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ARTICULO DE REVISION
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Resumen

La palabra ‘acalasia’ es un neologismo de origen griego, acuinado por el médico inglés Sir Edwin Cooper en 1913,
y significa: sin calidad de relajacion.

La acalasia es una enfermedad que se manifiesta clinicamente por disfagia para sélidos y para liquidos, regur-
gitacién esofagica, dolor retroesternal, tos, broncoaspiracion, neumonia, acidez estomacal y pérdida de peso. Su
fisiopatologia corresponde a la ausencia de peristalsis esofagica e insuficiente relajacién del esfinter esofagico
inferior. Estas anormalidades motoras se deben a la pérdida de las neuronas mientéricas que coordinan la pe-
ristalsis esofagica y la relajacion del esfinter esofagico inferior.

Fue descrita por primera vez por Sir Thomas Willis en 1674. Aunque actualmente se considera idiopética, se han
comenzado a considerar como posibles causas las alteraciones autoinmunitarias y la predisposicion genética;
ademas, las infecciones por virus herpes y por virus herpes zdster se han implicado como causas probables.

Su incidencia anual oscila entre 0,3 y 1,63 por 100.000 personas en adultos, con una prevalencia anual de 10 en
100.000 habitantes. Afecta por igual a los dos sexos, y el grupo etario mas afectado es el de 30 a 60 afios.

El diagnostico se sospecha por los sintomas que presenta el paciente, de los cuales la disfagia es el més impor-
tante. Se confirma por medio de la endoscopia de las vias digestivas altas, el esofagograma y la manometria de
alta resolucion.

El tratamiento sigue siendo paliativo y se puede orientar por el subtipo de acalasia, segtin la clasificacién de Chi-
cago. Los mejores resultados se obtienen mediante las técnicas de dilatacién neumatica, miotomia laparoscopica
de Heller y, mas recientemente, mediante la miotomia endoscépica peroral (Per-Oral Endoscopic Myotomy, POEM),
descrita por Haruhiro Inoue en Japon en el afio 2008. Atn faltan estudios prospectivos aleatorizados con segui-
miento a largo plazo para determinar cual es la mejor técnica.

Se presenta una revision actualizada del tema.

Palabras clave: acalasia del es6fago; trastornos de la motilidad esofagica; diagndstico por imagen; manometria;
cirugia endoscdpica por orificios naturales; miotomia.
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Abstract

The word achalasia is a neologism of Greek origin, coined by the English physician Sir Edwin Cooper in 1913,
and means no quality of relaxation. Achalasia is a disease clinically manifested by dysphagia with both solids
and liquids, esophageal regurgitation, retrosternal pain, cough, bronchial aspiration, pneumonia, heartburn
and weight loss. Physiopathologically it corresponds to the loss of esophageal peristalsis and to an insufficient
relaxation of the lower esophageal sphincter (LES). These motor abnormalities are due to the loss of myenteric
neurons that coordinate esophageal peristalsis and relaxation of the LES.

First described by Sir Thomas Willis in 1674, and although it is currently considered idiopathic, it has begun to
be considered as possible causes autoimmune components and genetic predisposition; viral infections by herpes
and chickenpox zoster have also been implicated as probable causes.

Its incidence ranges from 0.3 to 1.63 per 100,000 adults, with a prevalence of 10 in 100,000 inhabitants per year. It
affects equally any gender, and the age group between 30 and 60 years is the most affected.

The diagnosis is suspected based on the symptomatology, with dysphagia being the most important symptom. It
is confirmed with the performance of endoscopy of the upper digestive tract, esophagogram and high resolution
manometry. The treatment remains palliative, and may be guided by the subtype of achalasia, according to the
Chicago classification. The best results are obtained by the techniques of pneumatic dilation, Heller’s laparos-
copic myotomy, and more recently by the POEM technique (per oral endoscopic myotomy), described in 2008 in
Japan by Haruhiro Inoue. There is still a lack of prospective randomized studies with long-term follow-up that
determine which is the best technique. An updated review of the subject is presented.

Key words: esophageal achalasia; esophageal motility disorders; diagnostic imaging; manometry; natural orifice

endoscopic surgery; myotomy.

Introduccién

La palabra acalasia es un neologismo de origen
griego, acuniado por el médico inglés Sir Edwin
Cooper en 1913, y significa: sin calidad de relaja-
cion. La acalasia es una enfermedad que se ma-
nifiesta clinicamente por disfagia para sélidos
y para liquidos, regurgitacién esofagica, dolor
retroesternal, tos, broncoaspiracién, neumonia,
acidez estomacal y pérdida de peso. Su fisiopa-
tologia corresponde a la ausencia de peristalsis
esofagica e insuficiente relajacion del esfinter eso-
fagico inferior *2. Estas anormalidades motoras se
deben a la pérdida de las neuronas mientéricas,
que coordinan la peristalsis esofagica y la rela-
jacion del esfinter esofégico inferior 3.

Fue descrita por primera vez por Sir Thomas
Willis 4 en 1674 y, aunque actualmente se consi-
dera idiopatica, se han comenzado a conside-
rar posibles causas autoinmunitarias, debido
al hallazgo de anticuerpos circulantes contra el
plexo mientérico. En otros estudios se mencio-
na una posible predisposicion genética, por su

correlacion con enfermedades como la neoplasia
endocrina multiple de tipo 2 (Multiple Endocrine
Neoplasia type 2, MEN2) y el sindrome de Allgro-
ve; también, se han implicado como probables
causas las infecciones por virus herpes y por
herpes zoster *.

Suincidencia anual oscila entre 0,3 y 1,63 por
100.000 personas en adultos *%, con una preva-
lencia de 10 en 100.000 habitantes al afo. Afecta
por igual a cualquier sexo, y el grupo etario de 30
a 60 anos es el mas afectado .

Diagnostico
En cualquier paciente que consulte por disfagia,
se debe descartar inicialmente reflujo gastroeso-
fagico, obstrucciéon mecanica y procesos infla-
matorios o neoplasicos. Posteriormente, se debe
estudiar la motilidad esofagica por la posibilidad
de acalasia®.

La endoscopia de vias digestivas altas permite
descartar enfermedad erosiva por reflujo gas-
troesofagico, anomalias estructurales y cancer
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de eséfago. No obstante, un resultado normal
no descarta la existencia de acalasia, ya que la
endoscopia de vias digestivas altas puede ser
normal hasta en el 40 % de los pacientes con
acalasia "".

El esofagograma puede mostrar el clasico as-
pecto de ‘pico de pajaro’, dilatacién esofagica y
ausencia de peristalsis * (figura 1).

La manometria esofagica de alta resolucién
es un estudio que se basa en el analisis de la pre-
sioén integrada de relajacion (Integrated Relaxa-
tion Pressure, IRP), la presion integral contractil
distal (Distal Contractile Integral Pressure, DCI) y la
latencia distal. Mediante procesos algoritmicos,
estas mediciones permiten determinar alteracio-
nes de la motilidad esofagica . Actualmente, se
considera la prueba estandar para establecer el
diagnéstico de acalasia ®.

Segun la clasificacién de Chicago, version 3.0,
se describen cuatro grandes grupos de anormali-
dades motoras esofagicas: acalasia, obstruccién
de la salida en la unién eséfago-gastrica, altera-
ciones mayores, y alteraciones menores .

Con la introduccién de la manometria de alta
resolucion en la década de 1990, el diagndstico
de acalasia se ha subdividido en tres subtipos,
que se caracterizan por falla de la relajaciéon del
esfinter esofagico inferior, pero poseen diferentes
patrones de contraccion esofégica. La acalasia de
tipo I —anteriormente, clasica— presenta 100 %
de degluciones fallidas. La acalasia de tipo II, o
acalasia con compresion esofégica, presenta pre-
surizacion panesofagica, al menos, en el 30 % de
las degluciones. La acalasia de tipo III, o espastica,
presenta contracciones prematuras —o espasticas—
en el esofago distal, al menos, en el 30 % de las
degluciones .

Tratamiento

Con base en la clasificacion de Chicago, algunos
autores han sugerido que la acalasia de tipo I
responde mejor al tratamiento con la miotomia
de Heller, con tasas de mejoria del 56 al 85 %; la
de tipo I1, que es la mas comun, presenta las tasas
de mejoria mas altas (85 a 95 %) con cualquier
tratamiento, y la de tipo III, que es la menos fre-
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cuente, presenta las tasas de mejoria més bajas
(29 a 69 %) 7™, El tratamiento de la acalasia se
enfoca en lograr la disminucién de la presion del
esfinter esofagico inferior, mediante tratamientos
farmacolégicos, endoscopicos o quirdrgicos **.

Figura 1. Esofagograma: aspecto tipico de ‘pico de pajaro’
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Tratamientos farmacolégicos

Se han empleado medicamentos, como los nitra-
tos, los bloqueadores de canales de calcio y, mas
recientemente, los inhibidores de la 5-fosfodies-
terasa. Sin embargo, no hay estudios de segui-
miento a largo plazo y su uso ha sido previo a la
subclasificacién de los tipos de acalasia. Aunque
los medicamentos relajantes del musculo liso
pueden proporcionar algiin beneficio sintoma-
tico, no son tratamientos duraderos, a menudo
se asocian con efectos secundarios intolerables,
y no detienen la progresion de la dilatacién eso-
fagica ni la retencion de alimentos “.

La toxina botulinica se ha empleado desde
1994 y consiste en la inyeccién endoscopica de
Botox™ en el esfinter esofagico inferior, lo que
inhibe la liberacién de acetilcolina de las termi-
naciones nerviosas y baja el tono del esfinter. La
mejoria de la sintomatologia es de hasta 78,7 % al
mes del tratamiento, pero baja hasta 40,6 % a los
12 meses. Aunque el procedimiento es simple y
casi sin ningun riesgo de complicacion, su repe-
ticién es menos eficaz y se han informado casos
de morbilidad e, incluso, de mortalidad a causa
de mediastinitis. Actualmente, sigue siendo una
alternativa en pacientes ancianos, en aquellos no
aptos para otro tipo de tratamientos y en casos
de acalasia de tipo III después de un tratamiento
quirurgico fallido 4.

Dilatacion neumatica

La dilatacién neumatica se practica con un balén
dilatador cilindrico de 30, 35 0 40 mm (figura 2),
que se ubica a nivel del esfinter esofagico infe-
rior mediante fluoroscopia y se infla mediante un
mandémetro manual. Actualmente, el méas usado
en los Estados Unidos es un balén de polietile-
no con marcadores radioopacos en su interior
(Rigiflex™). Recientemente, se ha empezado a
utilizar un dilatador hidraulico de 30 mm, con-
juntamente con la tecnologia FLIP (Functional
Lumen Imaging Probe), con la cual no se requiere
la fluoroscopia .

Con esta técnica se logra una mejoria de la
disfagia hasta en el 85 % de los casos, pero tiene
poco efecto sobre el dolor retroesternal. Hasta
25 % de los pacientes requiere sesiones adicio-
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nales en forma tempranay su eficacia disminuye
con el paso de los afios; la tasa de éxito es de tan
solo el 60 % a los tres anos. Se puede observar
reflujo hasta en 33 % de los pacientes, por lo que
la dilatacién neumatica no se recomienda en pa-
cientes menores de 40 anos y, en aquellos que no
mejoran con una sola dilatacién neumatica, se
recomienda el tratamiento quirtrgico. La prin-
cipal complicacion informada es la perforacién
esofagica, hasta en 8 % de los casos *.

En algunos estudios europeos multicéntricos,
se ha comparado la miotomia de Heller con la di-
latacién neumatica y se ha encontrado hasta 9o %
de efectividad, sin una diferencia significativa entre
ellos. Se debe tener en cuenta que estos estudios
fueron anteriores a la subclasificacién de la aca-
lasia *#”. En otro estudio europeo, la efectividad

¥
<
1

Figura 2. Bal6n de dilatacion neumatica
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de la dilatacidon neumatica en el tratamiento de
la acalasia de tipo II fue del 100 % y, debido a su
menor costo y riesgo de perforacion, los autores
la recomiendan como el tratamiento de eleccién
en estos casos %,

Miotomia de Heller

Fue descrita por Ernest Heller en 1913, y consiste
en practicar una miotomia anterior mediante una
incision longitudinal de 7 cm en el esfinter esofa-
gico inferior, que se extienda 2 cm en el cardias
gastricoy 5 cm en el eséfago. Este procedimiento
debe ir acompafiado de una cirugia antirreflujo,
siendo la de tipo Dor la mas recomendada®. En
1991 se describi6 la miotomia laparoscopica de
Heller?, en uso desde hace més de dos décadas
y considerada actualmente como el tratamiento
estandar para la acalasia®*.

Algunos estudios muestran resultados si-
milares en cuanto a la mejoria de la disfagia,
cuando se compara la técnica laparoscopica
con la toracoscopica, pero informan una menor
incidencia de reflujo después de la primera. La
via toracoscopica tiene, ademas, la desventaja
de ser técnicamente mas dispendiosa y requerir
un tubo a térax en el periodo posperatorio, por
lo cual los pacientes presentan mayor sensacién
de malestar y dolor *.

Mucha de la ‘evidencia’ actual respalda el uso
de la miotomia laparoscépica de Heller, pero atin
contintia el debate apoyando el uso de la dila-
tacién neumatica. En un estudio aleatorizado,
multicéntrico y prospectivo (European Acalasia
Trial), se compar¢ la dilatacién neumatica con
la cardiomiotomia laparoscopica de Heller con
fundoplicatura de Dor, con un seguimiento de
dos anos. Se encontré que todos los tipos de aca-
lasia mejoraban de manera similar con estos dos
procedimientos, pero hubo mejores resultados a
largo plazo para los pacientes con acalasia de tipo
I1I tratados con la cardiomiotomia laparoscépica
de Heller .

Miotomia endoscopica peroral
Uno de los principales pioneros en el desarro-
llo de esta técnica (Per-Oral Endoscopic Myo-
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tomy, POEM) fue Ortega, que publicé su trabajo
de miotomia endoscopica submucosa en 1980, la
cual no fue aceptada universalmente debido a la
preocupacion de un alto riesgo de perforaciéon .
Pasricha publicé un trabajo en el 2007, en el que
describid la realizacién de un tinel submucoso
esofagico en cerdos, contribucién de gran impor-
tancia también .

El paradigma del tratamiento quirtrgico para
la acalasia cambi6 cuando Inoue practico en el
afno 2008 la primera miotomia endoscopica en un
ser humano, y posteriormente, en 2010, publicé la
primera serie de 17 pacientes con acalasia tratados
mediante miotomia endoscopica peroral, la cual
demostro buenos resultados y sin complicaciones
graves. Durante el seguimiento (media de 5 me-
ses), se necesitd tratamiento o medicacion adicional
(inhibidores de la bomba de protones) en un solo
paciente, que desarroll6 esofagitis por reflujo .

Esta técnica ha sido aceptada rapidamente
en la mayor parte del mundo y se considera una
alternativa segura y efectiva para el tratamiento
de la acalasia. Los pacientes son operados bajo
anestesia general. Deben tener una dieta liquida
clara durante las 48 horas antes del procedimien-
to y ayuno de 12 horas antes del mismo. Algunos
autores recomiendan una profilaxis preopera-
toria con fluconazol durante siete dias. Se debe
suspender la administracion de clopidogrel o
de acido acetilsalicilico durante 5 y 7 dias, res-
pectivamente, antes del procedimiento *. El uso
de diéxido de carbono (CO.) es obligatorio, para
disminuir el riesgo de eventos adversos asociados
con la fuga de gas.

La técnica comprende cuatro pasos especifi-
cos: mucosotomia, que se debe practicar entre 12
y 14 cm por encima de la unién gastroesofagica;
‘tunelizacion’ (sic), la cual debe extenderse 2 a 3
cm dentro del cardias gastrico por debajo de la
unién gastroesofagica; miotomia, que debe ini-
ciar a 2 cm después de la mucosotomia y termi-
nar en el sitio distal de la ‘tunelizacién’, y cierre
de la mucosotomia, con la técnica tradicional
mediante clips *.

En una revision sistematica de 2016 que in-
cluyd 1122 pacientes, los efectos secundarios
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menores fueron capno-neumoperitoneo (30,6 %),
capno-neumotodrax (11,0 %) y enfisema subcutaneo
(36,1 %), y los mayores fueron fistula del medias-
tino (0,3 %) y sangrado (1,1 %). Solo hubo un caso
de muerte (0,09 %) **.

El analisis conjunto de tres estudios compa-
rativos entre la cardiomiotomia laparoscépica
de Heller y la miotomia endoscépica peroral,
mostro resultados similares en cuanto a efectos
secundarios, tasa de perforacion y tiempo qui-
rurgico, y una tendencia no significativa estadis-
ticamente hacia una reduccién del tiempo de
hospitalizacién en el grupo sometido a miotomia
endoscopica peroral. Considerando que este tl-
timo es un tratamiento seguro y efectivo para la
acalasia, que mejora subjetiva y objetivamente
los sintomas relacionados con ella, se necesita
adelantar futuros estudios comparativos y alea-
torizados, para determinar cual es el tratamiento
més efectivo a largo plazo 3.

Nuevas perspectivas y futuros
tratamientos

En la Gltima década, se ha fortalecido la hipo-
tesis de las causas inmunolégicas para explicar
la fisiopatologia de la acalasia. Por esta razén,
se ha considerado tedricamente razonable usar
medicamentos inmunomoduladores en las pri-
meras etapas de la enfermedad . Se conocen tres
informes de casos, en los que se administraron
corticosteroides (prednisolona, metilprednisolo-
na o beclometasona) solos o en combinacion con
otros inmunosupresores (metotrexato, azatiopri-
na o ciclofosfamida), y se logré la recuperacion
completa de la peristalsis, corroborada por ma-
nometria de alta resolucién % Sin embargo, hasta
el momento, no existe ‘evidencia’ definitiva que
apoye el uso de esta terapia y son indispensables
los estudios futuros.

En algunos estudios recientes, se ha demostra-
do que las células madre con potencial neurogé-
nico pueden ser implantadas, sobrevivir y migrar
con éxito dentro del intestino agangliénico. Exis-
te informacion preliminar de la recuperacion
funcional en enfermedades gastrointestinales
de tipo agangliénico, mediante el tratamiento

Rev Colomb Cir. 2019;34:171-8

con células madre, incluida la acalasia **. Este
hallazgo abre una ventana a futuras investigacio-
nes, que determinen la predisposicion genética o
la deteccién temprana de la acalasia 4.

En aquellos pacientes con acalasia de reciente
aparicion, se han usado tratamientos antivirales
que, se cree, logran eliminar el elemento antigé-
nico y, por lo tanto, controlar la reaccion inmu-
noldgica 4.

Conclusion

La acalasia es todavia una enfermedad idiopa-
tica, en la que se han estudiado diversas causas,
incluso, las genéticas, las inmunolégicas y las
virales. Aunque todavia existe un importante
desconocimiento de su fisiopatologia, se sabe
que se debe a una pérdida de la peristalsis eso-
fagicay a unarelajacién inadecuada del esfinter
esofagico inferior.

El diagnéstico se sospecha por los sintomas
del paciente, entre los cuales la disfagia es el mas
importante, y se confirma mediante endoscopia
de las vias digestivas altas, esofagograma y ma-
nometria de alta resolucion.

El tratamiento sigue siendo paliativo y pue-
de estar orientado segun el subtipo de acala-
sia, de acuerdo con la clasificacion de Chicago.
Los mejores resultados se obtienen mediante
la dilatacién neumdtica, la cardiomiotomia la-
paroscopica de Heller y, més recientemente, la
miotomia endoscopica peroral. No obstante, atin
faltan estudios prospectivos aleatorizados con
seguimiento a largo plazo que determinen cual
es la mejor técnica.

Conflicto de interés: No existe ninguno.

Fuente de financiacion: Este estudio fue finan-
ciado por los autores.
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