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Al término «calasia» acuñado por Neuhauser y Berenberg1 
en 1947 al describir un caso, se le llamó luego «hernia hiatal» 
y «estómago intratorácico», y en la actualidad se le conoce 
como acalasia. La acalasia es una entidad de etiología incier-
ta, que se expresa como laxitud del esfínter esofágico infe-
rior o como ausencia de relajación del esfínter esofágico su-
perior con ausencia de peristalsis del esófago. Aunque el tér-
mino no resalta la alteración motora que, en esta afección, 
involucra todo el esófago, y que se caracteriza por ausencia 
de la onda motora primaria de esófago.1,2,17 Por esta razón 
es que algunos autores han sugerido integrar este trastorno 
en el grupo de enfermedades conocidas como «enferme-
dad por reflujo gastroesofágico».3,6,14 Esta enfermedad es 
poco frecuente en los niños (0.5 a 1% en 100,000 nacidos 
vivos).2-4,8,9,13 Y, a este respecto, Moersch y Olsen informan 
que, en su experiencia, ocurre de 4 a 5% de los niños con 
acalasia, y se manifiesta antes de los 15 años de vida.2-4

CASO CLÍNICO

Recién nacido de sexo masculino, producto de la pri-
mera gesta de una mujer de 20 años y de un padre de 

RESUMEN

Se informa de un recién nacido masculino con acalasia esofágica congénita, su presentación clínica, evolución y abordaje diag-
nóstico.
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SUMMARY

We inform of a male newborn with esophageal achalasia, clinical presentation, evolution and approach diagnosis.
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25, ambos sanos. Durante el embarazo la madre recibió 
control prenatal por su ginecólogo en diez ocasiones; y 
se le practicaron cuatro estudios de ultrasonido obs-
tétrico en el hospital durante su embarazo, los cuales 
fueron reportados como normales. Cursó al tercer tri-
mestre de su embarazo con infección de las vías urina-
rias y fue tratada con antibióticos.

El niño nació por cesárea, indicada ésta por detectar 
variaciones en la frecuencia cardiaca fetal. De esta forma, 
al nacer su peso fue de 1,800 gr, su Apgar 7/8 y su edad 
de gestación, se estimó por Capurro, de 34 semanas.

Inicialmente, se le manejó con fase I de ventilación, 
pero por deterioro respiratorio se le intubó y se le dio 
apoyo mecánico ventilatorio; administrándosele surfac-
tante en dos dosis. Posteriormente presentó neumo-
tórax a tensión del lado derecho, por lo que se colocó 
una sonda pleural con sello de agua (y por su deterioro 
hemodinámico). Se le inició apoyo aminérgico, ampici-
lina y cefotaxime.

Durante su hospitalización hubo cierta dificultad 
al ser extubado, debido a las atelectasias recurrentes 
del hemitórax derecho con evolución tórpida (Figura 
1), por lo que se continuó con manejo antimicrobiano 
y se tomó secreción bronquial para cultivos resultan-
do éstos negativos. Además, se solicitó hemoculti-
vo, el cual se encontró sin gérmenes; debido a ello 
se pidió interconsulta de Infectología, quien solicitó 
tomografía axial computada (TAC) para descartar la 
presencia de colección en tórax. En el TAC se evi-
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denció una dilatación importante del esófago, por lo 
que se hizo una reconstrucción tridimensional de éste 
(Figuras 2 a 4), lo que fue útil para la corrección por 
cirugía. También se le hizo un esofagograma, el cual 
permitió confirmar la malformación, sin otra altera-
ción morfológica.

La manometría esofágica, empleando la técnica de 
extracción por etapas con catéter de percusión, re-
portó coordinación faringoesofágica normal y acalasia 
clásica.

Luego, nuestro paciente fue sometido a dilatación 
esofágica con balón de 12 mm a 10 atmósferas. Y seis 
días se le practicó esofagograma, el cual mostró di-
latación esofágica con predominio en el tercio distal, 
con paso de material de contraste al estómago, por la 
unión esófago-gástrica, sin evidencia de reflujo, con 
llenado y vaciamiento del estómago normales. Fue así 
que el servicio de cirugía pediátrica le hizo una gas-
trostomía, lo que permitió que el niño regresara en 
buenas condiciones a su domicilio, aunque con des-
nutrición de leve a moderada, por lo que se le dio 
seguimiento en la consulta externa.

DISCUSIÓN

Si bien en algunos niños con acalasia esofágica, ésta se 
manifiesta en la niñez, otros pueden pasar asintomáti-
cos hasta poco antes de la pubertad2,4,5 como ocurrió 
en este caso; en el cual el diagnóstico se hizo por un 
hallazgo tomográfico ante la sospecha de un problema 
pulmonar; por lo que es conveniente mencionar algunas 
particularidades de esta malformación.

Las causas de la acalasia se deben a desórdenes en los 
mecanismos fisiológicos neuromusculares;4 a este res-
pecto, es conveniente mencionar que, en condiciones 
de normalidad, la peristalsis faríngea mueve el bolo ali-
menticio hacia el esfínter esofágico superior, como refle-
jo de una relajación del músculo cricofaríngeo (principal 
componente del esfínter esofágico superior); es, de esta 
manera, que el bolo pasa al esófago, por lo que cualquier 
alteración de la motilidad del esófago puede ocasionar lo 
que se conoce como acalasia del esófago.1

Así, si hay alguna alteración en la relajación del mús-
culo cricofaríngeo, ocurre una rara enfermedad de 
acalasia que se manifiesta en los primeros seis meses 
de vida.1-6 De esta enfermedad existen menos de 50 

Figura 1. Radiografía del paciente con atelectasia, no se aprecia 
ensanchamiento mediastinal.

Figura 2. Nótese la dilatación del esófago.

Figura 3. En los cortes sagitales se puede apreciar el tamaño de 
la luz esofágica comparada con la de la tráquea.
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casos descritos en la literatura; en esta entidad, los ni-
ños tienen manifestaciones como la disfagia, cianosis, 
salivación y reflujo nasofaríngeo, pobre ganancia pon-
deral y detención del crecimiento y, en casos graves, se 
informa también de asfixia.3,6,12,13,18

En la mayoría de los casos de acalasia no se hace el 
diagnóstico temprano, debido a que los problemas en 
la alimentación de los niños recién nacidos suelen con 
frecuencia ser mal interpretados, y a la vez, frecuente-
mente, se les relaciona con fístulas traqueoesofágicas, 
anillos vasculares o hendiduras laríngeas; también, la 
acalasia congénita se ha asociado con la malformación 
de Arnold Chiari, el mielomeningocele y hasta con la 
parálisis cerebral.11 En el niño del que hablamos no se 
encontró ninguna de estas malformaciones.

En los niños, puede formar parte del síndrome de 
Allgrove, el cual consiste en acalasia, alacrimia e insufi-
ciencia adrenal resistente a hormona adrenocorticotró-
pica,19 o en algunos casos, se sugiere que es parte del 
síndrome de Alport y, recientemente, se ha encontrado 
con mayor frecuencia en niños con síndrome de Down. 
De manera aislada, es una enfermedad poco frecuen-

te;4 de tal manera que la forma primaria se manifiesta 
desde el nacimiento, aunque, a veces, suele ser difícil 
de reconocer, o la sintomatología se confunde con otras 
enfermedades asociadas a los niños recién nacidos, y 
en ocasiones, puede culminar con muerte súbita.18-20 Se 
han reportado en la literatura al menos dos casos diag-
nosticados en la primera semana de vida.6

En cuanto al diagnóstico de la radiografía tóracoab-
dominal simple, podría haber una imagen inespecífica 
de ensanchamiento mediastinal.17-18 En este caso, sólo 
mostraban imágenes que sugerían atelectasia derecha, 
sin que hubiese ensanchamiento mediastinal. En tal 
caso, si hay ensanchamiento del mediastino, se deben 
realizar estudios de radioimagen con mayor sensibi-
lidad, como la serie esófago gastroduodenal y la ma-
nometría.13,18 Sobre todo, es necesaria ésta, donde la 
aspiración y el reflujo nasofaríngeo indican que hay hi-
pertensión del esfínter.

Si bien en los recién nacidos es difícil hacer e in-
terpretar los estudios mencionados (debido a la corta 
distancia entre el músculo faríngeo y cricofaríngeo), 
también existen dificultades técnicas debido a que es-
tos estudios dependen de la disponibilidad de sondas 
del tamaño adecuado.

Debido a que en este niño no se encontró reflujo 
pero persistía con dilatación, se optó por hacer una 
gastrostomía que facilitara su recuperación ponderal y 
que, después, de acuerdo al seguimiento del niño, se 
decidiera cuál sería el tratamiento a seguir con él. Cabe 
mencionar que existe, entre otras formas de tratamien-
to propuestas, el empleo de toxina botulínica; sin em-
bargo, aun hay poca información acerca del seguimien-
to de estos pacientes a largo plazo.20

Este niño egresó con buenas condiciones clínicas; sin 
embargo, de acuerdo a las experiencias informadas en 
la literatura, se recomienda seguir de cerca a los niños 
debido al riesgo potencial de desnutrición en ellos, su-
giriendo siempre una intervención multidisciplinaria de 
neonatólogos y pediatras. De esta manera, la experien-
cia que nos aportó este caso es que, a pesar de la rareza 
de esta malformación, —con todo y un hallazgo acci-
dental— se puede hacer un manejo multidisciplinario.
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Figura 4. Reconstrucción tridimensional de tomografía.
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