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Resumen
Fn el periodo comprendido entre agosto de 1987 a julio de 1993, en el area de fa. seis

con acalasia. Presentaron vomitos de retencion esofdgica, disfagia y detencion de la curva pondoestatural. Sus
S dhdes oelaron urelos 4 y 13 afios al momento del diagndstico, con un promedio de duracion de los sfntomas de 30
es. El estudio contrastado demostr6 en todos los casos, megaes6fago, con menor calibre a nivel cardial. E:
pacientes, se realiz6 fa (EM.M.) ica, observandose el patrén tipico de acalasia. La endo-
scopfa demostré una mucosa normal o esofagitis Grado I. En cinco pacientes se realizaron dilataciones esofagicas con
balén neumtico. dos de los cuales permanecen asintomaticos. Cuatro pacientes debieron ser intervenidos quirdrgic
mente con la técnica de Heller-Thal, por no responder a las dilataciones. Los sintomas remitieron en forma total.

Palabras clave: Acalasia - Megaes6fago.

Summary

Six patients (aged 4-13 years old) diagnosed with ach: presented with vomiting, dysphagia and failure (o thrive.
AlL6 patients had esophageal contrast studies demonstrating megaesophagus and 4 patients underwent esophageal elec-
tromanometry revealing a typical achalasia pattern.

Endoscopic evaluation revealed either Grade I esophagitis or normal mucosa. Therapeutic ballon dilation was carried
out in 5 patients and 2 patients underwent Heller myotomy. Combined dilation or surgical therapy was successful, as
determined by sumptomatic relief and nutritional improvement.

Index words: Achalasia - Megaesophagus.

Resumo

No perfodo de agosto de 1987 a agosto de 1993, foram atendidos no setor de gastroenterologia, seis pacientes com
acalasia. Apresentavam vomitos de retengao e parada da curva pondero-estatural. As idades variaram entre 4 ¢ 13 anos
no momento do diagndstico, com duragao méia da sintomatologia de 30 meses. O estudo contrastado, demonstrou em
todos 0s casos megaesofago, com diminui¢ao do calibre ao nivel do cardia. Em 4 pacientes foi realizada eletromanome-
tria (E.M.M.) observando-se o padréo tipico de acalasia. A endoscopia mostrou mucosa normal ou esofagite grau I.

Em cinco pacientes foram feitas dilatagdes esofagicas com balao, dois dos quais permanecem assintomati
pacientes necessitaram tratamento cirtirgico pela técnica de Heller-Thal, por nao responderem s dilatagdes. Houve
remissao total dos sintomas,

Palavras chave: Achalasia - Megaesophagus.



E. Pérezy col.

Rev. de Cir. Infantil 3 (1993)

Introduccién

La acalasia, es una enfermedad motora
primaria del es6fago de etiologia desconocida. Se carac-
teriza por una obstruccién funcional de la unin esofago-
sdsuica, debida a un aumento de la presion del esfinter
esofégico inferior (EEI) en reposo, relajacion nula o in-
completa del mismo durante la deglucion y ausencia o
anormal peristalsis en el cuerpo esoffgico.

El propsito de este trabajo, es analizar
los sintomas, la metodologia diagnéstica y la modalidad
terapéutica empleada en un grupo de nifios con acalasia.

Material y método

ciente. Los tres que no respondieron a este tratamiento y
un paciente no dilatado tuvieron indicacion de cirug
Se utiliz6 la técnica de Heller-Thal: miotomia extramu-
cosa con operaci6n antirreflujo, por via abdominal

I seguimiento se realiz6 mediante ra-
dioscopia, dum»manmmm clearance esofgico con
Gamma Cémar

Resultados

Los sintomas fueron: vémitos de reten-
cién esofagica, disfagia y detencion de la curva pondoes-
tatural en el 100% de los casos, manifestaciones respira-
torias con sibilancias o bronquitis recurrentes y dolor

En scis afos (agosto 1987 - julio 1993),
en el drea de scis pacientes:
4 mujeres y 2 varones, dos de los cuales eran hermanos,
por sintomas compatibles con acalasia.

1 promedio de edad al diagn6stico,
fue de 10 afios 2 meses, con un rango entre 4 y 13 afios
(Cuadro 1),

Lametodologfa usada para el diagnGstico
fue: evaluacion clinica, exdmencs de laboratorio, sriada
esd (SEGD), elec
M) endoscopia y velocidad de vaciamiento esofggico
ientes ya habfa sido
operado por acalasia en otro centro y persistia con sintomas.
Se realizaron en cinco pacientes dilata-
ardiales con bal6n neumdtico n° 18-20 y especi-
fico para acalasia n° 30, dependiente de la edad del pa-

ciones

14~ Edadenanos

6 5 4 3 2 1
Ne de casos

[ Comienzo de los sintomas
X7 afios y medio

[ Duracién de los sintomas hasta
el diagndstico X 30 meses

Cuadro 1: poblacién estudiada de pacientes con acalasia.
Sexo: 4 femenino; 2 masculino.

o retroesternal (cuadro 2). La duracion de los
fntomas vari6 entre 2 y 64 meses (promedio 30 meses).

Al momento del diagnéstico, todos los
pacientes evidenciaron situacion de riesgo o desnutri-
n, segin la relacion peso/talla y peso para edad. Los
examenes de laboratorio complementarios, s6lo mostra-
ron hipoalbuminemia leve en un paciente, como factor
de deterioro nutricional.

No encontramos relacion proporcional
entre el tiempo de evolucién y mayor sintomatologia.
Luego del tratamiento, los sfntomas remitieron progresi
vamente en forma completa.

La radiograffa contrastada fue compa-
tible con acalasia en todos los casos: grado 1 en § pa-
cientes y grado III en uno, de acuerdo a la clasificacion
de Resanno - Malenchini. Segin estos autores corres-
ponde grado I: ondas esofégicas no propulsivas, estasis y
dilatacion escasa o nula; grado II: dilatacion del cuerpo y
extremo esofégico inferior afilado; grado I1I: mayor dila-
tacién esofdgica con aperistalsis, esbozo de rodillas; gra-

do IV: es6fago con apariencia sigmoidea con 2 0 més ro-
dillas en su trayecto (1-2) (Fig. 1)

Disfagia

Vomitos

Falla de Crecimiento
Sibilancias Recurrentes
Bronquitis Recurrente

Dolor Epigéstrico
0 Retroesternal

Cuadro 2: sintomas y signos al momento del diagndstico

103



104

Rev. de Cir. Infaniil 3 (1993)

Acalasia de e

g0 en la infancia

Fig. 1: SEGD, que muestra megacsdfago, con segmento
estenosado a nivel cardial grado I
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Fig. 2: incoordinacidn motora del cuerpo esoféigico (asiner-
gia) en el momento de la deglucion.

D D D
asos Rx EMM Endoscopia
1 G £ Normal
2 Gl Patolégica Esofagitis GI
3 GI Patolégica Esofagitis GI i T
4 G Patologica Normal |
-, g e T
5 Gl Patol6gica Esofagitis GI
e . Normal AA Al
Yok Al A M
Cuadro 3: estudios realizados: =
GlI. GI: Grados de acalasia segiin Resanno - Malenchini. :
EMM: electromanometria esofdgica. | | |
Esofagitis GI: examen histologico de la mucosa esofdgica. I T
i T
La endoscopia demostr6 en todos, dila-
tacién esofdgica con mucosa normal o levemente con- iy LA
gestiva en el tercio inferior (esofagitis Grado 1), con mu- N /1

cosa géstrica normal (Cuadro 3).
realiz6 EMM intraesofdgica en 4
pacientes, previa al tratamiento, mostrando el patrén -
pico de : aumento de la presién del EEI, con un
promedio de 40 mmHg., relajacién nula o i

durante la deglucién y peristalsis anormal o ausente en el
cuerpo esofgico (Fig. 2 y 3)

Fig. 3: falta de relajacion del esfinter esofdgico inferior (EEI)
en el momento de la deglucion.
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Fig. 4: cirugia de Heller.

Casos Dilatacién Neumitica ~ Operacién
1 3 Si
2 - Si
3 1 -
4 1 Si
5 3 Si
6 2 -

Cuadro 4: tratamiento realizado.

Cinco pacicntes fueron sometidos a di-
lataciones con balon neumdtico: 1 a 3 procedimientos,
bajo anestesia general, con intervalos entre 1y 12 meses.
Dos de ellos permanecen asintométicos y 1os otros tres, al
igual que el paciente no dilatado, fueron intervenidos qui-
rirgicamente con la técnica de Heller - Thal (Fig. 4).

El examen ico de la
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Solamente en uno mostré ausencia de células gangliona-
res con fibrosis dS(X.ldda.

todos los pacientes, luego del trata-
miento instituido, se realizaron periédicamente controles
ioscGpicos; se observé mejoria progresiva del calibre
esofdgico, persistiendo dismotilidad marcada,

Durante la evolucion, se realiz6 control
manoméirico al afio de la operacion en un paciente asinto-
mé\uco mostrando disminucion franca de la presion del
1, manteniendo relajacion incompleta y aperistalsis del
cuerpo esofdgico. En tres pacientes, entre 2 y 6 meses
posteriores al tratamiento, se realiz6 control de vaciamien-
{0 esoffgico mediante Gamma Camara, con clearance
normal en uno, al sexto mes post-quirtrgico (Cuadro 4).

Discusi

Esta entidad fue descripta por primera
vez por Willes en 1674 y Hurst en 1914 la denominé con
el témmino acalasia, que significa sin dilatacion

La incidencia en la poblacién general,
es de 0,6 a 1/100000 por afio. siendo excepcional en la
poblacién pedidtri culdndose una frecuencia menor
del 5% del total de afectados y de €stos, s6lo un 2% son
sintomdticos ames de los 6 aiios (3-4-5-6-7).

El diagnéstico generalmente es tardio,
lo que aumenta la incidencia de deterioro nutricional y la
aparicién de infecciones pulmonares. Varias serfan las
razones: a) lo infrecuente en la edad pedidtrica, b) la dis-
fagia como sintoma cardinal, no siempre es interpretada
adecuadamente por los padres o médicos tratantes, ¢) los
v6mitos y los sintomas respiratorios. son habitualmente
atribuidos a otras causas, d) escasa alarma familiar.

La etiopatogenia no es bien conocida,
se postula que la disfuncién motora seria debida a un de-
sorden neuromuscular, cuyo sitio primario puede asentar
intrinsecamente en el tercio inferior de la pared esofagi-
ca con disminucion o ausencia de los plexos de Auer-
bach, o en los nicleos dorsales del vago o por degenera-
ci6n walleriana del nervio (3-5-7-8-9-13-15-17).

Publicaciones mas recientes, atribuyen
la acalasia a una falla en los neurotransmisores u otros
péptidos reguladores locales (3-4-10)

Muiltiples autores concluyen que las di-
lataciones con bujfas son inadecuadas, porque el tipo de
fuerza axial empleada tiene mayor riesgo de desgarro de
la pared, aumentando la incidencia de perforaciones y
provocando mayor fibrosis (10-11-14-18).

Actualmente se recomienda realizar
dos dilataciones neumaticas con balén apropiado, en el
término de un afio. Se asumird que la remision significa-
tiva de los sintomas luego de la primera, puede tener va-
lor predictivo de éxito (1-7-11).

La técnica operatoria aceptada actual-
mente, es la de Heller - Thal, que permite una apertura
del miisculo esofggico comprometido y disminuye las

pared esoffgica se realiz6 en tres pacientes operados.

de esofagitis por reflujo gastroesof4gico.
Estos pacientes deben ser monitoriza-
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dos, ya que se ha reportado como complicacion tardia en
adultos. independiente del tratamiento elegido, un au-
mento en la incidencia de adenocarcinoma esofagico (7
10%) (5-7).

La aparicion en dos de siete hermanos,
de distinto sexo e hijos de pareja no consanguinea en
esta serie, confirma la existencia de acalasia familiar, de-
biéndose. probablemente, a un pau6n de herencia auto-
somica recesiva (1-3-4-8-9-12-20-21)
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