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Resumen

Introduccién. La acalasia es una patologia
neurodegenerativa esofdgica que produce
un trastorno motor secundario traducido en
aperistalsis. Ademas de ser una entidad poco
frecuente en edad pediatrica, la baja inciden-
cia y la clinica inespecifica con frecuencia re-
trasan el diagnéstico.

Objetivo. Compartir el conocimiento sobre
una entidad poco frecuente a través de un
caso clinico sirviendo como ejemplo sobre el
abordaje diagndstico y terapéutico en la po-
blacién pediatrica.

Caso clinico. Paciente mujer de siete anos de
edad afecta de problemas respiratorios de
repeticion (crisis asmaticas mensuales y dos
neumonias graves en dos meses), asociando
epigastralgia y vomitos postpandriales de un
ano de evolucion, con estancamiento ponde-
roestatural secundario. Fue diagnosticada de
acalasia de manera incidental por una prue-
ba de imagen, confirmandose el diagndstico
gracias a la manometria esofagica. Se realizé
dilataciéon del esfinter inferior, que fracasé
por lo que, finalmente, se intervino mediante
miotomia de Heller con resultados satisfacto-
rios.

Conclusiones: Se requiere una alta sospe-
cha diagnodstica dada la inespecificidad de la
clinica y la baja incidencia de esta patologia
en la edad pediatrica. El abordaje sera dife-
rente a la poblacion adulta dado que la causa
es mayoritariamente primaria. Para llegar al
diagndstico, se requiere la confirmacién por
manometria esofdgica pero otras pruebas,
como el transito gastroduodenal, pueden ser
utiles. El tratamiento serd paliativo y tanto la
dilatacién del esfinter esofdgico como la mio-
tomia de Heller son alternativas validas por
sus diferentes ventajas e inconvenientes.
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Achalasia; a rare cause of respira-
tory problems in children

Abstract

Introduction. Achalasia is an esophageal neuro-
degenerative pathology that produces a motor
disorder translated into aperistalsis. In addition
to being a rare entity in the pediatric age, low
incidence and nonspecific symptoms often de-
lay diagnosis.

Objective. To share knowledge about a rare en-
tity through a clinical case, serving as an exam-
ple on the diagnostic and therapeutic approach
in the pediatric population.

Clinical case. A seven-year-old female patient
has recurrent respiratory problems (monthly
asthma attacks and two severe pneumonias in
two months), associated with epigastric pain
and postpandrial vomiting of one year of evo-
lution, with stagnation secondary of weight and
size. It is diagnosed of achalasia incidentally by
imaging test, confirming the diagnosis thanks
to the manometry. Dilatation of the inferior
sphincter is performed, which fails, so finally
Heller myotomy intervenes with satisfaction.

Conclusion. A high diagnostic suspicion is re-
quired given the non-specificity of the clinic
and the low incidence of this pathology in the
pediatric age. The approach will be different
from the adult population given that the cause
is mostly primary. To reach the diagnosis, con-
firmation is required by esophageal manometry
but other tests, such as gastroduodenal transit,
may be useful. The treatment will be palliative
and both dilation of the esophageal sphincter
and Heller’s myotomy are valid alternatives due
to their different advantages and disadvantag-
es.
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La acalasia es una patologia neurodegene-
rativa que afecta al plexo mientérico del
cuerpo y el esfinter inferior (EEI) esofagi-
cos, provocando un trastorno motor defi-
nido por aperistalsis del cuerpo, presion
basal elevada del EEl y ausencia de relaja-
cién del EEl en respuesta a la deglucion®?.

La incidencia aproximada es 1-1,6/100
000, siendo pediatricos el 4-10% de los
casos, diagnosticandose mayoritariamen-
te entre los 7 y los 15 afos'3. En esta po-
blacién, la mayoria son de causa primaria,
aunque existen casos secundarios a en-
fermedad de Chagas o en el contexto de
sindromes (trisomia del 21, sindrome de
Allgrove)*.

El objetivo de este articulo es compartir a
través del caso de una paciente con clinica
respiratoria cuyo diagndstico de acalasia
fue incidental, el conocimiento sobre una
entidad poco frecuente como ejemplo so-
bre el abordaje diagndstico y terapéutico
en la poblacion pediatrica.

Caso.cirico

Nifia de siete afos con antecedentes de
asma, rinitis y alergia a proteinas del hue-
vo y de la leche. El dltimo afo habia pade-
cido crisis asmaticas mensuales, asociando
epigastralgia y vomitos durante y tras las
comidas de forma diaria, con pérdida de
peso del 19%. Por ello, recibia tratamiento
con omeprazol.

En el periodo de dos meses presentd dos
ingresos hospitalarios, el primero por
neumonia atipica, precisando ventilacion
mecdanica no invasiva y, el segundo, por
neumonia bibasal de predominio derecho
y broncoespasmo grave. Asociado a la cli-
nica respiratoria (tos, rinorrea, dificultad
respiratoria), presentd empeoramiento
de la clinica digestiva. En la antropometria
destacaban percentiles de peso y talla dis-
minuidos [percentiles 3 y <1 (-3,58 DE) se-
gun el Estudio Longitudinal Espafiol 2010,
respectivamente].

Las pruebas analiticas demostraron IgE
especifica positiva a acaros, levemente
positiva a huevo y leche. Tenia déficit de
vitaminas A y D, hipoproteinemia, hipozin-
quemia, déficit de IgA y las subpoblaciones

normalidad, con el resto de estudio de in-
munodeficiencias normal. Se descartaron
fibrosis quistica y tuberculosis.

Ante la sospecha de neumonia necrotizan-
te en la radiografia tordcica, se solicité una
tomografia computarizada tordacica en la
que se hallé una dilatacién masiva esofagi-
ca con abundante contenido liquido-sélido
en su interior (figuras 1y 2). Se realizé una
endoscopia digestiva alta sin hallazgos ma-
croscopicos patoldgicos y una manometria
esofagica sin afectacion en el tono y con-
traccion faringea y del esfinter esofagico
superior (EES). No obstante, se aprecié
una presidon basal del cuerpo esofagico
2/7, sin ondas primarias ni terciarias ni en
respuesta a la deglucidn, con un tono del
EEl tan aumentado que impidié su explo-
racion. Sin embargo, en el transito esofa-
go-gastro-duodenal (TEGD) no se objetivo
estancamiento del contraste.

Tras cuatro semanas de antibioterapia y
medidas de soporte nutricionales (nutri-
cién enteral mediante sonda nasogastri-
ca), mejord progresivamente. En la biopsia
esofagica se aprecian cambios inflamato-
rios y un recuento intraepitelial de eosofi-
los >15-20/CGA (40X), por lo que, a pesar
de la ausencia de lesiones macroscépicas
en la endoscopia y la rara relaciéon entre
esofagitis eosinofilica y dilatacion masiva
de esdfago, se inicié tratamiento ante la
sospecha de tal entidad, con budesonida
viscosa oral con restriccion de huevo y le-
che en la dieta a la espera de la evolucion.

Durante dos meses continud con dificultad
para deglutir alimentos sélidos, con mo-
lestias epigastricas, reapareciendo la clini-
ca respiratoria, por lo que reingresé para
valorar otras alternativas terapéuticas. Se
repitié la biopsia, en la que no presenta-
ba alteraciones morfoldgicas significativas,
retirandose la budesonida viscosa. Se rea-
lizd un nuevo TEGD en el que se visualizd
una dilatacién severa, acumulo esofagico
de contraste y union gastroesofagica en
“pico de pajaro” (figura 3). Con los datos
de la manometria realizada en el anterior
ingreso y el diagndstico de acalasia prima-
ria, se procedié a la dilatacion esofagica
neumatica progresiva en dos ocasiones
(balones de hasta 16 y 20 mm, respectiva-
mente), objetivandose el fracaso de ambas
por TEGD. Finalmente, se realizé una mio-
tomia de Heller con gastropexia posterior,
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normalizandose el TEGD de control.

Un afio después, la paciente estd asinto-
matica y tolera alimentos de todas las con-
sistencias. El peso y la talla han aumenta-
do hasta el percentil 13, con una velocidad
de crecimiento de 4,3 cm/afio (percentil
20). Se ha repetido la biopsia esofagica en
la cual siguen sin existir signos de esofagi-
tis eosinofilica.

Discusion

Se desconoce la etiopatogenia de la acala-
sia primaria, hipotetizandose un origen au-
toinmune®3. En pediatria, la clinica insidio-
sa, diversa e inespecifica (fallo de medro,
pérdida de peso, vomitos, disfagia, dolor
tordcico, crisis respiratorias recurrentes,
etc.) complica el diagnéstico, retrasdandose
éste entre cinco meses y tres o mas afios?,
como fue el caso de nuestra paciente. Hay
pocos casos descritos con clinica respirato-
ria predominante.

El diagnostico de sospecha se establece
con el TEGD (95% de sensibilidad), con
algunos signos patognomonicos como los
descritos en este caso. Sin embargo, su au-
sencia no descarta esta entidad, por lo que
ante una alta sospecha, se debe proceder
a la realizacidon de una manometria, que es
el patrén oro diagndstico y define los crite-
rios diagnosticos de esta enfermedad. La
biopsia esta recomendada para descartar
una acalasia secundaria (infiltracion esofa-
gica maligna metastasica o primaria, ami-
loidosis, esclerodermia, sarcoidosis, eso-
fagitis eosinofilica, etc.)**, mds comun en
adultos.

El tratamiento sera paliativo, a través de
distintas intervenciones que disminuyen
el tono del EEl y modificando la dieta para
facilitar la deglucion. El tratamiento de
eleccidn en pediatria esta discutido dados
los hallazgos contradictorios por la esca-
sa muestra disponible. Es muy variable
segun el centro y su experiencia. La dila-
tacion neumatica y la miotomia de Heller
son las opciones con mejores resultados.
La dilatacién recurrira siempre, pero al ser
una técnica sencilla y de baja morbilidad,
se utiliza en muchos centros como prime-
ra eleccién®’. Sin embargo, se tiende cada
vez mas a realizar la miotomia de Heller,
por diversos abordajes (laparoscopia tra-
dicional o via endoscdpica perioral)®°. To-

das las opciones terapéuticas precisaran
segundas intervenciones (por fracaso o
progresion de la enfermedad) a una media
de seis afios®. En el caso de nuestra pacien-
te, se recurrido a la dilatacion neumatica
por ser una técnica menos invasiva, pero
el fracaso fue inmediato. El tratamiento
farmacolégico se reserva para poblacién
adulta no subsidiaria de cirugia o como
puente a ésta*™°.

Conclusiones

La acalasia es una causa poco frecuente de
cuadros respiratorios de repeticion, que se
puede sospechar cuando se asocia clinica
digestiva en relacién con la ingesta. Se tra-
ta de un trastorno de causa predominante-
mente primaria en pediatria, por lo que su
manejo diagnostico y terapéutico diferira
enormemente de la de la poblacién adul-
ta. El diagndstico de sospecha se realizara
a través del TEGD, confirmandose por ma-
nometria. Hoy en dia no existe un método
de eleccion, pues la experiencia del centro
es determinante, pero se han visto mejo-
res resultados con la miotomia de Heller
con respecto a la dilatacién neumatica.
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Responsabilidad ética

El actual articulo ha sido presentado al Comi-
té de Etica del Complejo Hospitalario Univer-
sitario de Canarias, aprobando la publicacién
del mismo previa autorizacién de los padres
de la paciente a que sus imdagenes y la infor-
macién clinica sobre la paciente puedan ser
utilizadas con fines cientificos.
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Figura 1. Corte transversal de TC toracica de la
paciente, en la que se visualiza dilatacion masiva
del esofago con contenido solido-liquido en su
Interior.
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Figura 2. Corte coronal de TC toracica de la pa-
ciente, en la que se visualiza dilatacion masiva de
todo el cuerpo del esofago con contenido solido-
liquido en su interior.

Figura 3. Transito gastro-esofago-duodenal en el que se objetiva estancamiento de contraste en esofa-
go, estrechamiento de la union esofago-gastrica y ausencia de paso de contraste a estbmago



