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la motilidad esofagica que suele tener un
origen idiopdtico. Se caracteriza por
disfagia y los pacientes a menudo tienen
dolor tordcico, regurgitacion, pérdida de
peso y una radiografia de bario anormal
que muestra dilatacién esofagica con
estrechamiento en la unién
gastroesofagica. La peristalsis esofagica
anormal o ausente y la relajacion alterada
del esfinter esofdgico inferior (EEI) se
observan tipicamente en la manometria
esofagica. El advenimiento de |Ia
manometria de alta resolucién (HRM) ha
permitido un diagndstico mas preciso de
acalasia, designacion de subtipo vy
diferenciacién de otros trastornos motores
esofagicos. Los tratamientos potenciales

incluyen medicamentos, inyeccién
endoscdpica de toxina botulinica, dilatacion
con baldn, cirugia tradicional

(generalmente miotomia laparoscépica de
Heller) y un enfoque novedoso, menos
invasivo de cirugia endoscoépica
transluminal con orificio natural (CETON o
NOTES por sus siglas en inglés), para la
miotomia de Heller denominada miotomia
endoscoépica peroral (POEM). Esta revision
analiza el diagnostico y el tratamiento de la
acalasia con especial énfasis en los
desarrollos recientes de HRM y POEM, que
posiblemente representan los avances mas
importantes en el campo desde el
advenimiento de la miotomia de Heller
laparoscdpica en la década de 1990.

PALABRAS CLAVE: acalasia esofagica,
fisiopatologia, diagndstico, POEM,
miotomia de Heller.
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ABSTRACT

Achalasia is a rare esophageal motility
disorder that is usually idiopathic in origin.
It is characterized by dysphagia, and
patients often have chest pain,
regurgitation, weight loss, and an abnormal
barium radiograph showing esophageal
dilation  with narrowing at  the
gastroesophageal junction. Abnormal or
absent esophageal peristalsis and impaired
relaxation of the lower esophageal
sphincter (LES) are typically seen on
esophageal manometry. The advent of
high-resolution manometry (HRM) has
allowed more accurate diagnosis of
achalasia, subtype designation, and
differentiation from other esophageal
motor disorders. Potential treatments
include medications, endoscopic injection
of botulinum toxin, balloon dilation,
traditional surgery (usually laparoscopic
Heller myotomy), and a novel, less invasive
natural orifice transluminal endoscopic

INTRODUCCION

La acalasia es un trastorno primario de la
motilidad esofdgica, caracterizado por la
ausencia de peristaltismo esofagico y una
relajacion alterada del esfinter esofagico
inferior (EEI) (1). Estas anomalias se deben
al deterioro de la inervacion inhibidora del
musculo liso esofdgico y del esfinter
esofagico inferior (2). Se desconoce la causa
de este trastorno, pero la enfermedad
puede ser autoinmune, secundaria a una
infeccion viral o neurodegenerativa. La tasa
de incidencia oscila entre 1,07 y hasta 2,8
casos nuevos por afo por 100.000
habitantes. Los sintomas de presentacién
incluyen disfagia, regurgitacién, vémitos y
pérdida de peso (3). El diagndstico de la
acalasia ha sufrido una revolucién en la
ultima década debido al advenimiento de la
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surgery (CETON or NOTES) approach. for
Heller's myotomy called peroral endoscopic
myotomy (POEM). This review discusses
the diagnosis and treatment of achalasia
with particular emphasis on recent
developments in HRM and POEM, which
arguably represent the most important
advances in the field since the advent of
laparoscopic Heller myotomy in the 1990s.

KEYWORDS: esophageal achalasia,
pathophysiology, diagnosis, POEM,
Heller myotomy.

manometria de alta resolucion (HRM) vy el
consecuente desarrollo de la Clasificacidon
de Chicago. El progreso reciente ha
permitido que la acalasia se diagnostique
con mayor precision y se clasifique en tres
subtipos, segun las caracteristicas
manométricas prevalentes del
peristaltismo esofagico (4,5).

Las opciones de tratamiento son
farmacoterapia, manejo  endoscépico
(inyeccion de Botox o dilatacion neumatica)
y cirugia, p.Miotomia de Heller
laparoscopica (LHM). Mas recientemente,
se ha desarrollado una nueva técnica
endoscopica, por miotomia endoscopica
oral (POEM), como una alternativa de
abordaje menos invasiva a la LHM
tradicional 1-3). Desde que se realizd el
primer procedimiento POEM en 2008, se
acumula cada vez mas evidencia sobre sus




perfiles de eficacia y
seguridad. Actualmente, POEM se esta
introduciendo como una opcion
terapéutica razonable, aunque todavia
faltan ensayos controlados aleatorios.
Aunque rara vez pone en peligro la vida, la
acalasia representa una afeccidon de por
vida que afecta gravemente la morbilidad y
la calidad de vida de los pacientes. Si no se
trata, la acalasia parece tener una historia
natural en la que la luz del eséfago se dilata,
lo que, con el tiempo, puede progresar y
descompensarse hasta convertirse en un
esofago mega o sigmoide, lo que a veces
incluso compromete la nutricion y la
capacidad de alimentarse por via oral
(5). Hasta la fecha, ningun tratamiento
puede abordar la etiologia subyacente de la
acalasia ni recuperar la funcidon. Mas bien,
todos los esfuerzos estan dirigidos a alterar
la integridad del EEl, lo que permite la
relajacién del mismo vy, a su vez, permite la
eliminacion del bolo por medio de la bomba
faringea y la gravedad. Cuando el
tratamiento tiene éxito, la calidad de vida
puede recuperarse normalmente o casi
normal durante periodos prolongados.

Esta revision discutird el diagndstico vy
manejo de la acalasia, con un énfasis
particular en los métodos de tratamiento
actuales. Esta dirigido a internistas,
gastroenterdlogos vy cirujanos involucrados
en la atencién de pacientes con acalasia, asi
como a médicos académicos y no
académicos a quienes estos pacientes se
presentan inicialmente.

MATERIALES Y METODOS

Se realizd una busqueda en Pubmed,
Elsevier, Scielo y Uptodate para identificar
articulos recientes sobre acalasia esofagica,
Los términos de busqueda fueron
"acalasia”, “acalasia esofagica”, “disfagia”,
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“tratamiento”, “esfinter esofdgico inferior”.
La busqueda se realizo el 10 de octubre del
2020. Los criterios de inclusion fueron
articulos de revisidn narrativa o sistematica
y articulos originales cuyo tema central fue
la acalasia esofdgica, evaluacion vy
tratamiento. Solo se incluyé literatura
inglés y espanol de enero del 2013 a abril
del 2021, excepto aquellos articulos de
caracter histérico que deben mencionarse
por su importancia en la patologia. De un
total de 25 articulos seleccionados, se
excluyeron 7 articulos que no estaban en
inglés y solo 18 articulos cumplieron con los
criterios de inclusion.

RESULTADOS

El término “acalasia” proviene de la palabra
griega a-khalasis, que significa falta de
relajacién (1). Es un trastorno
neurodegenerativo caracterizado por la
ausencia de peristaltismo del cuerpo
esofdgico y por una relajacién defectuosa
del esfinter esofdgico inferior (EEIl). La
patogénesis precisa de esta condicion es
poco conocida hasta el momento (2). No
obstante, la evidencia reciente sugiere un
posible papel de una reaccién autoinmune
desencadenada por una infeccién viral que
conduce a un proceso inflamatorio y la
consiguiente interrupcion de las neuronas
inhibidoras dentro del plexo mientérico,
liberando 6xido nitrico.

La acalasia es una enfermedad rara con una
tasa de incidencia de 1,63/100.000
habitantes y una prevalencia de 10/100.000
habitantes generalmente se diagnostica
entre los 30 y los 60 afios de edad, y ambos
sexos parecen estar igualmente afectados
(1,2,5,6). Sus sintomas de presentacion son
cldsicamente disfagia, regurgitacion de
alimentos no digeridos, vomitos y pérdida
de peso. Los sintomas menos tipicos son
acidez estomacal, dolor de pecho, tos vy




asfixia. EI diagndstico de acalasia suele
demorarse muchos afios (2).

El advenimiento de la manometria de alta
resolucion (HRM) ha reemplazado en gran
medida a la manometria convencional
tradicional. El registro de la presion se
realiza mediante el uso de un catéter con
multiples sensores de presion
estrechamente espaciados que atraviesa el
esofago y pasa a través del EEl (2). Esto
permite una presentacion topografica
colorida del peristaltismo del cuerpo
esofagico, asi como una localizacién éptima
del EEI. Esto ha llevado a dividir la acalasia
en tres subtipos distintos con diferente
presentaciéon, prondstico y probablemente
respuesta al tratamiento. Ademads, la
presencia o ausencia y el tamafio de una
hernia hiatal se pueden evaluar con HRM,
con una mayor sensibilidad que con
endoscopia o radiografia solas.

La topografia de la presién esofagica ha
llevado al advenimiento de la clasificacidn
de Chicago de los trastornos motores, que
ha revolucionado el abordaje de los
pacientes con acalasia. Esta tecnologia
puede diferenciar la acalasia en tres
fenotipos diferentes terapéuticamente
significativos, lo que lleva a consideraciones
de tratamiento Unicas para cada fenotipo,
segln el patron observado de funcién
esofagica segun la ultima clasificacion de
Chicago (6,7): el tipo | tiene ausencia de
peristaltismo, el tipo Il se caracteriza por
pan- presurizaciones esofagicas y Tipo lll
por contracciones esofdgicas prematuras
y/o espasticas. Ademas, puede definir una
entidad relativamente nueva de trastorno
de la motilidad, la obstruccién del flujo de
salida de la wunion eséfago-gastrica,
anteriormente conocida como "acalasia
variante", en la que la unidn
esofagogdstrica (UEG) no se relaja, pero la
motilidad permanece intacta. La falta de
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relajacién del EEl junto con la alteracion del
reflejo  peristaltico es, por tanto,
responsable de los sintomas clinicos mas
frecuentes de la acalasia: disfagia,
regurgitacion de alimentos no digeridos,
dolor toracico y pérdida de peso (8).
Epidemiologia

La epidemiologia de la acalasia no se ha
estudiado ampliamente. La prevalencia en
Europa es de aproximadamente 10 casos
por 100.000 habitantes, con una incidencia
de aproximadamente un caso nuevo por
100 000 por afio (1,3). Laincidencia mdxima
se produce entre los 30 y los 60 afios de
edad y no se han identificado diferencias
raciales o de sexo. Un estudio canadiense
informd una incidencia anual de 1,6/100
000 entre 2015 y 2017, con un aumento
constante de la prevalencia general de
2,51/100 000 en 1996 a 10,82/100 000 en
2017 (8). Aunque la incidencia es baja, la
cronicidad de la acalasia afecta a los
pacientes. 'calidad de vida relacionada con
la salud, productividad laboral y estado
funcional.

En los Estados Unidos, las tasas de ingreso
hospitalario por acalasia oscilan entre 0,25
por 100.000 para los pacientes menores de
18 anos y 37 por 100 000 para los mayores
de 85 afios. Algunos informes han descrito
acalasia familiar, pero esto es raro en la
acalasia idiopatica. Los estudios
poblacionales longitudinales de pacientes
con acalasia sugirieron originalmente que la
enfermedad no influye significativamente
en la esperanza de vida (3,6,7).

En una serie, la edad media de muerte de
los pacientes con acalasia fue de 80,5 afios.
Sin embargo, el estudio canadiense informé
que las personas con acalasia tenian una
supervivencia significativamente mas corta
que los controles de poblacién
emparejados por edad y sexo (20% de
diferencia de supervivencia a los cinco aiios




y 25% a los 12 afios después del
diagnostico; p < 0,001) (9). Sin embargo,
este hallazgo es de importancia incierta ya
gue se trataba de un estudio poblacional
con datos derivados de una base de datos
del gobierno central en la provincia de
Alberta que no contenia informacién sobre
la causa de la muerte.

Fisiopatologia

La fisiopatologia de la acalasia implica el
deterioro de la inervacién inhibidora del
musculo liso esofagico y el EEl. Un proceso
inflamatorio conduce a la degeneracién de
las células ganglionares en el plexo
mientérico del cuerpo esofagico y el LES, lo
gue resulta principalmente en la pérdida de
los neurotransmisores inhibidores Oxido
nitrico y polipéptido intestinal vasoactivo
(3). La reaccion inflamatoria se asocia con la
infiltraciéon de células T, lo que conduce a
una destruccion lenta de las células
ganglionares. Se desconoce la causa
subyacente, pero puede ser autoinmune,
secundaria a una infeccién viral o
neurodegenerativa (6,7).

La acalasia también puede ser wuna
manifestacion de la enfermedad de Chagas,
que es causada por la infeccidon por el
pardsito Trypanosoma cruzi y se caracteriza
por una destruccion generalizada del plexo
mientérico. Se ha informado de wuna
predisposicion genética cuando la acalasia
se asocia con sindromes como el sindrome
de Aligrove o el sindrome de Down (8,9).
Presentacion clinica

La acalasia idiopatica puede ocurrir a
cualquier edad, desde la primera infancia
hasta la novena década de la vida. El curso
es indolente y, en el momento de la
presentacion, los sintomas suelen estar
presentes durante seis afos. La disfagia
(dificultad para tragar) es el sintoma
cardinal de la acalasia (10). En el momento
del tratamiento, la disfagia esta presente en
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casi todos los pacientes (aproximadamente
el 98%). Por lo general, la disfagia ocurre
tanto con alimentos sélidos como con
liguidos y empeora lentamente con el
tiempo (11). Al final, la disfagia se convierte
en un problema constante.

La disfagia y la sitofobia (miedo a comer)
pueden conducir a la pérdida de peso, que
estd presente en mas de la mitad de los
pacientes. En 78% de los pacientes se
observa regurgitacion de alimentos no
digeridos y estancados que se acumulan en
el esdfago dilatado. Ocurre con mayor
frecuencia por la noche porque en la
posicién reclinada no hay efecto de la
gravedad. En casos severos, la comida y las
secreciones se notan en la almohada al
despertar (1-3,7,9).

La regurgitacion puede provocar aspiracion
gue puede manifestarse clinicamente como
tos nocturna, neumonia por aspiracion e
incluso  absceso  pulmonar. Puede
producirse dolor en el pecho (alrededor del
42% de los pacientes), pero rara vez es
intenso. Un malestar ardiente localizado en
el area epigdstrica puede ser secundario a
esofagitis por  estasis, ulceraciones
inducidas por farmacos o esofagitis por
candida (2,4). En la acalasia no tratada, los
sintomas de regurgitacion y disfagia
pueden impulsar el diagndstico de
enfermedad por reflujo gastroesofagico
(ERGE) y la prescripcién de inhibidores de la
bomba de protones (IBP). La pirosis
verdadera relacionada con la ERGE
generalmente no se observa en la acalasia
no tratada, pero se puede ver después del
tratamiento con dilatacion neumatica,
esofagomiotomia de Heller o POEM (10).
Diagnéstico

Enfoque

El paso diagndstico inicial para el paciente
que presenta disfagia es descartar
cualquier  obstruccibn  mecanica o




anatémica en el eséfago o en la unién
esofagogdstrica (UEG). Por lo tanto, la
endoscopia es necesaria para excluir
tumores, inflamacién, estenosis y otras
posibles causas (11). Casi la mitad de los
pacientes con acalasia tendran hallazgos
sugestivos de la enfermedad durante la
endoscopia, como eséfago dilatado,
contenido de alimentos y liquidos, y
dificultad para pasar el endoscopio a través
de la UEG (12).

El trago de bario sirve como prueba
complementaria y puede mostrar algunas
caracteristicas morfoldgicas sugestivas de
acalasia, como dilatacion esofdgica vy
esofago distal conico. La deglucion de bario
cronometrada (TBS) es un método objetivo
para evaluar el vaciado esofagico midiendo
la altura de la columna de liquido durante 5
minutos (10,11). La deglucién de bario
cronometrada a menudo representa una
herramienta de diagndstico de primera
linea en pacientes que se quejan de
disfagia, ya que es econdmica, no invasiva y
no requiere tecnologia o experiencia
especiales (12).

Una vez que se excluyen las etiologias
mecdnicas o anatémicas de los sintomas del
paciente, la HRM es la investigacidon de
referencia para buscar principalmente
acalasia u obstruccidn del flujo de salida de
la UEG, asi como otros trastornos
peristalticos importantes (espasmo
esofagico distal, eséfago en martillo
neumatico o ausencia de contractilidad).
Manometria esofdgica

Este es el estandar de oro para el
diagnéstico de la acalasia y debe usarse en
pacientes en los que el diagndstico es
incierto o es esencial para lograr el
diagndstico correcto, a menudo antes de la
cirugia. Los dos hallazgos manométricos
clasicos en el diagndstico de acalasia son la
aperistalsis del cuerpo esofagico y la
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relajacién alterada del EEl durante la
deglucién (13). Clasicamente, no se
observan contracciones peristalticas en el
cuerpo esofagico.

Las contracciones esofagicas que se
producen suelen ser de baja amplitud vy
simultdneas en todo el eséfago. En
pacientes con acalasia, la relajacion del EEI
estd ausente o es incompleta (10). La
presion residual entre el esofago y el
estbmago da como resultado una
obstruccién funcional, lo que lleva a la
dilatacion y estasis esofagicas. La presion
basal del EEIl se eleva en alrededor de dos
tercios de los pacientes (13).

Fluoroscopia

En la acalasia temprana, la fluoroscopia
puede detectar la ruptura de la contraccién
esofdgica peristaltica normal en numerosas
contracciones terciarias simultdneas en el
cuerpo y la falla de la onda primaria para
despejar el eséfago (7). Clasicamente, el
peristaltismo estd ausente en todo el
cuerpo esofagico. El eséfago distal por lo
general se estrecha hasta convertirse en un
caracteristico “pico de pdjaro” que se
estrecha (10). Esto representa el margen
superior del esfinter esofagico inferior que
no se relaja normalmente. El vaciado de
bario del eséfago es deficiente. Una
radiografia caracteristica debe indicar una
endoscopia y manometria (13).
Videoesofografia

Los estudios sugieren que la
videoesofografia  tiene una  buena
sensibilidad en comparacién con la
manometria esofdgica para detectar Ia
dilatacién esofagica, el estrechamiento de
la unién esofagogdstrica (UEG) y la falta de
peristaltismo mediante fluoroscopia. La
sensibilidad global de la videoesofografia
estd entre el 58% y el 95% para los tres
criterios antes mencionados (8,11,12).
Cuando se detecta acalasia




radioldgicamente, la endoscopia también
debe incluir un examen detallado del fondo
y cardias para buscar lesiones que causen
acalasia secundaria.

Las pautas de la American Gastrointestinal
Association (AGA) recomiendan
encarecidamente la evaluacion
endoscopica de la UEG y el cardias de todos
los pacientes con acalasia. Una funcion
adicional del examen radioldgico es
proporcionar una evaluacion objetiva del
vaciado esofagico (13). El esofagograma de
bario cronometrado mide la altura de la
columna de bario uno y cinco minutos
después de la ingestion vertical de un gran
bolo de bario. Esto ayuda a evaluar la
gravedad de la acalasia y también se puede
utilizar para medir el éxito del tratamiento
(14).

Endoscopia

La endoscopia se utiliza en pacientes con
acalasia para excluir otras entidades
patoldgicas y diagnosticar complicaciones.
En la acalasia idiopatica, la mucosa es
normal y existe una resistencia leve a
moderada al paso del endoscopio a través
de la UEG. Una resistencia severa puede
sugerir la presencia de un tumor infiltrante
en o alrededor de la UEG (13). La saliva
retenida, el liquido y las particulas de
comida indigeridas pueden verse en el
esofago y, en ausencia de estenosis de la
mucosa o tumor, pueden sugerir acalasia
(14). A medida que la enfermedad
progresa, la dilatacién y la tortuosidad
luminal hacen que el diagndstico sea mas
obvio.

Manometria esofdqgica de alta resolucion
La manometria esofagica de alta resolucién
(HREM) con sensores de manometria
estrechamente espaciados es un avance
relativamente reciente en la evaluacidn
manométrica. HREM puede detectar
acortamiento esofagico, presumiblemente
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como resultado de  contracciones
musculares longitudinales (4,7,9). Este
acortamiento esofagico puede resultar en
un movimiento cefélico de la zona de alta
presion (EEl), que puede parecer una
relajacion apropiada del EEl en la
manometria tradicional pero no en la
HREM. Por lo tanto, la sensibilidad de
deteccién de acalasia puede ser mayor con
HREM (10,14).

Se informa que la sensibilidad es del 97%.35
Ademas, al usar HREM, el LES muestra un
patrén de obstruccion del flujo de salida de
la UEG definido por una presion residual
integrada (PRI) elevada de mds de 15 mm
Hg en pacientes con acalasia, y esto
proporciona una visidon mas objetiva (15).
medida que la presién de relajacion LES
utilizada en la manometria tradicional. Este
valor de IRP se eligio para ayudar a
maximizar la sensibilidad y la especificidad
para detectar la acalasia. Ademas de
mejorar la sensibilidad de la manometria en
la deteccion de acalasia al definir
objetivamente la alteracion de la relajacion
de la UEG por deglucién, HREM también ha
permitido subclasificar la acalasia en
funcién del patréon de contractilidad en el
cuerpo esofagico (16). Se han definido tres
subtipos clinicamente relevantes de
acalasia sobre la base de los patrones de
presurizacion esofagica no peristaltica que
acompana a la IRP elevada.

La acalasia tipo | se caracteriza por
contracciones fallidas y ausencia de
presurizaciéon esofagica al tragar. La
acalasia tipo Il se define por la presurizacion
panesofagica con degluciones y la acalasia
tipo lll por la presencia de contracciones
espasticas o prematuras. Curiosamente,
varios estudios han demostrado que la
acalasia tipo Il, el subtipo mdas comun,
parece tener la respuesta mas favorable al
tratamiento, mientras que el tipo Illl, el




subtipo menos comun, parece tener la
respuesta menos favorable (15,16). Esto
probablemente se deba a que los
segmentos proximales del espasmo
asociado con la acalasia tipo Il no son el
objetivo del tratamiento, lo que da como
resultado disfagia persistente y dolor
tordacico.

Las pruebas de motilidad esofagica,
endoscopia digestiva alta y la esofagrafia
con bario  desempefian  funciones
complementarias en el diagndstico de la
acalasia. Las caracteristicas clinicas y la
combinacion de estas modalidades
permiten el diagndstico preciso de acalasia
o su exclusion (10). De acuerdo con las
pautas de la AGA, "las pruebas de motilidad
esofagica, la
esofagogastroduodenoscopia (EGD) vy el
esofagograma con bario desempefian
funciones diagndsticas complementarias”
(12). Mientras que la EGD es esencial para
descartar pseudoacalasia, las pruebas de
motilidad esoféagica y la esofografia con
bario pueden desempefiar funciones de
confirmacion (15).

En personas con hallazgos clasicos de
motilidad, la esofagrafia con bario puede
ser redundante. De manera similar, en
aquellos con hallazgos clasicos de
esofagograma con bario, las pruebas de
motilidad esofagica solo sirven para
confirmar la sospecha de acalasia (16). En
personas con hallazgos de motilidad
dudosos, la esofagrafia con bario es
esencial para evaluar la retencion de bario
y confirmar el diagnéstico.

Tratamiento

La evidencia de los diversos tratamientos se
analiza en detalle a continuaciéon. En
general, el tratamiento con relajantes del
musculo liso por via oral o sublingual es en
gran medida ineficaz en la acalasia. Varias
opciones terapéuticas mds duraderas se
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centran en el debilitamiento o la ablacidn
del EEIl, incluida la cirugia endoscépica
(toxina botulinica, dilatacion con baldn
neumatico), quirdrgica (laparoscépica,
torascopica, miotomia abdominal abierta)
y, mas recientemente, cirugia endoscodpica
transluminal por orificio natural (NOTES) y
POEM (2,3,5-9,12,13,16).

La inyeccién endoscopica de toxina
botulinica es segura y tiene una buena
eficacia a corto plazo, pero su efecto
disminuye con los meses. La dilatacidon con
baléon neumatico y la miotomia quirurgica
ahora se consideran los tratamientos mas
efectivos, con una eficacia comparable en
ECA con un seguimiento de hasta cinco
afios (5). El tratamiento mas apropiado esta
determinado por la preferencia del
paciente, las recomendaciones del médico
y la experiencia local. Los factores
importantes a considerar incluyen la edad y
las condiciones médicas del paciente, el
grado de dilatacién esofdgica y las
intervenciones previas para la acalasia (8).
POEM se realiza a través de endoscopia v,
por lo tanto, representa un refinamiento de
la miotomia quirurgica.

Terapia de drogas

La terapia farmacoldgica para la acalasia ha
sido principalmente con nitratos vy
bloqueadores de los canales de calcio. Estos
farmacos reducen la presion del EEl y
producen alivio de la disfagia de duracién
variable. Tienen poco o ningun efecto sobre
la inhibicion deglutoria del LES (es decir, la
relajacién del LES) o el peristaltismo
esofagico (8,9,10). Ambos estdn disponibles
en forma sublingual, pero el efecto es
transitorio y tanto las formulaciones
sublinguales como las orales tienen efectos
secundarios prohibitivos que incluyen dolor
de cabeza y mareos.

Los bloqueadores de los canales de calcio
tienen un efecto maximo de 20 a 45




minutos después de la ingestién, con una
duracion del efecto de entre 30 y 120
minutos, mientras que los nitratos tienen
un efecto maximo de tres a 27 minutos
después de la ingestidn, con una duracién
del efecto de entre 30 y 90 minutos (11). Un
estudio observacional informé que la
mayoria de los pacientes tratados con
nifedipino tuvieron una mejoria en los
sintomas clinicos que persistieron al afio de
seguimiento. En este estudio
observacional, 20 pacientes con acalasia
fueron tratados primero con nifedipina y
luego con placebo y nueve pacientes con
acalasia fueron tratados primero con
placebo y luego con nifedipina (12).

La nifedipina disminuyé el tono basal del EEI
manométricamente y resultd en wuna
mejoria clinica de los sintomas, mientras
gue los pacientes que tomaron placebo
experimentaron un deterioro de los
sintomas. Siete de 20 pacientes en el primer
grupo y uno de nueve pacientes en el
segundo grupo buscaron tratamiento
definitivo, es decir, dilatacién neumatica o
miotomia de Heller, debido a sintomas
persistentes (12). Se ha demostrado que
otros fdrmacos, como la loperamida,
cimetropio y el sildenafilo, reducen la
presion del EEl en pacientes con acalasia,
pero no alivian la disfagia.

Inyeccion endoscopica de toxina botulinica

http://www.jah-journal.com/index.php/jah

(EBTI)

La toxina botulinica (botox) es un potente
inhibidor de la liberacion de acetilcolina, y
su inyeccién en el EEl debe mitigar la
estimulacién colinérgica sin oposicion y
disminuir la presién del EEI (9,11,12,14). En
una serie de validacién inicial, 31 pacientes
con acalasia recibieron inyecciones de
botox. La EBTI alcanzd la eficacia, definida
como la disminucién de la puntuacién de
Eckardt a 3 o menos, en el 70 % de los
pacientes a los 18 meses, aunque el 40 % de

los pacientes necesitd mas de una inyeccidn
(16).

La literatura es inconsistente con respecto
a la dosis (25-100 U), la técnica y la
programacién. Un ensayo prospectivo
aleatorizado de 118 pacientes con acalasia
que recibieron una de tres dosis (50, 100,
200 unidades) y uno de dos programas (una
inyeccion o reinyeccién en 30 dias) de
inyecciones de botox informé que el 68 %
de los pacientes que recibieron dos
inyecciones de 100 U una con un mes de
diferencia todavia tenian una respuesta
(puntuacién de Eckardt < 3) a los dos afios
(17). Un metanadlisis de nueve estudios
prospectivos de casos y controles y de
cohortes informé una respuesta al
tratamiento del 79 % (puntuacién de
Eckardt < 3) al mes, con una disminucién de
la respuesta a los tres, seis y 12 meses (70
%, 53 %, 41 %) (18). Los pacientes mayores
y aquellos con acalasia intensa (acalasia
tipo lll en la clasificacion de Chicago) tenian
mas probabilidades de responder a EBTI. La
reduccion de la eficacia con el tiempo
puede estar relacionada con la fibrosis
tisular y la formacidn de anticuerpos contra
la toxina.

La inyeccion previa de botox disminuyd la
eficacia en una serie de pacientes con
acalasia tratados con miotomia de Heller
laparoscopica (MLH), pero la EBTI previa no
afectd la eficacia en pacientes con acalasia
tratados con POEM. La facilidad de EBTI y
los eventos adversos infrecuentes y
generalmente leves hacen que este
tratamiento sea atractivo, pero la duracién
limitada de la eficacia relega a EBTI al uso
en pacientes fragiles y de edad avanzada y
en aquellos que no desean recibir una
terapia mas definitiva.

Dilatacion neumdtica

La dilataciéon neumatica con un baldén lleno
de aire de alto calibre para la divulgacion




(ruptura) del EEl es un tratamiento
establecido y bien validado para la acalasia.
Antes del advenimiento de la LHM y la EBTI,
la dilatacion neumatica a menudo era la
primera intervencién utilizada con la
intencién de evitar una cirugia abierta para
la acalasia (15,19).

Los dilatadores que se usaron hace décadas
produjeron buenos resultados y bajas tasas
de complicaciones: 15 estudios
retrospectivos de mas de 2000 pacientes y
un seguimiento promedio de cinco afos
mostraron una respuesta sintomdtica en un
promedio del 71 % (rango 34-96 %) de los
pacientes y una tasa de perforacion del 3%.
La mayoria de las dilataciones ahora se
realizan con el dilatador con balén Rigiflex,
que consta de polimero de polietileno y
viene en tamafios de 30 mm, 35 mm vy 40
mm (15). El otro dilatador disponible es el
dilatador de polivinilo Witzel, que viene en
un tamafio de solo 40 mm. La dilatacion
neumatica es un procedimiento
fluoroscoépico con el globo de dilatacién a
horcajadas sobre el EEl; La dilatacién con
balon de Witzel requiere visualizacion
endoscdpica en el momento de la dilatacion
(19,20).

Miotomia de Heller

Ernest Heller realizd la primera miotomia
quirdrgica exitosa para la acalasia en
1913.69 En sus diversas iteraciones
(procedimientos abiertos abdominales o
tordacicos, toracoscépicos, laparoscépicos,
roboéticos, complementarios para GERD), la
miotomia quirdrgica es una excelente
opcién para la acalasia y, posiblemente,
hasta el desarrollo de POEM, el estandar de
oro por su fiabilidad y durabilidad (21).

La operacidén ahora se realiza generalmente
por via laparoscépica (LHM), vy
recientemente se ha hecho hincapié en
extender la miotomia 2-3 cm en el
estdbmago proximal para incidir los
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musculos del cabestrillo gastrico y reducir
aun mas la presién del EEI (6ptimamente a
<10 mm Hg) y la tendencia para la disfagia.
Las complicaciones de la LHM incluyen
muerte (0,1 %) y perforacién esofagica (7-
15 %). La miotomia extendida aumenta el
riesgo de ERGE, y el consenso actual es
agregar una fundoplicatura parcial (Dor
anterior o Toupet posterior) para disminuir
este riesgo (21,22).

La ERGE sigue siendo la complicacién mas
comun (10-40 %) incluso con una
fundoplicatura de Dor o Toupet. Dor es una
envoltura anterior de 180° y Toupet es una
envoltura posterior de 270° del estémago a
través de la union gastroesofagica (21).
Estas fundoplicaturas parciales pueden
aflojarse con el tiempo y los pacientes a
menudo requieren IBP. Rara vez se realiza
una fundoplicatura de Nissen mads ajustada
(envoltura de 360°) en pacientes con
acalasia, ya que puede causar disfagia y
esto puede ser dificil de distinguir de una
miotomia incompleta (22).

Tratamientos varios

Los tratamientos para la acalasia que no
han ganado una aceptacion generalizada
incluyen la estimulacion nerviosa eléctrica
transcutanea, los stents metalicos
cubiertos (20 mm, 25 mm o 30 mm) y la
inyeccion de etanolamina (esclerosante) en
el EEl (1,6,12). Los stents metalicos
autoexpandibles, como las bobinas de
nitinol, los stents Ultraflex o el stent en Z
especialmente disefiado, se han utilizado
como medida de tratamiento temporal. Su
uso se ha limitado a tres a 30 dias,
probablemente por el alto riesgo de
complicaciones, como migracién del stent,
dolor toracico, oclusidon del stent, estenosis
inflamatoria y fistula aortoentérica (8).

Su eficacia estd relacionada con el didmetro
del stent: 87 % para 30 mm, 73 % para 25
mm y 43 % para 20 mm96. Las experiencias




de un solo centro sobre el uso de
escleroterapia endoscépica con oleato de
etanolamina mostraron una tendencia
hacia un tiempo libre de sintomas mas largo
(8). a la recurrencia en el grupo de
escleroterapia que, en el grupo de
dilatacién neumatica, pero una durabilidad
similar en los grupos de escleroterapia y
botox. Faltan datos a largo plazo y los
informes provienen de estudios de un solo
centro.

POEM

POEM es una rama fortuita de |la
investigacion sobre una técnica de tunel
submucoso para permitir el acceso
endoscdpico transluminal "sin cicatrices" al
mediastino a través de la pared del eséfago
cuando se realizan procedimientos que
tradicionalmente se realizan a través de
incisiones en la piel (como
mediastinoscopia y biopsia de ganglio
linfatico) (23). Un intento en 1980 de
miotomia endoscépica peroral directa
utilizando un bisturi electroquirurgico sin el
uso de un tunel submucoso no se desarrollé
mas, probablemente debido al alto riesgo
de perforacion y fuga esofagica (24).
Haruhiro Inoue realizé la primera miotomia
humana moderna en Japdon en 2008
utilizando la técnica del tunel submucoso.
También acuiié el acronimo POEM para el
procedimiento. El primer procedimiento
POEM humano que se realizd6 fuera de
Japon tuvo lugar en los EE. UU. en 2009, y
esto fue seguido por un rdpido crecimiento
en todo el mundo (24).

Discusion

Actualmente, no existe una cura para la
acalasia. Los objetivos del tratamiento son
mejorar los sintomas del paciente, mejorar
el vaciamiento del cuerpo esofdgico y
limitar la dilatacién esofagica, todo lo cual
puede lograrse resolviendo la obstruccidon
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del flujo esofagico. Los diferentes abordajes
terapéuticos disponibles en la actualidad,
incluyendo la  farmacoterapia, las
inyecciones de toxina botulinica, las
dilataciones endoscdpicas, stents
esofdagicos, miotomia endoscopica peroral y
el tratamiento quirdrgico de la acalasia,
todos apuntan a tratar los sintomas, pero
no son capaces de usarse como preventivos
o abordar la patologia subyacente de la
enfermedad

Los bloqueadores de los canales de calcio,
los nitratos de accion prolongada y los
inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 5, por
nombrar algunos, se han usado para la
acalasia; sin embargo, ninguno ha probado
ser una terapia efectiva (1).Sdélo se
recomienda el uso de estos farmacos en
estadios iniciales de la enfermedad, como
régimen  transitorio  inmediatamente
anterior a otro tratamiento definitivo, o en
pacientes que no pueden o no quieren
someterse a ninguna otra de las
alternativas terapéuticas (6). No obstante,
estos farmacos son capaces de
proporcionar una respuesta clinica, aunque
incompleta y de corta duracion. Otra
caracteristica  importante de  estos
medicamentos son los efectos secundarios,
qgue generalmente son mal tolerados vy
abarcan un espectro que va desde
inconvenientes (dolor de cabeza) hasta
severos (hipotension y edema) (15).

La toxina botulinica es un inhibidor
presinaptico de la liberacion de acetilcolina
de las neuronas motoras. La inyeccion
intraesfinteriana endoscdpica de toxina
botulinica A ha demostrado ser un enfoque
seguro para lograr una mejoria de los
sintomas a corto plazo (el 85 % de los
pacientes experimenta una mejoria con una
sola inyeccion) (8);sin embargo, esta
terapia pierde eficacia a largo plazo, lo que




hace que los pacientes requieran
inyecciones cada vez mas repetidas (el 60 %
de los pacientes comienzan 6 meses
después de la primera inyeccion y el 30 %
un afio después) (18). Aunque algunos
autores abogan por su uso como terapia
puente, a administrar mientras se busca
activamente otra opcidon de tratamiento
definitiva para el paciente atendido,
advierten que debe aplicarse con
precaucién ya que no estd libre de
complicaciones. Quizas la toxina botulinica
tenga un papel en el tratamiento de
pacientes en los que la dilatacion o la
miotomia estdn contraindicadas.

La dilatacién endoscoépica ha demostrado
ser el tratamiento no quirdrgico mas
efectivo de la acalasia, pero tiene las tasas
mas altas de complicaciones. Para este
procedimiento, se prefieren los dilatadores
neumaticos a los rigidos y el uso de un
dilatador de mayor didametro produce
mejores resultados a largo plazo (es decir,
el cambio de 3,0 a 4,0 mm de didmetro
aumenta la tasa de éxito de seguimiento de
4 afos al 93%) (19,20). Las tasas de éxito de
la disfagia en los seguimientos de 5 y 15
afios se informaron como 40 %-78 %y 12 %-
58 %, respectivamente. Las complicaciones
son variadas e incluyen perforacion
esofagica (0%-16%; tan bajo como 1,9% en
manos experimentadas), ERGE (15%-33%) y
hematomas intramurales (22). Debido al
riesgo de perforacion esofagica, todos los
pacientes deben ser  confirmados
previamente como candidatos para
posteriores intervenciones quirudrgicas que
reparen el dano, y en casos de ERGE se
recomiendan inhibidores de la bomba de
protones posdilatacion.

La heterogeneidad de la técnica de
dilatacion neumatica, los diferentes
tamanos de baldn y la variedad de disefios
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de estudio dificultan las comparaciones en
la literatura. No obstante, esta técnica ha
demostrado ser econdmicay eficaz, aunque
existe preocupacion sobre su durabilidad.
En una revisidn exhaustiva se encontré que
después de una sola dilatacion, el 60 %, el
59 %, el 55 % y el 25 % de los pacientes
estaban en remisidn sintomatica al afo,
dos, tres y cinco afios, respectivamente. Sin
embargo, en cuatro estudios en los que los
pacientes tenian dos o mas dilataciones en
la sesidn inicial, el 92 %, el 84 %, el 78 % y el
64 % estaban en remisién en estos
momentos (20).

La tasa de perforacién fue del 4% en este
ultimo grupo de pacientes frente al 2% con
una Unica dilatacion. Un estudio
retrospectivo de 150 pacientes tratados
con dilatacion neumatica entre 1992 y 2004
evalué el efecto de las dilataciones
graduadas con un globo mas grande cada
dos o tres semanas hasta que se produjo la
remision. La tasa de remisién inicial fue del
91 %, con tasas de remisién de cinco y diez
afos del 97 % y el 93 % en comparacion con
el 67 % y el 50 %, respectivamente, si se
realizaba una sola dilatacion (19,20).

Se informaron resultados similares en otro
gran analisis retrospectivo de 200 pacientes
en los que los pacientes presentaron
dilatacion gradual durante uno a tres dias
hasta que la presion del EEl en reposo fue
inferior a 15 mm. En este estudio, el 66 %
de los pacientes no necesitd terapia
adicional en un seguimiento medio de seis
afos y el 23 % requirid dilatacion repetida,
lo que arroja una tasa de éxito de la
dilatacién neumatica a largo plazo del 77 %
(19). Un tercer estudio de disefio similar
(dilatacion graduada con Las mediciones de
la presion del EElI en todos los pacientes
después de la dilatacion neumatica
encontraron tasas de éxito a los cinco, 10y




15 afios del 78 %, 61 % y 58 %,
respectivamente, aunque los sintomas
fueron el parametro de éxito y la tasa de
perforacion fue del 5 % (20).

Se ha demostrado que el abordaje
quirurgico que implica la disrupcién de las
fibras musculares del EEl (miotomia de
Heller) es muy eficaz en el tratamiento de
pacientes con acalasia. Desde su primera
descripcién en 1913, este procedimiento ha
sufrido multiples modificaciones que han
optimizado su aplicacion y resultado. La
miotomia laparoscépica de Heller (LHM)
actual ha informado tasas de éxito del 95 %
y 75 % a los 5y 15,8 afios de seguimiento,
respectivamente (21). La comparacion del
enfoque de LHM con un enfoque
combinado de LHM + fundoplicatura
mostro6 que este Udltimo  redujo
sustancialmente las tasas de ERGE (48
% frentea 9 %).Cabe destacar que se
recomienda realizar una funduplicatura
parcial después de la miotomia de Heller
(22).

Un metandlisis de mas de 3000 pacientes
que recibieron LHM observé un excelente
alivio (definido en la mayoria de estos
estudios por el criterio habitual de
disminucién de la puntuacion de Eckardt a
< 3) en el 89,3 % de los pacientes, con un
seguimiento medio de 35 meses. Los
hombres jévenes con presiones del EEl muy
altas son candidatos particularmente
adecuados para LHM. La eficacia de la
miotomia de Heller disminuye con el
tiempo; en una serie, la respuesta clinica
medida por la puntuacién de Eckardt
disminuyé del 89 % a los seis meses al 57 %
a los seis anos (22).

La miotomia endoscépica peroral (POEM)
es una técnica recientemente desarrollada
gue involucra la creacién de un tunel
submucoso para romper las capas
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musculares del esdfago, y se considera un
enfoque prometedor para tratar la acalasia
con complicaciones minimas (23). Fue
desarrollado por Inoue et al en 2010 como
un método que combina los beneficios de la
miotomia con los de wuna aplicacién
endoscdpica; desde entonces, este
procedimiento  menos invasivo  ha
demostrado ser factible, seguro y eficaz. Un
metanalisis encontré que la eficacia de
POEM para la disfagia puede ser similar a la
de la miotomia laparoscdpica, pero con el
beneficio adicional de una menor estancia
hospitalaria. Al igual que la miotomia,
POEM modifica la presion del EEl y la
motilidad del cuerpo esofagico. Las tasas de
éxito clinico a corto plazo (a un afio de
seguimiento) han sido altas, del 82 % al 100
%. Aunque todavia no se han informado los
resultados a largo plazo, las tasas de éxito a
los 2 meses, 2 afios y 3 afos son altas, del
91,3 %, 91,0 % y 88,5 %, respectivamente
(24).

CONCLUSIONES

La acalasia es un raro trastorno de la
motilidad esofagica, manifestado
principalmente por disfagia, por lo que
recientemente se ha producido un cambio
de paradigma en su diagndstico y
tratamiento. La manometria de alta
resolucion ha permitido un diagndstico
preciso de la acalasia, la diferenciacién de
otros trastornos similares y la clasificacidon
de la acalasia en subtipos clinicamente
relevantes. El tratamiento médico es
ineficaz para la acalasia y, antes de 2008, el
tratamiento se limitaba a la dilatacion
neumatica, inyeccién de toxina botulinica o
miotomia de Heller laparoscépica. Sin
embargo, durante los ultimos afios, los
ensayos prospectivos con resultados a
corto plazo ya mediano plazo han




demostrado que POEM tiene una excelente
eficacia 'y seguridad. Esta técnica
representa un gran avance en el
tratamiento de la acalasia porque combina
la eficacia superior de la LHM con la relativa
facilidad y no invasividad de la endoscopia.
La POEM ha tenido éxito en todos los
subtipos de acalasia y en pacientes que
previamente se habian sometido a
esofagomiotomia de Heller, dilatacion
neumatica e Inyeccién endoscépica de
toxina botulinica. Los pacientes tratados
con LHM o POEM deben tener un
seguimiento cercano con pruebas de pH
porque la ERGE es el evento adverso mas
comun después de ambos procedimientos
y los pacientes a menudo necesitan
Inhibidores de la bomba de protones. La
endoscopia superior debe realizarse
periddicamente debido al mayor riesgo de
cancer asociado con la ERGE y la acalasia. Se
esperan estudios que comparen los
resultados a largo plazo de POEM con el
registro bien establecido de LHM.
Clinicatrials.gov informa estudios en curso
en Brasil, Europa y EE. UU., pero estos
resultados aun no estan disponibles. No es
probable que la dilatacién neumatica para
la acalasia se vuelva obsoleta, pero puede
ser desplazada como terapia primaria. Los
avances tecnolégicos en el diagndstico y la
adicion de POEM al arsenal terapéutico
deberian beneficiar a las personas con
acalasia.
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