta un 94% de
los pacientes. La mortalidad intraoperatoria con ci-
rugia abierta es inferior al 1%, siendo mayor si la
cirugia abierta se realiz6 por via transtoracica; en la
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cardiomiotomia laparoscopica la mortalidad es
préacticamente nula. La estancia hospitalaria es de
7-10 dias para la cirugia abierta y de 2-4 dias para
la minimamente invasiva. El riesgo de RGE es ma-
yor en la cirugia abierta por laparotomia (hasta un
22%), siendo menor por cirugia abierta transtora-
cica (10%) y cirugia minimamente invasiva (11%);
por esto la mayoria de los autores realizan una ci-
rugia antirreflujo (Nissen incompleto, Toupet in-
completo o preferiblemente una fundusplicatura de
Dor), siendo los resultados generalmente muy bue-
nos. Otras complicaciones de la cirugia como son
atelectasias, neumonia, perforacion, mediastinitis,
empiema pleural y tromboflebitis, aparecen gene-
ralmente en menos del 1% de los pacientes
(57,97).

En los pacientes en los que han fallado reitera-
damente todos los tratamientos descritos y sobre
todo en aquéllos que presenta megaeséfago (sig-
moide de >8 cm de didametro), hay que considerar
la posibilidad de esofagectomia con gastroplastia
(“estiramiento” gastrico) o coloplastia (interposi-
cion coldnica) (57).

ALGUNAS CONSIDERACIONES SOBRE
LA ACALASIA VIGOROSA

Clésicamente se define como acalasia vigorosa a
aquella forma de acalasia, posiblemente inicial, que
desde el punto de vista manométrico se presenta
con ondas de amplitud 2 60 mm Hg, que clinica-
mente se manifiesta fundamentalmente por dolor
torécico y que radiolégicamente cursa con escasa
dilatacién esofagica y abundante terciarismo.

Esta definicidn actualmente es cuestionada por
algunos autores, ya que suele existir una importan-
te disociacion entre los hallazgos manométricos,

1. Traube M, Aaronson RM, McCallum RW. Transition from
peristaltic esophageal contractions to diffuse esophage-
al spasm. Arch Intern Med 1986; 146: 1844-6.

2. Kramer P, Harris LD, Donaldson RM Jr. Transition
from symptomatic diffuse spasm to cardiospasm.
Gut 1967; 8: 115-9.

clinicos y radiol6gicos (151). Es decir, la presencia
de ondas simultdneas de gran amplitud no siempre
se acompafia de una mayor repetitividad o un ma-
yor tono del EEI, tampoco siempre se acomparfia
de una mayor presencia de dolor torécico, ni tam-
poco de una mayor terciarismo o menor dilatacion
en el esofagograma.

Pero también se cuestiona su verdadera utilidad,
ya que la presencia de acalasia vigorosa no suele
implicar grandes variaciones en cuanto a la actitud
terapéutica a seguir o sus resultados finales. A con-
tinuacién servimos algunos ejemplos:

—Aunque para algunos autores es incuestiona-
ble una mejor respuesta a la inyeccion de toxina bo-
tulinica en los pacientes con acalasia vigorosa
(123,128), para otros la respuesta fue similar a la
de los pacientes que padecian acalasia clasica (124).

—La respuesta a la dilatacién neumaética es
también similar para ambos grupos de pacientes
(152,153).

—Aunque tras la miotomia algunos autores en-
contraron una mayor tendencia a la vuelta de la
peristalsis en la acalasia vigorosa (153), como ya
vimos antes este hallazgo no significa necesaria-
mente una mejoria de los sintomas o del vacia-
miento esofagico (57).

—La respuesta a la miotomia corta en los pa-
cientes con acalasia vigorosa, es tan buena como
en los que padecen una acalasia clasica (154), por
lo que puede estar muy cuestionada la miotomia
ampliada.
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