s=swm UNIVERSIDAD NACIONAL

.57, AUTONOMA DE MEXICO

FACULTAD DE MEDICINA

Divisién de Estudios de Postgrado
e Investigacién

Secretaria de Salud

ACALASIA: EXPERIENCIA DE 10 ANOS
EN EL INSTITUTO NACIONAL DE
PEDIATRIA

Trabajo de Investigacién

Que presenta el

Dr. Salomén Sergio Flores Hernandez

Para obtener el Diploma de Especialista en

CIRUGIA PEDIATRICA

INP Meicop.F. 2004

(240 14

i



e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



N -~ A re *ﬁ{[‘dC‘Nﬁ
T P F‘._—:t-Cr . rv, EsoutanYs
SN e

Vkok

]  anicios ESCOKIER
ACALASIA: EXPERIENCIA DE 10 ANQ@iEs-Ele S8Mcios odo) .
INSTITUTO NACIONAL DE PEgesmRee ( Posdf 4

R.L IKI
DEL DEPARTAMENTO

DR. JORGE MA
PROFESOR TITY!

DR. MIGUEL A
TUTOR DEL TRAB



ACALASIA: EXPERIENCIA DE 10 ANOS EN EL INSTITUTO NACIONAL DE
PEDIATRIA.

RESUMEN.

Fueron analizados los expedientes de los pacientes con acalasia en el
Instituto Nacional de Pediatria, en un lapso de 10 afos {enero de 1986 a
dieciembre de 1996). Se analizaron las siguientes variables: sexo, edad, tipo de
tratamiento quirirgico y evolucion posterior al tratamiento. Fueron 10 pacientes,
4 hombres y 6 mujeres, con edades al momente del diagnistico de 1-12 afos
{promedio € afios). Los sintomas mas frecuentes fueron regurgitacién y
.disfagia. Todos los pacientes fueron sometidos a Miotomia de Heller
modificada por via abdominal. Los sintomas se resolvieron completamente
después de la miotomia en el 70% de lo casos, estos resultados son inferiores
a lo reportado en la literatura (89%) con e! procedimiento de Heller modificada
por via abdominal con mecanismo antireflujo. EI Dr. Myers en su recopilacién
multinacional sugiere que el mejor procedimiento es la operacién de Heller
modificada via abdominal, con lo que concordamos nosotros.

SUMMARY,

We analized the records of the patients with achalasia in the Instituto Nacional
de Pediatria, a 10-year experience (january 1986 to december 1996). Analysis
of the data for defails regarding sex, age, type operative treatment and
posttreatment symptoms. Were 10 patients, 4 male and 6 female, with ages of
time of diagnosis of 1-12 years (mean 6 years). Regurgitation of food and
dysphagia are the most frequent symptoms. All ten patients were ondergone to
modified Heller operation via abdominal without antireflux procedure. Symptoms
resolved completely after myotomia in the 70% of patients , its inferior to
reports in the literature (89%) with modified Heller operation via abdominal add
antireflux procedure. We are agree with Dr. Myers, in fact the modified Heller
operation with antireflux procedure is the treatment of choice.



INTRODUCCION.

La acalasia es una enfermedad de causa desconocida caracterizada por
la ausencia de peristalsis en el cuerpe del eséfago y una relajacion incompleta
del esfinter esofagico inferior en respuesta a la deglucion. E! término es de
origen griego y literalmente significa “falta de relajacién”.

ANTECEDENTES:

Willis en 1674 (1), proporciond la primera descripcion y tratamiento de la
enfermedad. El report6 un paciente que tenia un eséfago dilatado, que retenia
alimento a causa de una estenosis benigna en su extremo distal. El trat6
exitosamente a este paciente por un periodo de 15 afios con dilataciones del
esdfago distal con un hueso de ballena. Es importante mencionar que esta
técnica, descrita 300 afios antes, todavia se realiza (con sus modificaciones) en
el momento actual.

Von Mikulicz, en 1882 (2), fue el primero en reconocer
endoscopicamente la obstruccién distal del eséfago sin corresponder a una
causa organica. Su hipStesis se basd en que el factor causal era una
contraccion espasmodica del esfinter def cardias. Evidencia posterior apoy6 el
concepto de que el problema mayor con esta enfermedad, era la falta de
relajacién del esfinter esofagico inferior (EEJ). '

Fue hasta 1915, que Hertz (2) introdujo y popularizé el término de
acalasia para describir al esfinter que no se relajaba.

. Durante gran parte del siglo XX, el tratamiento para la acalasia se ha
basado solamente sobre dilatacién mecanica o neumatica. (3) La dilatacion de
la unidn esofagogastrica con presién hidrostatica fue introducida por Plummer
en 1908 por primera vez, ésta ha sufrido modificaciones subsecuentes hasta
nuestros dias.

Una variedad de técnicas quirdrgicas fueron introducidas a principios del
siglo XX, incluyendo dilatacién  quirtrgica y denervacion de la unién
esofagogéstrica, cardioplastia y esofagogastrostomia. Heller introdujo su
miotomia esofagica clasica en 1913, y a la fecha pemmanece con algunas
modificaciones como el estadndard de oro para el tratamiento de la acalasia en
la era modema. (13)



La acalasia es una enfermedad poco comun, y en nifios es aun mas
rara, ocupando aproximadamente el 5% de todos los casos. (3,4,5,6,7,8,9,11)
Ha sido reportada desde la lactancia hasta la 92 década de la vida.(4,5,6,7,12)
La enfermedad ocurre en todas partes de! mundo, afecta a todas las razas, y
no muestra preferencia de sexo. Aunque no hay evidencia para la
predisposicidn genética, se han informado casos de asociacién familiar. (10,14)

La causa de la acalasia es desconocida, aunque existen varias teorias,
generalmente se acepta que la fisiopatologia es de origen neurogénico e
involucra la pérdida de ios mecanismos inhibitorios normales que permiten la
relajacion del EEL. (16,17)

Estudios experimentales en animales indican una relacién entre
disfuncién del nervio vago, ya sea centrat o periférica y el desarmrollo de
acalasia. Anormalidades histol6gicas en humanos han sido demostradas en el
nicleo del nervio vago dorsal, los nervios vagos, plexo de Auerbach y el
musculo esofégico mismo. Hallazgos microscépicos caracteristicos incluyen
hipertrofia, fibrosis intersticial e infiltrado de céfulas mononucleares sobre la
capa de musculo liso circular, células ganglionares ausentes o disminuidas en
numero en el plexo mientérico, degeneracion de las fibras del nervio vago, y
pérdida de cuerpos celulares nerviosos en el nicleo dorsomotor del vago.
Anommalidades histoquimicas han sido identificadas como niveles disminuidos
de péptido intestinal vasoactive (PIV), y de la actividad de Ia sintetasa de oxido
nitrico. (2)

Una deficiencia de células ganglionares en el plexo de Auerbach ha sido
la teoria mas ampliamente aceptada. La sensibilidad farmacolégica def EE! en
los pacientes con acalasia a drogas colinérgicas (vgr: metacolina), apoya la
teoria de que existe una lesidn neurogénica en estos pacientes. Asimismo, la
sensibilidad del EEI en estos pacientes a la gastrina, colecistoquinina y al PIV
sugiere también una relacién hormonal. (2)

Algunas similitudes existen entre las anomnalidades  esofagicas
encontradas en fos pacientes con Enfermedad de Chagas (enfermedad
causada por el parsito Trypanosoma. Cruzi), y los pacientes con acalasia.
Existe evidencia adicional de una posible aumento de incidencia entre
infecciones virales (parotiditis y herpes) y pacientes con acalasia, lo que
apoyaria una causa infecciosa. (2)

Finalmente, a causa de algunas similitudes con otros desérdenes de
motilidad, se ha sugeridc que los desérdenes motores esofagicos
generalmente representan un espectro de una enfermedad con origen
neurogenico comin. Aunque hay un consenso acerca de que la causa de .
acalasia es de origen neurogénico, no est4 claro, si la acalasia representa una
denervacidn primaria de! EEL, 0 es una manifestacion secundaria de un
desorden neurogénico central.



La acalasia en niflos sigue siendo un problema de tratamiento para el
cirujano, hasta la fecha no se ha estandarizade el procedimiento quiriirgico
ideal, en la mayor parte de los paises, esto es debido a su baja frecuencia y por
lo consiguiente los métodos de tratamiente que se implementaron en décadas
anteriores no han permitido una conclusién sobre cual de todos los
procedimiento quilrgicos es el mejor. El Dr. Myers en octubre de 1994 en el
Journal Pediatric Surgery (15) informé sobre la recopilacion de 175 casos a
nivel mundial obteniendo datos vafiosos sobre los resultados de este
padecimiento, informa un 89% de éxito con la miotomia de Heller modificada
combinada con un procedimiento antireflujo, esto nos motivé a revisar los
resultados en la ditima década en nuestro hospital.



MATERIAL Y METODOS.

Se realizé un estudio retrospectivo, descriptivo y observaciona!l de los
expedientes clinicos de los pacientes con diagnéstico de acalasia en el instituto
Nacional de Pediatria, durante el periodo comprendido entre enero de 1986 y
diciembre de 1996. Fueron eliminados los expedientes incompletos.

Se analizaron las siguientes variables: sexo, edad al diagnostico,
duracién de los sintomas previo al diagnostico, cuadro clinico, estudios de
diagnéstico, técnica quirirgica, complicaciones y evolucidn postoperatoria.

Se realizé la descripcion de las variables de interés del estudio, tanto
grafico como numéricamente.

RESULTADOS.

Fueron 10 pacientes, cuatro hombres y seis mujeres (tabla 1), con
edades al momento del diagnéstico entre 1 y 12 afios (promedio 8 afios), 8 de
lo cuales fueron mayores de 4 afos. (tabla 2)

La duracidn de los sintomas antes del diagndstico fué de 6 meses hasta
6 afios con un promedio de 3 afios, 7 de los pacientes presentaron sintomas
menos de 2 afios antes del diagnéstico. (tabla 3)

Dentro de las manifestaciones clinicas, todos los pacientes presentaron
regurgitaciones, 8 disfagia, 5 pérdida de peso, 3 dolor retroesternal y sintomas
respiratorios , y 1 pirosis . (tabla 4)

A todos los pacientes se les realizd esofagograma con bario y
endoscopia, el estudio radioldgico con medio de contraste fue caracteristico en
todos los pacientes (dilatacion esofagica con estrechamiento de Ia unién
esofagogastrica en forma de punta de lapiz). (figura 1) La endoscopia fue
compatible con acalasia en todos los pacientes, se observé una estenosis
puntiforme de la union eséfagogastrica concéntrica facilmente rebasable con el
endoscopio, ademas de datos de dilatacién proximal y esofagitis. E| estudio
histopatologico en 7 pacientes, reporté en dos pacientes ausencia de células
ganglionares, en uno hipertrofia de los troncos nerviosos y en el resto datos de
esofagitis. La manometria solo se realizé en 3 pacientes, debido a que este
estudio tiene poco tiempo en nuestro hospital, se reportd falta de relajacion del
esfinter esofagico inferior y aumento del tono de este en reposo. Sélo se realizd
un gamiriagrania y este no fue conclyyente. (tabla &)



A todos los pacientes se les realizé una miotomia de Heller modificada
por via abdominal sin mecanismo antireflujc con desaparicién de los sintomas
en el 70% (7/10) de los casos. (tabla 6) No se presentaron complicaciones. El
tiempo de seguimiento postquirirgico fue de 1 a 6 afios con un promedio de 4
afios. En la tabla 7 se sintetizan todos los resultados.



DISCUSION.

La frecuencia de la acalasia en la edad pediatrica en los diferentes
Paises es baja, en nuestro hospital es un caso por afio, similar a los reportes de
otros centros hospitalarios (tabla 8). Estas cifras corresponden a la suma de
casos de varios hospitales de concentracién en los diferentes paises, al revisar
las casuisticas de los diferentes autores el promedio anual es de 1 casos en
cada centro hospitalario. (3,5,8,10)

En la literatura se informa como mas frecuente en el sexo masculino
(73%) difiere a nuestro estudio ya que es mas frecuente en las mujeres (60%).
{tabla 9) La edad al diagnostico fue de 1 a 12 afios con un promedio de 6 afos,
8 de los pacientes fueron mayores de 4 afios lo que concuerda con lo reportado
en la literatura. La duracién de los sintomas antes del diagnéstico fue de 6
meses hasta 6 afios con un promedic de 3 afios, 7 de los pacientes
presentaron sintomas menos de 2 afios antes de establecer el diagnéstico,
similar & lo reportado en la literatura, en el que 80% de los pacientes tuvieron
una duracion de los sintomas promedio de 3 afios, lo que habla de un retardo
en el diagnéstico que traduce un desconocimiento de esta enfermedad. En
cuanto a las manifestaciones clinicas son similares en frecuencia a lo reportado
por otros autores, la regurgitacion y la disfagia son los signos cardinales.

Los estudios diagnésticos Utiles en el diagndstico son el esofagograma
con bario, endoscopia y manometria, cabe mencionar que este ultimo estudio
s6lo se realizé en 3 de nuestros pacientes ya que es un recurso diagnéstico de
reciente adquisicién en nuestro hospital. EI estudio histopatologico reportd
resuitados contradictorios demostrando poca utilidad para el diagnéstico de
este padecimiento, que concuerda con lo informado en Ia literatura.

En este estudio se les realizé una miotomia modificada de Heller via
abdominal sin mecanismo antireflujo a todos los pacientes, obteniendo
resolucion de los sintomas en 7 pacientes (70%), los otros 3 pacientes
presentaron reflujo gastroesofégico sintomatico que requirié manejo, similar a
lo reportado por el Dr. Myers y otros autores (73%). (tabla 10)

En la revisién de la literatura internacional (1 5} se llega a la conclusién
que aparentemente el mejor procedimiento quirdrgico para la acalasia es por
via abdominal con mecanismo antireflujo con desaparicién de los sintomas en
el 89%, lo que es superior a lo obtenido en nuestros pacientes en quienes no
se realizo un procedimiento antireflujo de primera intencién (tabla 9). Por lo que
sugerimos que el procedimiento de eleccién a comoborar en el futuro es (a
miotomia de Heller modificada por via abdominal con mecanismo antireflujo.



NOTA FINAL: Posterior a la terminacién del estudio_ a los 3 pacientes
sintomaticos se les practicd un procedimiento antireflujo y actualmente se
encuentran asintomaticos
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TABLA 1.

DISTRIBUCION POR SEXO.
INP
Hombres 4 (40%)
Mujeres 6 (60%)
TABLA 2.
EDAD AL DIAGNOSTICO.
EDAD No. Pacientes
0-3 afios 2
4-6 afios 2
7-9 afos 3
10-12 afios 3



TABLA 3.

DURACION DE LOS SINTOMAS ANTES DEL DIAGNOSTICO.

Afios No. Pacientes
0-1 5
1-2 2
2-3 1
3-4 1
>5 1
TABLA 4.

CUADRO CLINICO.
Sintomas No. pacientes
Regurgitacién 10
Disfagia

Pérdida de peso

Dolor retroesternal
Sintomas respiratorios
Pirosis

= o



TABLA 5.
ESTUDIOS DIAGNOSTICOS.

Estudio No. pacientes

Esofagograma con bario 10

Endoscopia 10

Biopsia 7

Manometria 3

Gammagrama 1
TABLA 6,

RESULTADOS DESPUES DE LA MIOTOMIA.

Miotomia por via abdominal
sin mecanismo antireflujo.
INP
Asintomaticos 7110 (70%)

Sintomaticos 3/10 (30%)



Tabla 7.

CASC | SEXO | EDAD | EDAD [ EDAD | CUADRO ENDOSCOPIA | TX QX EVOLUCION | SEGUIMIENTO
WNICIO | DX {TX CLINICO | SEGD .
&
1 M Ta Ba | 8 2m [R,D,DR] + + MVA | ASINTOMATICO la
S/MAR
2 F 8a 10a [ 10aém| R,D, + + MVA | ASINTOMATICO 3a
DR, S/MAR
PP
3 F 6a |6aém| 6a7m R.D + + MVA | ASINTOMATICO 3a
S/MAR
4 F 6a Sa t2a R, D, + + MVA | ASINTOMATICO 6a
DR, S/MAR
PP
5 M 7a 10a {10alm]| R,D, + + MVA | ASINTOMATICO la
DR, S/MAR
P
6 F om I ifatlm | R,PP, + + MVA { ASINTOMATICO 8a
SR S/MAR
7 M 3abém d4a 4a9m |R,D,DR| + + MVA | SINTOMATICO 6a
S/MAR RGE
8 M fa 6a 6a6m [R,D,PP| + + MVA | SINTOMATICO 5a
S/MAR RGE
9 F Im ladm| la5m | R, PP, + + MVA | SINTOMATICO Za
SR S/MAR RGE
10 F da 7a 8alm |R,D,PP,| + + MVA | ASINTOMATICO 3a
SR S/MAR

& R=Regurgitzciones, D= Disfagia, PP= Pérdida de peso, DR~ Dolor retroesternal, SR= Sintomas

respiratorios.

* MVA S/MAR= Miotomia via abdominal sin mecanismo antireflujo



TABLA 8.

FRECUENCIA DE ACALASIA EN DIFERENTES PAISES.

PAIS No. Pacientes
. Estadas Unidos 58
Australia 29
Japoén 20
Espafia 13
México (INP) 10

FUENTE: Myers NA, Jolley SG, Taylor R: Achalasia of the cardia in children:
A worldwide survey. J Pediafr Surg 1994;10: 1375-1379,

TABLA 8.
DISTRIBUCION POR SEXO.
INP Literatura
Hombres 4 (40%) 105 (61%)
Mujeres 6 (60%) 66 (39%)

FUENTE: Myers NA, Jolley SG, Taylor R: Achalasia of the cardia in children:
A worldwide survey. J Pediatr Surg 1994;10: 1375-1379.



TABLA 10.
RESULTADOS DESPUES DE LA MIOTOMIA.

Miotomia por via abdominal
sin mecanismo antireflujo.

INP Literatura
Asintomaticos 710 (70%) 16/22 (73%})
Sintomaticos 3/10 (30%) 6/22 (27%)

FUENTE: Myers NA, Jolley SG, Taylor R: Achalasia of the cardia in children:
A worldwide survey. J Pediatr Surg 1994;10: 1375-1379.

TABLA 11.

RESULTADOS DE LOS DISTINTOS PROCEDIMIENTOS QUIRURGICOS.

Procedimiento quirtirgico.

No. pacientes % Pacientes
asintomaticos
Miotornia via tordcica sin 29/83 46%
mecanismo antirreflujo
Miotomia via toracia con 6/13 46%
mecanismo antirreflujo
Miotomia via abdomina! sin 16/22 73%
mecanismo antirreflujo
Miotomia via abdominal con 59/66 89%
mecanismo antirreflujo

FUENTE: Myers NA, Jolley SG, Taylor R: Achaiasia of the cardia in children:
A worldwide survey. J Pediatr Surg 1994;10: 1375-1379.
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