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Resumen

El megaesofago se presenta entre el 5 % y el 20 % de pacientes con acalasia, un trastorno motor esofagico
primario reconocido hace mas de 300 afios, a considerarse en todo paciente con disfagia no explicada por
un proceso obstructivo o inflamatorio luego de un estudio endoscépico detallado. Se presenta el caso de un
paciente con disfagia progresiva, en quien se documenté megaeséfago como complicacion de una acalasia
de largo tiempo de evolucién, no tratada. Se descarto la enfermedad de Chagas mediante enzimoinmunoen-
sayo (ELISA) e inmunofluorescencia indirecta (IFl), tal como recomiendan las guias actuales. Ante la baja
frecuencia de esta entidad en nuestro medio y las implicaciones terapéuticas que tiene para los pacientes
con acalasia, se realiz6 una revision narrativa en la literatura sobre su diagnostico y alternativas de manejo.
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Abstract

Megaesophagus occurs in between 5% and 20% of patients with achalasia. It is a primary esophageal motor
disorder that has been known for more than 300 years. It should be considered in all patients with dysphagia
that is not explained by an obstructive or inflammatory process after a detailed endoscopic study. The fo-
llowing is the case of a patient with progressive dysphagia, in whom megaesophagus was documented as a
complication of untreated, long-standing achalasia. Chagas disease was ruled out by enzyme immunoassay
(ELISA) and indirect immunofluorescence (IF), as recommended by current guidelines. Given the low frequen-
cy of this entity in our environment and the therapeutic implications for patients with achalasia, a narrative
literature review was carried out to describe its diagnosis and treatment alternatives.
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dario a falta de relajacién del esfinter esofdgico inferior (de

’ . « . % . « . )
ahi proviene su nombre: a: “sin’} calasia: “relajacién”). Poco

La acalasia es un trastorno motor primario y una entidad rara
con una incidencia anual de 1/100 000 personas (1, 2). Es
una enfermedad degenerativa, adquirida, caracterizada por la
pérdida selectiva de neuronas inhibitorias del plexo mienté-
rico que conlleva a alteraciones motoras del esofago, secun-

més del 5 % de estos pacientes serd llevado a esofagectomia en
estadios avanzados de la enfermedad, con resultados variables
en términos de mejoria sintomatica y prondstico a largo plazo
(3). Se presenta el caso de un paciente con megaeséfago en el
contexto de acalasia de largo tiempo de evolucién.
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PRESENTACION DEL CASO

Hombre de 42 aios, conductor, sin antecedentes de impor-
tancia, quien consulté porun cuadro de 3 afios de evolucion
de disfagia progresiva inicialmente para sélidos y luego para
liquidos, y regurgitacién; con un aumento de los sintomas
en los dltimos 4 meses, se asocia con pérdida de 15 kg de
peso (Eckardt 9). Al ingreso tenia signos de desnutricién
grave y halitosis, sin disnea, adenomegalias periféricas,
visceromegalias o ascitis. Se pasé una sonda nasogéstrica
y se obtuvo un drenaje alimentario abundante. Se realiz6
una radiografia de térax en la que se registr6 una aparente
masa mediastinal que desplaza la linea media (Figura 1).
Ante este hallazgo y tos seca persistente, se complementa
con una tomografia axial computarizada (TAC) de térax
con contraste, en la que se reporté megaesofago y hallazgos
sugestivos de acalasia, sin poder descartar un compromiso
neoplasico en la unién gastroesofégica (Figura 2).

Figura 1. Radiograffa de térax, proyeccién posteroanterior (PA). Masa
mediastinal que se extiende hacia la derechay posterior al mediastino (flecha
gruesa). Nivel hidroaéreo irregular y contenido de opacidad heterogénea,
sugestivadealimento (flecha delgada). Fuente: Unidad de Gastroenterologfa.
Hospital Universitario San Ignacio. Bogota D.C. Colombia.

En la esofagogastroduodenoscopia se encontraron restos
de contenido alimentario en el es6fago, el cuerpo esofgico
estaba gravemente dilatado, tortuoso, con angulaciones y la
unién gastroesofdgica estaba puntiforme, aunque se lograba
franquear con dificultad (Figura 3). El esofagograma con
bario indicé un cuerpo esofdgico gravemente dilatado, con
el eséfago inferior de patron sigmoideo (Figura 4).
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Figura 2. TAC de torax contrastado. Dilatacién esofdgica, con didmetro
transverso mdximo de 7 cm, de paredes tortuosas. Material heterogéneo,
sugestivo de contenido alimentario (flecha gruesa). Fuente: Unidad
de Gastroenterologia. Hospital Universitario San Ignacio. Bogotd D.C.
Colombia.

Figura 3. Esofagogastroduodenoscopia (endoscopia de las vias digestivas
altas [EVDA]). Luz esofdgica en su segmento proximal de calibre
aumentado, con presencia de sonda nasogdstrica y restos alimentarios no
digeridos (flecha gruesa). Mucosa congestiva, sin estigmas de sangrado
reciente (flecha delgada). Fuente: Unidad de Gastroenterologfa. Hospital
Universitario San Ignacio. Bogotd D.C. Colombia.

Posteriormente, se realiz6 una manometria esofigica
de alta resolucién més impedanciometria (Figura §), con
evidencia del 100 % de ondas fallidas (integral de contrac-
tilidad distal [DCI] menor de 100 mm Hg/s/cm), presiéon
de relajacion integrada (IRP) elevada mayor de 15 mm Hg,
esfinter esofdgico superior con una adecuada coordinacién
faringoesofdgica y aclaramiento incompleto del bolo en el
100 % de las degluciones evaluadas, que se interpreté como
acalasia tipo I o clasica.

Se inici6 la nutricién enteral para cubrir los requerimien-
tos caldricos basales. Con el fin de descartar como etiolo-
gfa la enfermedad de Chagas, se realizaron las pruebas de
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Figura 4. Esofagograma con bario. Union gastroesofdgica por debajo
del hemidiafragma izquierdo, en la que se identifica una alteracién en
la relajacion del esfinter esofdgico inferior, lo que condiciona el retraso
en su vaciamiento. Aspecto sigmoide de eséfago distal (flecha delgada).
Fuente: Unidad de Gastroenterologia. Hospital Universitario San
Ignacio. Bogota D.C. Colombia.

inmunofluorescencia indirecta (IFI) y enzimoinmunoen-
sayo (ELISA), que fueron negativas para la fase crénica de
la enfermedad, y lo més importante fue que no tenia fac-
tores de riesgo para ella. Se llevo el caso a una junta inter-
disciplinaria (cirugia gastrointestinal, gastroenterologia
clinica) y se acordé que, como mejor alternativa de manejo
en este caso, se debia realizar una esofagectomia. Presento
una aceptable evolucién hasta la actualidad, con tolerancia
a dieta blanda y con mejoria de su estado nutricional.

DISCUSION

La acalasia se presenta mds frecuentemente entre la quinta
y la sexta década de la vida, pero se puede presentar a cual-
quier edad, sin diferencia entre sexos. Progresa lentamente,
con una duracién promedio entre S y 6 afos, siendo la dis-
fagia el sintoma principal (4).

El patrén de la disfagia en pacientes con eséfago dilatado
es tinico (5); frecuentemente, mejoran el paso de la comida
con la ingestion de liquidos o con maniobras como doblar
las piernas, pararse o saltar. La pérdida de peso puede ser
masiva y la regurgitacién nocturna puede ser significativa
y acompanarse de sintomas respiratorios como aspiracién
y tos crénica (6).
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Figura 5. Manometria de alta resolucién. Acalasia tipo I o clésica (con
IRP elevada mayor de 15 mm Hg y 100 % de degluciones fallidas).
Fuente: Unidad de Gastroenterologia. Hospital Universitario San
Ignacio. Bogotd D.C. Colombia.

Las consecuencias de la enfermedad son notorias con la
progresion en el tiempo. El esofago dilatado con comida
retenida y la presencia de nivel hidroaéreo en la radiografia
de térax suelen ser hallazgos tardios (7, 8).

En algunos casos el diagndstico suele retardarse por la aso-
ciacién existente con sintomas de enfermedad por reflujo, ya
que hasta el 47 % presenta pirosis (8-10) y la monitorizacién
de pH esofdgico puede tener falsos positivos, dado que la fer-
mentacion de la comida retenida produce dcido lactico, razén
por la cual no estd indicado realizar pH-metria de manera
rutinaria (11). El mayor rendimiento diagnéstico lo tienen
estudios funcionales como el esofagograma y la manometria
esofagica de alta resolucién (MAR) (1,2, 12, 13).

Las caracteristicas manomeétricas definidas son la aperistal-
sis y la relajacién incompleta del EEI; también puede encon-
trarse presion elevada del esfinter esofégico inferior (EEI)
y presurizacién esofigica (1, 2, 8). La ausencia de peristal-
tismo es un requisito absoluto para el diagnéstico y la rela-
jacion incompleta estd usualmente presente, aunque puede
estar ausente (14). Desde el punto de vista manométrico, la
aperistalsis debe ser diferenciada de otras causas de la misma
como esofago esclerodérmico, posfundoplicatura o eséfago
de Barrett, lo que hace importante el interrogatorio en la
historia clinica para lograr su diferenciacion. En la Figura 6
se presenta un algoritmo préactico para la clasificacion de la
MAR esofigica, segun el consenso de Chicago 3.0 (15).

El esofagograma en un paciente con acalasia en estadio
final 0 megaesofago muestra retencién del contraste, en
un eséfago dilatado, tortuoso, tanto en vista sagital como
coronal.
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Clasificacion Chicago 3.0

IRP = LSN y 100 % Si Acalasia:

peristalsis fallida

- Tipo [: sin contractilidad

- Tipo II: = 20 % de presurizacion panesofégica

No - Tipo Ill: =20 % de ondas espasticas (DL < 4,5 s)

IRP = LSN sin patrén de
acalasia tipos I-Ill

No
DES:

- 220 % de contracciones prematuras (DL <4,5s)
Esofago en martillo neumatico (jackhammer):

IRP normal con DL corta Si

Desordenes con
obstruccion al tracto de
salida de la UGE

Si  Obstruccion al tracto de salida de la UGE
—» - Acalasia incompleta
- Obstruccién mecanica

Desordenes mayores de
la peristalsis

o DCl alto 0 100 % de
peristalsis fallida Contractilidad ausente:
- Contraccién no medible

- Considerar acalasia

— ->20 % DCI = 8000 mm Hg/s/cm

Entidades no vistas
en sujetos normales

Motilidad esofagica inefectiva:

Desordenes menores

4 IRP normal y = 50 % de S - > 50 % de degluciones inefectivas de la peristalsis
degluciones inefectivas Peristalsis fragmentada: Alteracion en el
" l - 250 % de degluciones fragmentadas y no inefectivas aclaramiento del bolo
o
0 Si
5 IRP normal y =50 % de > Normal

degluciones efectivas

Figura 6. Algoritmo para la interpretacién de la MAR esofégica con la clasificacién de Chicago 3.0 (15). Tomado de: Hani A et al. Rev Colomb

Gastroenterol. 2017;32(4):369-378.

Con respecto al tratamiento, ninguna terapia puede restau-
rar la actividad muscular del eséfago denervado. La terapia
médica no estd recomendada (16, 17). La toxina botulinica
debe aplicarse en pacientes no aptos a procedimientos més
invasivos (18-20) y se piensa que otros procedimientos
(dilataciones neumaticas graduadas, miotomia endoscépica
por via oral [POEM] y miotomia de Heller laparoscépica
con cirugfa antirreflujo) tienen eficacia comparable. La deci-
sion terapéutica debe estar basada en la edad y caracteristicas
del paciente, el tipo de acalasia en la manometria de alta reso-
lucidn, la preferencia del paciente y la experiencia del centro
hospitalario. La dilatacién neumitica (21) es probablemente
menos efectiva en formas raras de acalasia (tipo 3), que se
asocia con distensibilidad reducida de la unién gastroesofa-
gica y contracciones espdsticas esofdgicas, las cuales pueden
persistir después de la dilatacion.

Lamiotomia quirtirgica se reserva para pacientes en quie-
nes la dilatacién no es exitosa (22), usualmente, después de
tres dilataciones fallidas. Produce mejoria en 65 % a 90 %
de los pacientes, con un promedio de 80 % (23).
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Elmegaeséfago, también llamado esdfago sigmoide, resulta
de la dilatacién crénica del eséfago (24). En este grupo de
pacientes parece haber mayor prevalencia de enfermedad
de Chagas, especialmente en el continente americano, lo
que fue descartado en nuestro paciente (25).

Aproximadamente, el S % de los pacientes con acalasia
progresan a estadios finales de la enfermedad o megaeso-
fago, y requerirdn tratamiento quirtdrgico; esta enferme-
dad incurable estéd frecuentemente marcada por sintomas
obstructivos a pesar del tratamiento o pueden progresar
a acentuada dilatacién esofdgica con pérdida de configu-
racién morfolégica distal. La terapia quirdrgica en estos
pacientes es un reto dada su gran alteracién anatémica.

Orringer y Stirling (26) definieron el término megaesé-
fago como un eséfago con didmetro mayor o igual a 8 cm
por estudio baritado y se considera acalasia avanzada a los
pacientes con més de 7 cm de dilatacién esofégica, hallaz-
gos de eséfago usualmente tortuoso, manométricamente
débil y con ausencia de contracciones; mientras que otros
autores tienen en cuenta la presencia de una angulacién
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distal y una configuracién sigmoidea como predictores de
falla a miotomia por la imposibilidad de lograr un gradiente
de presion esofgico permisivo para su vaciamiento, lo que
confirma que no hay un criterio globalmente aceptado para
su definicién. En estos casos, se cree que la reseccién qui-
rurgica es el procedimiento de eleccién, como lo fue en el
caso presentado, teniendo en cuenta que el megaesofago es
un organo disfuncional y fuente potencial de enfermedad
por reflujo gastroesofdgico, esofagitis por retencion, aspira-
cién traqueobronquial y desarrollo de neoplasia (27, 28).
Dentro de los objetivos para realizar esofagectomia pro-
puestos por Panda y Morse, del Departamento de Cirugfa
de Térax de Harvard Medical School (29), en pacientes
con megaesdfago estan:
1. Aliviar los sintomas obstructivos intratables.
2. Restaurar el transito del tracto alimentario y, por tanto,
mejorar la nutricién y reducir el riesgo de aspiracion.
3. Remover un megaeséfago desfuncionalizado, en el que
la estasis predispone a esofagitis y malignidad.

La esofagectomia con reemplazo esofégico permanece
como la terapia quirdrgica de eleccidon para pacientes con
acalasia en estadio final en quienes fallan las medidas con-
servadoras. En general, es exitosa en mejorar los sintomas
del paciente y la minima morbilidad y mortalidad depen-
derd de la experiencia del centro donde se realice.

Por su parte, la experiencia griega en POEM (30) mues-
tra que esta técnica fue exitosa en 2 pacientes mayores de

Tabla 1. Resumen de alternativas terapéuticas en acalasia (3)

Durabilidad
Bajo demanda/no duradero

Tratamiento
Terapia médica*

74y 92 afios de edad con diagnéstico de megaesdfago, con
POEM anterior previo sin mejoria de los sintomas y a quie-
nes les realizaron POEM posterior, con mejoria clinica de
los sintomas de manera significativa, pero son muy pocos
los estudios de POEM en este tipo de pacientes. Los estu-
dios de Brasil en megaesofago tratados con POEM se basan
principalmente en pacientes con Chagas (31). Enla Tabla 1
se resumen las alternativas terapéuticas en el paciente con
acalasia, teniendo en cuenta el tiempo promedio de éxito
de cada intervencion.

CONCLUSION

La mayoria de los casos de acalasia pueden ser manejados
de manera conservadora con dilatacién neumadtica, mio-
tomia de Heller o POEM, pero en pacientes con megaeso-
fago muchas veces se requerird la esofagectomia; pocos
estudios han mostrado el éxito del POEM en megaeso-
fago o en estadios finales de acalasia, que ademds inclu-
yen megaesofago por Chagas, una entidad a descartar de
manera obligada en América Latina.

Responsabilidades éticas
Proteccion de personas y animales. Los autores declaran

que para esta investigacion no se han realizado experimen-
tos en seres humanos ni en animales.

Problemas de procedimiento

Ninguno

Realizado en la sala de endoscopia

Sedacion moderada o cuidado anestésico con monitorizacion
Tiempo de procedimiento:< 30 min
Tiempo de observacion: 60 min

Realizado en el laboratorio de endoscopia + fluoroscopia

Sedacion moderada o cuidado anestésico con monitorizacion
Tiempo de procedimiento: 30 min
Tiempo de observacion: 4-6 horas

Realizado en la sala de cirugia

Anestesia general
Tiempo de procedimiento: 90 min
Tiempo de observacion: 1-2 dias

Toxina botulinica 6-12 meses
Dilatacion neumética 2-5 afios
Miotomia quirdrgica 5-10 afos
POEM Desconocida

Realizado en el quiréfano o la sala de endoscopia

Anestesia general
Tiempo de procedimiento: 90 min
Tiempo de observacion: requiere pasar la noche

*Calcioantagonistas orales (nifedipina), dinitrato de isosorbida, sildenafilo. Tomado de: Pandolfino JE et al. JAMA. 2015;313(18):1841-1852.
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