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RAcalasia congénita; a propdsito de un caso

(Congenital achalasia; regard to a case)
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RESUMEN

Se informa de un recién nacido masculino con acalasia esofagica congénita, su presentacion clinica, evolucién y abordaje diag-

néstico.
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SUMMARY

We inform of a male newborn with esophageal achalasia, clinical presentation, evolution and approach diagnosis.
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Al término «calasia» acufiado por Neuhauser y Berenberg'
en 1947 al describir un caso, se le llamé luego «hernia hiatal»
y «estémago intratoracico», y en la actualidad se le conoce
como acalasia. La acalasia es una entidad de etiologia incier-
ta, que se expresa como laxitud del esfinter esofagico infe-
rior o como ausencia de relajacién del esfinter esofégico su-
perior con ausencia de peristalsis del eséfago. Aunque el tér-
mino no resalta la alteracion motora que, en esta afeccién,
involucra todo el eséfago, y que se caracteriza por ausencia
de la onda motora primaria de eséfago.'*!” Por esta razén
es que algunos autores han sugerido integrar este trastorno
en el grupo de enfermedades conocidas como «enferme-
dad por reflujo gastroesofagico».>¢'* Esta enfermedad es
poco frecuente en los nifos (0.5 a 1% en 100,000 nacidos
vivos).2482.13 Y, 3 este respecto, Moersch y Olsen informan
que, en su experiencia, ocurre de 4 a 5% de los nifos con
acalasia, y se manifiesta antes de los |5 afios de vida.>*

CASO CLINICO

Recién nacido de sexo masculino, producto de la pri-
mera gesta de una mujer de 20 afnos y de un padre de
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25, ambos sanos. Durante el embarazo la madre recibidé
control prenatal por su ginecélogo 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. Cursé al tercer tri-
mestre de su embarazo con infeccién de las vias urina-
rias y fue tratada con antibiéticos.

El nifo nacié por cesarea, 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 gestacién, se estimé por Capurro, de 34 semanas.

Inicialmente, se le manejé con fase | de ventilacién,
pero por deterioro respiratorio se le intubé y se le dio
apoyo mecanico ventilatorio; administrandosele surfac-
tante en dos dosis. Posteriormente presenté neumo-
térax a tensién del lado derecho, por lo que se colocd
una sonda pleural con sello de agua (y por su deterioro
hemodinamico). Se le inicié apoyo aminérgico, ampici-
lina y cefotaxime.

Durante su hospitalizacién hubo cierta dificultad
al ser extubado, debido a las atelectasias recurrentes
del hemitérax derecho con evolucién térpida (Figura
1), por lo que se continué con manejo antimicrobiano
y se tomd secrecién bronquial para cultivos resultan-
do éstos negativos. Ademas, se solicité hemoculti-
vo, el cual se encontré sin gérmenes; debido a ello
se pidi6 interconsulta de Infectologia, quien solicité
tomografia axial computada (TAC) para descartar la
presencia de coleccién en térax. En el TAC se evi-
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dencié una dilatacién importante del eséfago, por lo
que se hizo una reconstruccién tridimensional de éste
(Figuras 2 a 4), lo que fue util para la correccién por
cirugia. También se le hizo un esofagograma, el cual
permitié confirmar la malformacién, sin otra altera-
cién morfoldgica.

La manometria esofagica, empleando la técnica de
extraccién por etapas con catéter de percusion, re-
portd coordinacién faringoesofagica normal y acalasia
clasica.

Luego, nuestro paciente fue sometido a dilatacion
esofagica con balén de 12 mm a 10 atmésferas. Y seis
dias se le practicé esofagograma, el cual mostré di-
latacién esofagica con predominio en el tercio distal,
con paso de material de contraste al estémago, por la
unién eséfago-gastrica, sin evidencia de reflujo, con
llenado y vaciamiento del estémago normales. Fue asi
que el servicio de cirugia pediatrica le hizo una gas-
trostomia, lo que permitié que el nifio regresara en
buenas condiciones a su domicilio, aunque con des-
nutricién de leve a moderada, por lo que se le dio
seguimiento en la consulta externa.

DISCUSION

Si bien en algunos nifios con acalasia esoféagica, ésta se
manifiesta en la nifiez, otros pueden pasar asintomati-
cos hasta poco antes de la pubertad*** como ocurrié
en este caso; en el cual el diagnéstico se hizo por un
hallazgo tomografico ante la sospecha de un problema
pulmonar; por lo que es conveniente mencionar algunas
particularidades de esta malformacioén.

Figura |. Radiogrdfia del paciente con atelectasia, no se aprecia
ensanchamiento mediastinal.

Las causas de la acalasia se deben a desérdenes en los
mecanismos fisiolégicos neuromusculares;* a este res-
pecto, es conveniente mencionar que, en condiciones
de normalidad, la peristalsis faringea mueve el bolo ali-
menticio hacia el esfinter esofagico superior, como refle-
jo de una relajacion del musculo cricofaringeo (principal
componente del esfinter esofagico superior); es, de esta
manera, que el bolo pasa al eséfago, por lo que cualquier
alteracién de la motilidad del eséfago puede ocasionar lo
que se conoce como acalasia del eséfago.'

Asi, si hay alguna alteracién en la relajacion del mus-
culo cricofaringeo, ocurre una rara enfermedad de
acalasia que se manifiesta en los primeros seis meses
de vida.'* De esta enfermedad existen menos de 50

Figura 3. En los cortes sagitales se puede apreciar el tamano de
la luz esofdgica comparada con la de la trdquea.
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Figura 4. Reconstruccion tridimensional de tomografia.

casos descritos en la literatura; en esta entidad, los ni-
nos tienen manifestaciones como la disfagia, cianosis,
salivacién y reflujo nasofaringeo, pobre ganancia pon-
deral y detencién del crecimiento y, en casos graves, se
informa también de asfixia.>®!2!318

En la mayoria de los casos de acalasia no se hace el
diagnéstico temprano, debido a que los problemas en
la alimentaciéon de los nifos recién nacidos suelen con
frecuencia ser mal interpretados, y a la vez, frecuente-
mente, se les relaciona con fistulas traqueoesofagicas,
anillos vasculares o hendiduras laringeas; también, la
acalasia congénita se ha asociado con la malformacién
de Arnold Chiari, el mielomeningocele y hasta con la
pardlisis cerebral.'' En el nifio del que hablamos no se
encontré ninguna de estas malformaciones.

En los nifos, puede formar parte del sindrome de
Allgrove, el cual consiste en acalasia, alacrimia e insufi-
ciencia adrenal resistente a hormona adrenocorticotro-
pica,'” o en algunos casos, se sugiere que es parte del
sindrome de Alport y, recientemente, se ha encontrado
con mayor frecuencia en nifios con sindrome de Down.
De manera aislada, es una enfermedad poco frecuen-
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te;* de tal manera que la forma primaria se manifiesta
desde el nacimiento, aunque, a veces, suele ser dificil
de reconocer, o la sintomatologia se confunde con otras
enfermedades asociadas a los nifios recién nacidos, y
en ocasiones, puede culminar con muerte subita.'82° Se
han reportado en la literatura al menos dos casos diag-
nosticados en la primera semana de vida.

En cuanto al diagndstico de la radiografia téracoab-
dominal simple, podria haber una imagen inespecifica
de ensanchamiento mediastinal.'’-'® En este caso, sélo
mostraban imagenes que sugerian 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 eséfago gastroduodenal y la ma-
nometria.'>'® Sobre todo, es necesaria ésta, donde la
aspiracién y el reflujo nasofaringeo indican que hay hi-
pertensién del esfinter.

Si bien en los recién nacidos es dificil hacer e in-
terpretar los estudios mencionados (debido a la corta
distancia entre el musculo faringeo y cricofaringeo),
también existen dificultades técnicas debido a que es-
tos estudios dependen de la disponibilidad de sondas
del tamafio adecuado.

Debido a que en este nifio no se encontré reflujo
pero persistia con dilatacién, se opté por hacer una
gastrostomia que facilitara su recuperacion ponderal y
que, después, de acuerdo al seguimiento del nifo, se
decidiera cudl seria el tratamiento a seguir con él. Cabe
mencionar que existe, entre otras formas de tratamien-
to propuestas, el empleo de toxina botulinica; sin em-
bargo, aun hay poca informacién acerca del seguimien-
to de estos pacientes a largo plazo.”

Este nifio egresé con buenas condiciones clinicas; sin
embargo, de acuerdo a las experiencias informadas en
la literatura, se recomienda seguir de cerca a los nifos
debido al riesgo potencial de desnutricién en ellos, su-
giriendo siempre una intervencién multidisciplinaria de
neonatélogos y pediatras. De esta manera, la experien-
cia que nos aporté este caso es que, a pesar de la rareza
de esta malformacién, —con todo y un hallazgo acci-
dental— se puede hacer un manejo multidisciplinario.
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