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Resumen
La acalasia es un trastorno neuromuscular de etiología desconocida que afecta 
el esófago y la unión esofagogástrica. Se caracteriza por aperistalsis del cuerpo 
del esófago y la falta de relajación del esfínter esofágico inferior. Es inusual en 
la infancia y extremadamente raro en lactantes. Presentamos el informe de dos 
lactantes de 5 meses y un año respectivamente que ingresaron ambos para 
estudio por cuadro de vómitos de contenido alimentario en forma progresiva. 
El diagnóstico se confirmó en el esofagograma y la rareza de los casos es que 
se pudo confirmar a través de la manometría de alta resolución (MAR) procedi-
miento difícil de realizar en estas edades y muy poco reportado en la literatura. 

Abstract

Achalasia is a neuromuscular disorder of unknown etiology that affects the 
body of the esophagus and the esophagogastric junction. It is characterized by 
aperistalsis of the body of the esophagus and a lack of relaxation of the lower 
esophageal sphincter. It is unusual in childhood and extremely rare in infants. 
We present the report of two infants aged 5 months and 1 year respectively 
who were both admitted for study due to vomiting of food content progressi-
vely. The diagnosis was confirmed in the esophagogram and the rarity of the 
cases is that it could be confirmed through high resolution manometry (MAR), 
a procedure difficult to perform at these ages and extraordinarily little repor-
ted in the literature.

Caso 1

Paciente masculino de 5 meses de vida, historia de vómitos 
de contenido alimentario más de 10 veces por día de un mes 
de evolución, alimentado con lactancia materna y fórmula 
reducida en lactosa, sin alteración en su peso 7.4 kilos, talla 
65cm. Fue tratado inicialmente en nivel primario como re-
flujo gastroesofágico. Al no mejorar es traído a instalación 
terciaria Hospital del Niño de la ciudad de Panamá.

Entre los estudios solicitados se realizó un ultrasonido ab-
dominal y cerebral dentro de lo normal. Los laboratorios de 
rutina hemograma, electrolitos y gasometría estaban dentro 
de límite normal. Trago de bario con cine-fluoroscopia reveló 
esófago dilatado en su totalidad con escaso paso de del me-
dio de contraste a la cámara gástrica con imagen de punta 
de lápiz, hallazgos compatibles radiológicamente con acala-
sia. (Figura No1)

La endoscopía digestiva superior demostró esófago dilata-
do en toda su extensión y el cardias de aspecto puntiforme 
(Figura No 2)

El estudio de motilidad se realizó con un equipo de mano-
metría esofágica de alta resolución (MAR) manoscan de la 
Casa Medtronic con un catéter pediátrico de 36 canales cir-
cunferenciales. Se encontró relajación del esfínter esofági-
co superior (EES), ausencia de peristalsis (100%) del cuerpo 
esofágico con pan presurización esofágica (cuadro cortado 
en rojo), IRP > 15 mm Hg denotando una obstrucción en el 
tracto de salida esofágico en la unión esofagogástrica (UEG), 
compatible con Acalasia tipo II. (Figura No 3)

El paciente fue referido a Cirugía para realización de Mioto-
mía de Heller y funduplicatura. 
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Figura No1. 

Figura No2. 

Figura No3. 

Caso 2

Paciente femenina de 1 año 2 meses ingresa para estudio 
por historia de vómito de contenido alimentario desde los 4 
meses de vida asociado a desnutrición proteico-calórica tipo 
marasmo y como antecedente riñones poliquísticos y núme-
ro de tres hospitalizaciones por neumonía desde los 2 meses 
de vida, una de ellas manejada en cuidados intensivos. Peso 
5.6kg, talla 65 cm. 

Ante la sospecha de probable enfermedad por reflujo gas-
troesofágico y / o fístula traqueoesofágica se solicita una se-
rie esófago gastroduodenal que reporta paso de contraste a 
la vía aérea con imagen estenótica y sugestiva de divertículo 
en tercio proximal de esófago y gran dilatación del esófago 
con material baritado retenido en esófago y restricción de 

Figura No4. 

su paso por el cardias compatible con acalasia. (Figura No 4).

Tomografía de tórax con dilatación esofágica, se descarta 
anillo vascular y áreas de atelectasias luminales bilaterales y 
subsegmentarias. (Figura No 5)

Endoscopia digestiva superior con equipo Olympus GIF 190 
no se encuentra área de estenosis ni dilatación diverticu-
lar en tercio superior, pero si una gran dilatación esofágica, 
abundante secreción en tercio medio inferior de esófago y 
cardias de aspecto puntiforme no logrando pasar a estóma-
go, con diagnóstico endoscópico de probable acalasia vs es-
tenosis de tercia distal. (Figura No 6). 

EES

UEG

DILATACIÓN ESOFÁGICA
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Figura No5. 

Figura No6. 

Figura No7. 

Se realizó manometría esofágica de alta resolución (MAR) 
manoscan de la Casa Medtronic con un catéter pediátrico de 
36 canales circunferenciales. Se encontró relajación del es-
fínter esofágico superior (EES), ausencia de peristalsis (100%) 
del cuerpo esofágico al trago líquido con pan presurización 
esofágica (cuadro cortado en rojo) 100% superior al 20%, 
IRP= 25.1 mmHg > 15 mm Hg denotando una obstrucción 
en el tracto de salida esofágico en la unión esofagogástrica 
(UEG), compatible con Acalasia tipo II. (Figura 7)

Paciente fue referido a cirugía para Miotomía de Heller y fun-
duplicatura. 

Discusión

Acalasia esofágica en una entidad relativamente rara en ni-
ños. Thomas Willis describió por primera vez en 1674 el tér-
mino de acalasiacardia.

En niños, la acalasia se diagnostica con mayor frecuencia 
después de los 7 años de edad, con una incidencia anual es-
timada de acalasia de aparición pediátrica que varía de 0,10 
a 0,18 / 100.0001.

Casos encontrados en la literatura con debut en etapa tem-
prana en lactantes se pueden citar el de Arulprakash Saran-
gapani y colaboradores publicado en Siri Lanka Journal of 
Child Healthen el 2010, reporta un lactante masculino de 6 
meses y el de Rupa Banerjee y colaboradores publicado In-
dian Pediatrics 2016 en una lactante femenina de 7 meses 
ambos diagnosticados por serie esófago gastroduodenal. 2,3

 Esta enfermedad de causadesconocida se caracteriza por 
la pérdida de la peristalsis normal del esófago distal y de la 
incapacidad del esfínter esofágico inferior de relajarse ade-
cuadamente tras la deglución, siendo este último fenómeno 
el responsable de los signos y síntomas de la enfermedad.

La etiología de la enfermedad es desconocida y afecta por 
igual a hombres y mujeres. Entre las teorías propuestasen su 
patogénesis se menciona una anomalía neurogénica prima-
ria, con unfallo de los nervios inhibitorios y progresiva de-
generación de las células ganglionares y una deficiencia de 
las células ganglionares del plexo mientérico, secundarias 
aenfermedad por reflujo gastroesofágico, enfermedad de 
Chagas o proceso viral.4

Regurgitación de alimentos, emesis, disfagia, infecciones del 
tracto respiratorio inferior, pérdida de peso, falla para pro-
gresar, el dolor de pecho son síntomas comunes en niños y 
adolescentes. En el lactante los síntomas pueden confundir 
y de hecho ocurre conla enfermedad por reflujo gastroesofá-
gico y alergia a la proteína de la leche de vaca lo cual retrasa 
el diagnóstico.5

El protocolo diagnóstico se inicia con una serie esófago-gas-
troduodenal, donde se puede observar dilatación importan-
te del esófago, nivel hidroaéreo por alimento retenido, falta 
de motilidad, falta de vaciamiento esofágico y unión car-
dioesofágica afilada en «punta de lápiz».

DILATACIÓN ESOFÁGICA

ÁREAS DE ATELECTASIAS 

EES

UEG
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La endoscopía puede ser útil para excluir la presencia de 
otros factores que puedan confundir al diagnóstico (cuerpos 
extraños, compresión intrínseca o extrínseca), así como para 
comprobar el aspecto de la mucosa antes de iniciar el trata-
miento.6

El acceso y la experiencia con la manometría de alta resolu-
ción (MAR) sigue siendo una limitación en la práctica pediá-
trica a pesar de que la MAR ahora se considera la mejor prue-
ba para diagnosticar y tipificar acalasia en pacientes adultos.7

La manometría esofágica es el método de referencia para el 
diagnóstico de la acalasia, no hay reportes de utilización en 
lactantes menores de un año y esta fue una de las rarezas a 
parte de la edad más temprana encontrada en la literatura 
(fuera de los casos congénitos descritos) que se pudo realizar 
en nuestros pacientes de 5 meses y un año respectivamente.

Desde el 2013, la manometría de alta resolución ha susti-
tuido a la manometría convencional, pero sin que caiga en 
desuso ya que el software contempla la valoración de esta 
última simultáneamente. 

El objetivo del tratamiento es mejorar el vaciado esofágico 
y los síntomas del paciente mediante la disminución de la 
obstrucción funcional a nivel de launión gastroesofágica.

El tratamiento médico de la acalasia incluye medicamentos 
orales como nitratos, bloqueadores de los canales de calcio e 
inhibidores de la 5-fosfodiesterasa. Las terapias farmacológi-
cas proporcionan un alivio temporal de los síntomas y no se 
han recomendado en lactantes.8

También se ha utilizado la toxina botulínica local inyectada 
vía endoscópica en el músculo del EEI; su principal inconve-
niente es que los síntomas son recurrentes en un 80% de los 
pacientes a los seis meses.

Otro método utilizado es la dilatación neumática; su objetivo 
es producir un desgarro de las fibras musculares del EEI, re-
sultando en la disminución de la obstrucción esofágica distal 
con un éxito inmediato del 85 a 90%. Además, tiene un bajo 
riesgo de perforación (0,6 al 4%) y bajo costo; sin embargo, 
su éxito a largo plazo es incierto. La probabilidad de éxito no 
sólo depende de la experiencia del endoscopista, sino tam-
bién del manejo del dolor durante el procedimiento.9

Otra modalidad de tratamiento no quirúrgico descrita re-
cientemente en adultos y niños mayores es la miotomía en-
doscópica peroral (POEM). Es un procedimiento técnicamente 
desafiante con una tasa de fracaso del 18% y una alta inciden-
cia de esofagitis (42%), perforación esofágica y ERGE. 10,11

El gold estándar en el tratamiento es la miotomía de Heller. 
Ernest Heller fue el primero en describir la cirugía miotomía 

en 1914 a través de una toracotomía. Desde entonces, la téc-
nica ha sido refinada y ahora, se prefiere a través de la lapa-
roscopía, pues ha reducido la morbilidad y los tiempos de 
recuperación.

Esta consiste en seccionar de forma controlada las fibras 
musculares longitudinales y circulares (miotomía)de la parte 
inferior del esófago (6 cm) y de la pared gástrica proximal 
(2.0-2.5 cm), seguido de una funduplicatura. El empleo ex-
clusivo de la miotomía de Heller está asociado con reflujo 
gastroesofágico postoperatorio en el 50% a 60% de los pa-
cientes; sin embargo, hay un riesgo de desarrollar esófago 
de Barrett o estenosis, por lo que se ha requerido practicar la 
funduplicatura como parte del procedimiento teniendo me-
jores resultados a largo plazo. El alivio sintomático después 
de la cirugía se informa en el 95% de los casos.12-13
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