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RESUMEN

La acalasia es un desorden motor primario del eséfago que suele
manifestarse en la edad adulta. Su presentacion en la infancia es excepcional,

existiendo solamente en la literatura, 200 casos de acalasia infantil.

Desde el punto de vista histologico en la acalasia se desarrolla un
engrosamiento reactivo de la pared muscular esofagica que oscila de 0,8 a
1,6 cm.

Presentamos un caso de acalasia infantil donde la hipertrofia muscular
esofagica fué masiva (3,5 cm.) y simulaba una masa mediastinica. Se utilizaron

diversas técnicas de imagen para su estudio, llegando al diagndstico definitivo

tras esofagectomia y estudio histologico de la pieza.

PALABRAS CLAVE.

Esofago. Acalasia infantil. Mediastino. Hipertrofia muscular esofagica.

INTRODUCCION



La acalasia es un desorden primario motor caracterizado por una motilidad
anormal del esofago superior y por una falta de relajacion del esfinter esofagico
inferior en respuesta a la deglucion ( 1 ). Suele manifestarse entre la 3% - 6%
decadas de la vida. Su presentacion en la infancia es excepcional, habiendose

descrito hasta la fecha, alrededor de 200 casos de acalasia infantil ( 1,2).

Se sabe que en la acalasia, se desarrolla a nivel del esofago distal, un
engrosamiento reactivo de la pared esofagica a expensas de una hipertrofia de la
capa muscular lisa (3,4,5). Normalmente, este engrosamiento es de
aproximadamente 1 cm. ( 0,8 -1 cm.). Presentamos un caso de acalasia infantil
donde la hipertrofia de la capa muscular fu¢ de 3,5 cm. de grosor, simulando

una masa de mediastino posterior de 7 cm. de diametro.

PRESENTACION DEL CASO.

Nifia de 13 afios de edad, remitida a estudio por anemia microcitica
hipocroma. Presentaba regurgitaciones, dificultad a la deglucion y pérdida de
peso. Refiere como antecedentes, la realizacion a los 5 afos de edad, de varias
dilataciones neumaticas esofagicas en otro centro por acalasia. La radiografia de
torax no mostrd ninguna alteracion a esa edad, permaneciendo asintomatica

desde entonces.

En el momento del ingreso, en la radiografia de torax (fig. 1 ) se
apreciaba una masa en mediastino posteroinferior y ausencia de burbuja aérea
gastrica. El esofagograma ( fig 2 ) mostr6 dilatacion y atonia de los dos tercios
superiores del esofago, apareciendo el tercio inferior desviado a la derecha por
una compresion extrinseca redondeada. La Tomografia Computerizada ( TC ) revelo
importante dilatacion esofagica con nivel hidroaereo, asi como la existencia de
una gran tumoracion de densidad de partes blandas a nivel de mediastino
posterior, correspondiente a la pared esofidgica muy engrosada ( fig. 3 ). Se le
practicO manometria esofagica, encontrandose hallazgos compatibles con acalasia

primaria.



La ecografia toracica mostr6 una lesion con centro ecogénico y ribete
hipoecoico que representaba el signo clasico del “ pseudorindn” ( fig. 4 ). Se
realiz6 biopsia percutanea ( BP ) dirigida por ultrasonidos de la tumoracion,
utilizando aguja gruesa 18 G ( pistola automdtica ) por via posterior paravertebral

derecha, obteniendose como diagnostico, hipertrofia muscular.

Se practico esofaguectomia subtotal via transhiatal, con cervicotomia
izquierda y plastia de colon izquierdo antiperistdltica y vascularizada por la
arteria colica izquierda, con anastomosis coloesofagica términolateral y
cologastrica términolateral posterior ( fig. 5 ). El resultado anatomopatoldgico fué
de acalasia primaria con intensa hipertrofia de la capa muscular de los dos
tercios inferiores del esofago, adoptando aspecto pseudotumoral y esofagitis del

tercio inferior con eso6fago de Barret.

DISCUSION

La acalasia es una afectacion primaria del es6fago de etiologia no
totalmente aclarada. Se le atribuye un origen mds neuronal que miopatico,
habiendose demostrado que las células ganglionares del plexo de Auerbach estan

francamente disminuidas o ausentes ( 1,5).

Su presentacion es tipica en la edad adulta, afectando principalmente de
la tercera a la sexta década de la vida. La manifestacion en la infancia es muy
rara habiendose descrito hasta la fecha, unicamente alrededor de 200 casos de

acalasia infantil ( 2).

La mayor parte de los casos de acalasia infantil son idiopaticos ( Acalasia
primaria ) y esporadicos, existiendo algunos casos familiares ligados a un gen
autosoOmico recesivo ( 5, 6 ). Asimismo se ha descrito un sindrome caracterizado
por acalasia, insensibilidad a la ACTH y ausencia de secreciéon lacrimal (7). Es
particularmente importante diferenciar la acalasia primaria de la secundaria o

pseudoacalasia en la que existe siempre una causa subyacente como origen de la



misma y que produce hallazgos radiograficos similares a la acalasia primaria ( 8,

9).

La clinica se caracteriza por voOmitos, aspiracion y pérdida de peso. Mas
de un tercio de los nifios con acalasia presentan tos nocturna y complicaciones

pulmonares secundarias a aspiracion, siendo esto mds frecuente que en los

adultos ( 1,6,8).

Los estudios manométricos en nifos pueden ser usados en el diagndstico
temprano de la enfermedad, demostrandose ausencia de peristalsis en el eséfago

inferior en respuesta a la deglucion ( 1,6, 8).

El esofagograma ( 8 ) revela el esofago dilatado terminando a nivel del
diafragma en forma conica semejante a un pico de ave o punta de lapiz, aunque
en los estadios tempranos puede observarse solamente una alteracion de la

motilidad esofagica.

Los estudios histolégicos muestran ausencia de células ganglionares del
plexo de Auerbach y engrosamiento de la pared del es6fago debido a hipertrofia
a expensas de la musculatura lisa, particulirmente de la capa circular interna de
la muscularis propia ( 3,4,5 ). Normalmente esta hipertrofia de la pared esofagica
mide de 0,8 a 1,6 cm., con una media de 1 cm. En la acalasia infantil que aqui
presentamos, el grosor de la pared esofagica era de 3,5 cm. y al ser el esdfago
una estructura tubular, este engrosamiento producia una masa de 7 cm. de

didmetro en mediastino posterior.

Es conocido (9, 10) que los pacientes a los que se les ha realizado
miotomia o dilatacion neumatica esofagica previa, como sucede en nuestro caso,
presenten reflujo gastroesofdgico y como consecuencia esofagitis y/ o esofago de

Barret.



Debido a este engrosamiento de la pared esofagica tenemos que hacer el
diagnostico diferencial con la leiomiomatosis esofagica que puede simular los
hallazgos clinicos y radioldégicos de la acalasia. En la leiomiomatosis la luz
normalmente no estd dilatada, el plexo mientérico estd integro y, la enfermedad
a menudo se extiende a esdfago proximal ( 11 ). En otras raras ocasiones la
leiomiomatosis esofagica produce invasion del plexo mientérico produciéndose

entonces acalasia secundaria ( 12 ).

Concluimos pues, que la acalasia es una entidad rara en la edad
pediatrica. A pesar de ello debemos incluirla en el diagnéstico diferencial en
nifios con historia de vomitos, regurgitaciones y pérdida de peso. Recalcando que
la acalasia no solo produce dilatacion esofagica, sino que en raras ocasiones la
hipertrofia muscular esofagica que existe normalmente puede ser masiva y adoptar
aspecto pseudotumoral, siendo entonces necesario hacer el diagndstico diferencial

con otras tumoraciones mediastinicas.
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PIES DE FIGURA

- FIGURA 1. Radiografia de torax: Masa redondeada, de contornos lisos, situada

en angulo cardiofrénico derecho. Ausencia de aireacién gastrica.



- FIGURA 2. Esofagograma: El esofago superior se encuentra dilatado, el inferior

desplazado y comprimido extrinsecamentre.

- FIGURA 3. TC Toracico, ventana de mediastino:
A) Dilatacion de la luz esofagica con nivel hidroaéreo.
B) Masa de 7 cm. de diametro maximo, con coeficientes de atenuacion

elevados y con contrate oral en el interior de la tumoracion.

- FIGURA 4. Ecografia tordcica: Imagen de pseudorifion correspondiente a pared

esofagica engrosada.

- FIGURA 5. Pieza de esofaguectomia: El tercio inferior esofagico muestra

marcado engrosamiento de la pared por hipertrofia de la capa muscular.



