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Resumen

De acuerdo con la clasificacion de Chicago v3.0, los trastor-
nos motores esofdgicos mayores distintos de la acalasia se ca-
racterizan por tener una presion integrada de la relajacién
(integrated relaxation pressure-IRP) normal y alteraciones
motoras que estdn condicionadas ya sea por anormalidades
en la latencia distal, por una elevacion de la integral de la
contraccion distal (distal contractile integral-DCI), o por la
ausencia completa de la peristalsis. Debido a que estas alte-
raciones no se observan en sujetos sanos, se considera que su
presencia altera la fisiologia esofdgica generando sintomas, y
definen los siguientes trastornos motores esofdgicos mayores:
a) el esdfago en Jackhammer, b) el espasmo esofdgico distal y
¢) la contractilidad ausente. Las manifestaciones clinicas mds
comunes de estos trastornos son la disfagia y el dolor tordcico.
Aunque la fisiopatologia es compleja, se han descrito altera-
ciones motoras, inflamatorias, sensitivas y neurogénicas en
estos pacientes. El diagndstico de estos trastornos se establece
con la manometria esofiigica de alta resolucion, ya que existen
criterios diagndsticos estrictos. En el caso del espasmo esofdgico

Correspondencia: José Maria Remes Troche
Tturbide s/n entre Carmen Serddn y 20 de Noviembre, col. centro. Vera-
cruz, México / Tel.: (771) 264 2554

Correo electrdnico: jose.remes.troche@gmail.com

Acta Gastroenterol Latinoam - Vol 50 - Sup N° 3 (AMTME - Noviembre 2020)

y del Jackhammer existen opciones de tratamiento médico (in-
hibidores de la bomba de protones, calcio antagonistas, nitra-
tos y sildenafil, entre otros), quiriirgico (miotomia extendida)
y endoscdpico (miotomia peroral endoscdpica). La contractili-
dad ausente se considera un trastorno que conlleva un mayor
riesgo de reflujo gastroesofigico debido a un aclaramiento eso-
Jégico tardio, por lo que es esencial el control de los sintomas
y de las complicaciones relacionadas con modificaciones en el
estilo de vida y el uso de inhibidores de la secrecion dcida.

Palabras claves. Jackhammer, espasmo esofdgico difuso,
contractilidad ausente, manometria, alta resolucion.

Esophageal Motor Disorders other than
Achalasia

Summary

According to the Chicago v3.0 classification, major esopha-
geal motor disorders other than achalasia are characterized
by having a normal integrated relaxation pressure (IRP)
and motor alterations that are conditioned either by ab-
normalities in the distal latency, an elevation of the distal
contraction integral (distal contractile integral-DCI), or the
complete absence of peristalsis. Because these alterations are
not observed in healthy subjects, their presence is considered
to alter esophageal physiology, generating symptoms and
defining the following major esophageal motor disorders:
a) Jackhammer esophagus, b) distal esophageal spasm, and
¢) absent contractility. The most common clinical mani-
[festations of these disorders are dysphagia and non-cardiac
chest pain. Although the pathophysiology is complex, motor,
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inflammatory, sensory and neurogenic alterations have been

described in these patients. The diagnosis of these disorders
is established with high-resolution esophageal manome-

try since there are strict diagnostic criteria. In the case of
esophageal spasm and Jackhammer, there are medical treat-

ment options (proton pump inhibitors, calcium antagonists,

nitrates, and sildenafil, among others), surgical (extended
myotomy) and endoscopic (endoscopic per oral myotomy).

Absent contractility is considered a disorder that carries a

greater risk of gastroesophageal reflux due to delayed esoph-

ageal clearance, so it is essential to control symptoms of and
complications related to lifestyle modifications and use of
acid secretion inhibitors.

Key words. Jackhammer, diffuse esophageal spasm, absent

contractility, manometry, high resolution.

Abreviaturas

IRP: Integrated relaxation pressure.

DCI: Distal contractile integrated.

EJ: Esdfago en Jackhammer.

ERGE: Enfermedad pro reflujo gastroesofiigico.

IBP: Inhibidor de la bomba de protones.

MAR: Manometria esofigica de alta resolucidn.

EoE: Esofagitis eosinofilica.

TRM: Tragos rdpidos miiltiples.

EEI: Esfinter esofigico inferior.

UEG: Unidn esofagogdstrica.

5-PDE: 5-fosfodiesterasa.

POEM: Peroral endoscopy myotomy o miotomia peroral en-
doscdpica.

EED: Espasmo esofigico distal.

EGJOO: Obstruccidon del tracto de salida de la unién eso-
fagogdstrica.

ON: Oxido nitrico.

LD: Latencia distal.

Introduccion

De acuerdo con la clasificacién de Chicago v3.0, los
trastornos motores esofdgicos mayores distintos de la aca-
lasia se caracterizan por tener una presién integrada de
la relajacién (integrated relaxation pressure-IRP) normal y
alteraciones motoras que estdn condicionadas ya sea por
anormalidades en la latencia distal, por una elevacién de la
integral de la contraccion distal (distal contractile integral-
DCI), o por la ausencia completa de la peristalsis.! Debi-
do a que estas alteraciones no se observan en sujetos sanos,
se considera que su presencia altera la fisiologfa esofdgica

generando sintomas, y definen los siguientes trastornos
motores esofdgicos mayores: a) el eséfago en Jackham-
mer, b) el espasmo esofdgico distal y ¢) la contractilidad
ausente. Por otra parte, existen alteraciones motoras que,
ademds de presentarse en pacientes, pueden observarse en
sujetos sanos, por lo que se consideran trastornos motores
menores, tales como la motilidad esofdgica inefectiva y
la peristalsis fragmentada. La relevancia clinica de estos
trastornos es aun incierta y su fisiopatologia poco clara.

En esta revisién abordaremos los tres trastornos moto-
res esofdgicos mayores distintos de la acalasia, consideran-
do sus aspectos epidemioldgicos, clinicos, diagndsticos y
terapéuticos.

Esoéfago hipercontractil o en “Jackahmmer”
Definicién y epidemiologia

El eséfago en Jackhammer (EJ), también conocido
como es6fago hipercontrictil o eséfago en martillo hidro-
neumdtico, es un trastorno motor esofdgico caracterizado
por ondas peristdlticas hipercontrictiles (al menos 20%
de las degluciones con una DCI > 8000 mmHg/s/cm)
predominantemente en el eséfago distal. Debido a que
sus primeros reportes se realizaron en la ultima década
gracias al advenimiento de la manometria esofdgica de
alta resolucién (MAR), se considera una entidad relati-
vamente nueva.” Previo a la MAR, esta entidad podria
corresponder a la entidad clinica denominada “eséfago en
cascanueces” y cuyo diagndstico se establecia con la pre-
sencia de peristalsis hipertensiva, mediante manometria
convencional en el contexto de pacientes con dolor tord-
cico, aunque también esta alteracién se presentaba en su-
jetos asintomdticos.”” El E]J es un trastorno poco comun,
y de acuerdo con un metaandlisis reciente se ha reportado
una prevalencia del 2% en individuos con presencia de
sintomas esofdgicos sometidos a MAR. Es mds frecuente
entre la sexta y séptima década de la vida, con edad me-
dia al diagnéstico de 60,8 anos y predominio del sexo
femenino (65%).¢ Se ha descrito una mayor prevalencia
de EJ en poblaciones especificas, tales como pacientes en
el postoperatorio de trasplante pulmonar (23,9%),”* su-
jetos con obesidad mérbida (5,1%)% ' y enfermos con
esclerosis sistémica (2,6%). En cerca de la mitad de los
casos se asocia con enfermedad por reflujo gastroeso-
figico (ERGE), mientras que anomalias endosc6picas
como hernia hiatal y anillo de Schatzki se han reportado
hasta en el 28% de los pacientes. Sato y col. reportaron,
en una cohorte de pacientes con esofagitis eosinofilica

(EoE), su relacién con peristalsis hipercontrdctil en el
30% de los casos."!
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Fisiopatologia

El EJ es un trastorno heterogéneo con multiples me-
canismos fisiopatolégicos que incluyen desde alteracio-
nes en la contractilidad, la hipersensibilidad esofdgica
(con o sin ERGE), la infiltracién submucosa de eosinéfi-
los, una disfuncién esofdgica secundaria a firmacos (por
ejemplo, opioides), hasta lesiones del nervio vago. Es co-
nocido que la peristalsis del musculo liso esofdgico estd
regulada por neuronas excitadoras e inhibitorias, prin-
cipalmente de tipo colinérgico y nitrérgico, respectiva-
mente.'? Considerando la aseveracién anterior, se plan-
tea que una de las principales hip6tesis es la aparicién de
contracciones exageradas del musculo liso, desencadena-
das por un impulso colinérgico excesivo que lleva a una
excitacién desproporcionada y a una hipertrofia de las
fibras de musculo liso. En estos pacientes la peristalsis
estd conservada, pero la presidén de contraccién se eleva y
es repetitiva. Por otro lado, se ha sugerido que cambios
degenerativos propios de la edad pueden contribuir a la
pérdida de neuronas del plexo mientérico, condicionan-
do alteraciones en los mecanismos de la inhibicién de
la deglucién.’ '* Ademds de una contraccién exagerada,
hasta el 50% de los pacientes presentan inhibicién anor-
mal durante las pruebas de provocacién esofdgica en la
MAR, caracterizada por ausencia de reserva peristdltica
a pesar de la contraccién esofdgica después de los tragos
rdpidos multiples (TRM). Esta inhibicién anormal trae
como consecuencia peristalsis incrementadas y relaja-
cién anormal del esfinter esofdgico inferior (EEI), suge-
rente de obstruccién latente de la unién esofagogdstrica
(UEG)."™ ' Una consideracién fisiopatoldégica aparte
son los pacientes que se diagnostican posteriormente
a un procedimiento quirtrgico como el trasplante pul-
monar. En estos casos se consideran como posibles me-
canismos la lesién del nervio vago o la isquemia de los
tejidos circundantes durante el procedimiento quirtr-
gico. La asociacién entre EJ y obesidad probablemente
esté condicionada por factores hormonales como el au-

mento de leptina.'”> '

Diagnéstico

La disfagia es la manifestacién clinica mds frecuente
(64%), seguida por regurgitacién (47%), pirosis (34%) y
dolor tordcico (30%)."”?° La severidad de la disfagia se ha
asociado con DCI mis elevados. El protocolo de estudio
del EJ involucra la realizacién de diversas modalidades
diagnésticas, como lo es la MAR, la endoscopia y la mo-
nitorizacién ambulatoria de pH. La endoscopia digestiva
alta se realiza de forma rutinaria durante la sospecha o eva-
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luacién de trastornos motores esofdgicos, con el objetivo
de excluir anomalias estructurales que puedan favorecer la
sintomatologia del paciente, tales como obstruccién me-
cdnica, estenosis, esofagitis y EoE. La MAR se considera
el estdndar de oro para el diagnéstico de los trastornos
motores esofdgicos. El diagndstico de EJ se basa en los
hallazgos manométricos de acuerdo con la clasificacién de
Chicago v3.0, que requiere una peristalsis preservada con
elevacion de la presion contrdctil esofdgica, es decir, debe
tener una latencia distal conservada y al menos 20% de
las degluciones con un DCI > 8000 mmHg/s/cm. Incluso
si la relajacién del EEI es anormal, un IRP por encima del
limite superior normal el cual se ha reportado hasta en una
cuarta parte de los casos, puede considerarse E] mientras
la onda peristdltica se encuentre intacta (Figura 1). Se ha
documentado la relacién de EJ con ERGE, por lo que se
sugiere la realizacién de monitorizacién ambulatoria del
pH con impedancia de 24 horas para identificar a aque-
llos pacientes con tiempo de exposicién anormal al dcido
o con hipersensibilidad.!

Tratamiento

Se han propuesto multiples modalidades de tratamien-
to médico y endoscépico. El manejo médico se basa en el
uso de IBP, bloqueadores de canales de calcio (diltiazem,
verapamilo, cimetropio), nitratos y, anecdéticamente, in-
hibidores de la 5-fosfodiesterasa (5-PDE) como el silde-
nalfil.’ Recientemente un metaandlisis reporté una tasa
de éxito para el tratamiento médico y endoscépico del
62% y 79%, respectivamente. Philonenko y col.** eva-
luaron la respuesta al tratamiento médico en una cohorte
francesa. El uso de IBP se reporté con mayor frecuencia,
seguido de bloqueadores de canales de calcio y nitratos,
y se encontrd una eficacia general a la respuesta total y
parcial de tan solo el 14% y 35%, respectivamente. El
30% de los pacientes que recibieron calcio antagonistas y
nitratos suspendieron el manejo debido a eventos adver-
sos. En el grupo con exposicién 4dcida anormal durante
la pH-metria solo el 37% respondieron a la terapia con
IBP, por lo que la mejorfa de los sintomas, en especial
la disfagia, no se asocié con la presencia de ERGE o el
uso de IBP. En el grupo con respuesta exitosa al manejo
médico se identificaron pacientes con EoE, los cuales se
manejaron con IBP y dieta de eliminacién.”*

El tratamiento endoscdpico parece tener una mayor
tasa de éxito que el tratamiento médico y las modalidades
incluyen la aplicacién de toxina botulinica, la dilatacién y
la miotomfa per oral endoscépica (POEM).? Sin embar-
go, la tasa de recaida es alta en pacientes sometidos a di-
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latacién endoscépica. Se ha sugerido la aplicacién endos-
cépica de toxina botulinica (100 unidades en los cuatro
cuadrantes del tercio distal del eséfago) en pacientes con
disfagia como sintoma predominante. Sin embargo, de
acuerdo con las recomendaciones de la Asociacién Euro-
pea de Endoscopia Gastrointestinal ya no se recomienda
el uso rutinario de toxina botulinica como primera linea
en el EJ, ya que la tasa de respuesta reportada es de tan
solo el 30%. Ademds, Mion y col.”” demostraron median-
te un estudio aleatorizado que la mejorfa sintomdtica de
los pacientes no era superior al compararse con un pro-
cedimiento simulado, lo cual podrfa deberse a un impor-
tante efecto placebo.

Recientemente, se ha demostrado la eficacia del
POEM en EJ con y sin datos de obstruccién del tracto
de salida, siendo superior al tratamiento médico y a otras
modalidades endoscépicas. Es importante aclarar que al
tratarse de una terapia relativamente nueva, los resultados
a largo plazo se desconocen, aunque a corto plazo (seis
meses) la respuesta es tan alta como el 84%.% Por lo que

la recomendacién actual es la de realizar POEM en casos
de disfagia severa asociada a pérdida de peso y alteracio-
nes manométricas importantes.”

Por dltimo, en necesario considerar la historia na-
tural de la enfermedad. Por un lado, Schupack y col.?!
reportaron remisién clinica en el 45% de pacientes con
EJ, durante un seguimiento de hasta 2,8 afos, sin nin-
gtn tipo de intervencién terapéutica, ya sea médica o
endoscépica, mientras que Huang y col.’” describieron
la progresion a acalasia tipo III en 25% (tres casos) de
los pacientes con EJ sometidos a seguimiento mano-
métrico con una media de 24 meses. El tnico predictor
de acalasia encontrado fue un IRP elevado. Sin embar-
go, estos resultados deben tomarse con reserva ya que
se trata de una muestra pequefia de pacientes. Por lo
anterior, la eleccién del manejo en pacientes con EJ
debe guiarse de acuerdo con el cuadro clinico del pa-
ciente y los hallazgos manométricos que puedan prede-
cir la respuesta al tratamiento, en especial en pacientes
con IRP elevado.

Figura 1. Deglucion hipercontrdctil, DCI > 8000 mmHg/m/s (cuadro punteado), caracteristica del eséfago en Jackhammer.
La presencia de al menos el 20% de estas degluciones con o sin alteraciones en la relajacion de la unidn esofagogdstrica hacen

el diagnéstico
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Espasmo esofagico distal
Definicién y epidemiologia

El espasmo esofdgico distal (EED) es un trastorno
poco frecuente de la motilidad esofdgica y se considera
que es consecuencia de alteraciones en la inervacién in-
hibitoria, que produce disfagia y/o dolor tordcico.” Este
trastorno descrito por Osler* como “esofagismo” tiene su
primera descripcién manométrica en 1958 por Creamer
y col.,” cuando mediante técnicas convencionales se des-
cribfa la aparicién de contracciones peristdlticas de apa-
ricién simultdnea seguidas de ondas peristdlticas norma-
les. Aunque en ocasiones se describe a esta entidad como
espasmo “difuso”, de manera consistente a lo largo de la
historia se ha sefialado que este patrén manométrico ocu-
rre en la parte “distal” del eséfago, por lo que el término
apropiado es EED, tal cual lo considera la clasificaciéon
de Chicago v3.0.

Es un trastorno de la motilidad poco comun. La in-
cidencia de EED es de alrededor de un caso por cada
100.000 habitantes por afo. El espasmo esofdgico parece
ser mds comun en personas de raza blanca en compara-
cién con otras razas y la edad media de presentacién es
de aproximadamente 60 afos, con un ligero predominio
femenino. Su incidencia aumenta con la edad y rara vez
se observa en nifos. Su prevalencia es de entre 3 y 9% en

pacientes sintomdticos.* %

Fisiopatologia

El EED se produce debido a la propagacién defec-
tuosa de las ondas peristdlticas a través de la pared eso-
figica, de tal manera que varios segmentos del eséfago
se contraen simultdneamente de forma independiente,
lo que provoca una propagacién inadecuada del bolo
alimenticio e induce dolor. Los pacientes con EED pue-
den tener una obstruccién concomitante del tracto de
salida de la unién esofagogdstrica (EGJOO), definida
por una presién de relajacién integrada mediana de mds
de 15 mmHg, pero no cumplen los criterios de acalasia
tipo I1I porque la peristalsis es normal en algunos tragos
y espdsticos en otros (no hay peristaltismo normal en
acalasia tipo III)."%

La etiologfa sigue siendo poco conocida, y se han
propuesto varios mecanismos. Algunos estudios han su-
gerido que existe una deficiencia del éxido nitrico (ON)
tisular, lo que afectarfa la inervacién inhibitoria y per-
mitirfa as{ contracciones simultdneas.”” Recientemente,

1.8 valoraron la respuesta a una prueba

Herndndez y co
de provocacién que evalda la inhibicién deglutoria del

esfinter esofdgico (prueba de tragos rdpidos multiples)
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en 19 pacientes con EED (8 con y EGJOO) y 24 con-
troles. Los autores demostraron que el 89% de los pa-
cientes con EED tienen una inhibicién deglutoria anor-
mal en comparacién con los controles (0%, p < 0,001) y
un mayor DCI (3360 frente a 1238,9; p = 0,009). Estos
hallazgos soportan la hipétesis de que existe una alte-
racion en la sefializacién inhibitoria del eséfago como
mecanismo fisiopatolégico en pacientes con EED. Es
importante destacar que esta misma alteracién recien-
temente se ha asociado a dismotilidad esofdgica indu-
cida por opioides.”’

Por otra parte, se propone que el EED puede ser
consecuencia de una obstruccién parcial a nivel de la
unién gastroesofdgica. Burton y col.,”* en sujetos a los
que se les colocé bandas gdstricas ajustables por via la-
paroscépica como parte del tratamiento de la obesidad
moérbida, demostraron un patrén de contracciones eso-
figicas repetitivas en el 40% de las degluciones.

La relacién entre ERGE y EED es controversial atn,
pero se ha descrito que hasta el 38% de los pacientes con
espasmo pueden tener una pHmetrfa anormal.** Final-
mente, algunos estudios han descrito que el EED se aso-
cia a otras comorbilidades como hipertensién, diabetes
y condiciones psiquidtricas, especificamente depresién y
ansiedad.” Por ejemplo, Clouse y col.*' informaron que
un diagndstico psiquidtrico estaba presente en el 84%
de los pacientes con este trastorno motor.

Diagnéstico

La manifestacién clinica mds prominente e inminente
es la disfagia, que puede ocurrir tanto con sélidos como
con liquidos, seguida de dolor tordcico de naturaleza no
cardfaca (cerca del 10% de los casos de dolor tordcico
no cardiaco es por EED) y sintomas de ERGE (20%).%
Ocasionalmente, los pacientes pueden quejarse de regur-
gitacién ocasional de alimentos no digeridos. El dolor to-
rdcico parece que se asocia al incremento en la amplitud
de las contracciones esofdgicas, mientras que la disfagia
puede estar asociada con alteraciones en el trdnsito del
bolo.” Las descripciones radiolégicas mds conocidas del
EED incluyen el eséfago en “sacacorchos” o la imagen de
“cuentas de rosario”. Sin embargo, los hallazgos no son
especificos ni sensibles.*

La manometria esofdgica es el estdndar de oro para el
diagndstico. Previo al advenimiento de la MAR, el diag-
néstico con manometria convencional se establecia con
la presencia del 20% o mds de contracciones simultdneas
con amplitudes superiores a 30 mm/Hg (para diferen-
ciarlo de la ausencia de contractilidad), alternando con
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peristalsis normal (para distinguirlo de la acalasia). Ade-
mds de estos criterios, otra caracteristica manométrica
asociada al EED era la presencia de contracciones de
picos multiples.**

En la actualidad y con la introduccién de la MAR,
la definicién de EED fue modificada. Inicialmente, la
clasificacién de Chicago recomendaba que la definicién
debia basarse en contracciones rdpidas (el equivalente de
contracciones simultdneas en los estudios de motilidad
convencional). Sin embargo, el grupo de trabajo introdu-
jo recientemente la LD (latencia distal) como una nueva
métrica mds confiable. La LD se define como el tiempo
entre la deglucién y el punto de desaceleracién contrdctil
en el eséfago distal donde la velocidad de propagacién
disminuye (Figura 2), y se considera un reflejo de la ac-
tividad de las neuronas mientéricas inhibidoras involu-
cradas en el tiempo de contraccién en el eséfago distal.
Una contraccién con LD de menos de 4,5 segundos se
considera una contraccién prematura (Figura 2).

De acuerdo con la clasificacién de Chicago v3.0 su
definicién actual se basa en la presencia de al menos 20%
de contracciones prematuras (latencia distal [LD] < 4,5
segundos) y con DCI > 450 mmHg/s/cm en presencia de
una relajacién de la UEG normal (Figura 2).!

Tratamiento

Las alternativas terapéuticas, al igual que en el EJ, in-
cluyen opciones médicas, endoscépicas y quirdrgicas. Far-
macoldgicamente se ha descrito el uso de bloqueadores de
los canales de calcio (diltiazem 180-240 mg o nifedipino
10-30 mg) o nitratos (5 a 10 mgs) 5 a 10 minutos antes
de los alimentos si existe disfagia, o incluso a demanda
en caso de dolor tordcico.®® Los inhibidores de la 5-PDE,
como sildenafil, también pueden ser utiles.”’ Los antide-
presivos triciclicos como imipramina o trazodona pueden
ser de ayuda en el caso de que la manifestacién principal
sea el dolor tordcico. Recientemente, el uso de aceite de
menta ha mostrado disminuir el nimero de contraccio-

Figura 2. Manometria esofdgica de alta resolucion de paciente con diagndstico de espasmo esofiigico difuso. En dos deglu-
ciones consecutivas se observa que la latencia distal es menor de 4,5 sequndos (flechas rojas 3,2 segundos y 2,4 sequndos,

respectivamente)
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nes simultdneas al ejercer un efecto relajante del masculo
liso.* La ERGE concomitante también debe recibir trata-
miento, especialmente si las pruebas esofdgicas muestran
reflujo patolégico. El uso de un IBP media hora antes
de las comidas puede ayudar a aliviar los sintomas de la
ERGE. Los pacientes que responden a los IBP continua-
rdn con la terapia con IBP durante tres meses.*

La inyeccién de toxina botulinica también se consi-
dera un procedimiento eficaz y de bajo riesgo, pero para
el alivio de los sintomas a corto plazo. Por lo general, es
una opcién solo para pacientes de alto riesgo médico.*

Endoscépicamente, el mejor tratamiento que se pue-
de ofrecer a un paciente con EED de dificil manejo es
un POEM extendido al cuerpo esofdgico.*” La mayorfa
de los pacientes con disfagia como sintoma principal
mejoran después de una miotomfa. La miotomia debe
abarcar toda la longitud del segmento afectado (deter-
minado preoperatoriamente con manometria) y exten-
derse varios centimetros por encima del borde proximal
de la regién espdstica para evitar restos de espasticidad.
También debe extenderse a través del esfinter esofdgico
inferior para prevenir la disfagia postoperatoria.*® Un
procedimiento antirreflujo, como una envoltura parcial
o una funduplicatura de Nissen, puede realizarse de for-
ma concomitante.*

Contractilidad ausente
Definicién y epidemiologia

La aperistalsis o ausencia de contractilidad se caracte-
riza por la presencia del 100% de las degluciones fallidas
en presencia de una IRP normal.! Esta entidad también
se ha descrito frecuentemente con el término “eséfago del
esclerodermia” por su alta asociacién con la esclerosis sis-
témica generalizada, aunque puede estar asociada a otras
condiciones como ERGE y a otras enfermedades reuma-
toldgicas. Se desconoce su epidemiologia precisa, pero de
acuerdo con un estudio retrospectivo y multicéntrico en
207 sujetos, este trastorno es mds frecuente en mujeres (re-
lacién 3 a 1) entre la quinta y la sexta década de la vida.”’

Fisiopatologia

La fisiopatologia precisa de la ausencia de la contracti-
lidad ausente se desconoce. Sin embargo, al tener una alta
asociacion con enfermedades del tejido conectivo, se pos-
tula que procesos inflamatorios crénicos inducen alteracio-
nes neuromusculares, procesos inflamatorios isquémicos y
fibréticos que alteran la fisiologfa esofdgica.”” De acuerdo
con la serie de Laique y col., el 64% de los pacientes con
contractilidad ausente tienen alguna forma de escleroder-
mia (51% la forma difusa y 13% la forma limitada), el
20% alguna otra enfermedad autoinmune (polimiositis,
dermatomiositis, lupus sistémico generalizado, sindrome
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de Sjégren, entre otras) y un 16% enfermedades no in-
munoldgicas (sarcoidosis, diabetes mellitus, enfermedad
injerto contra huésped, distrofia, esclerosis multiple, pos-
tradioterapia, neuropatias autonémicas y periféricas, entre
otras). Es importante destacar que en esta misma serie el
9% de los pacientes tuvieron un diagnéstico de ERGE.*

Algunos pacientes que se someten a cirugfa antirreflu-
jo o posterior a un trasplante de pulmén pueden desarro-
llar una contractilidad ausente después de la cirugfa. En
la cohorte de Laique y col., dos pacientes fueron diagnos-
ticados con ausencia de contractilidad mds de diez afos
después de la reparacién de la hernia paraesofdgica con
funduplicatura, y otros dos pacientes postransplante de
pulmén desarrollaron esta entidad. Finalmente, algunos
fdrmacos se han asociado a esta disfuncién peristéltica se-
vera, tales como el uso crénico de esteroides, neurolépti-
cos, alcohol, inmunosupresores e incluso opioides.”

Diagnéstico

La manifestacién clinica mds comtn de este tras-
torno es la disfagia, seguida de los sintomas asociados a
ERGE.? La imagen radiolégica es la de un eséfago corto
dilatado y frecuentemente se evidencia la presencia de in-
competencia de la unién esofagogistrica.”’ El diagnéstico
se establece de acuerdo con la clasificacién de Chicago
v3.0 cuando existe un 100% de degluciones fallidas y la
IRP es normal.' Es importante mencionar que la contrac-
tilidad ausente debe ser diferenciada de la acalasia tipo I
(Figura 3), en especial en los casos donde la IRP es nor-
mal. En ese sentido, el uso de pruebas complementarias
como la prueba de tragos rdpidos multiples o la prueba
con s6lidos pueden ayudar a identificar dicho diagndstico
con mayor precisién.”® ¥ Recientemente se ha descrito
que el uso de pruebas de estimulacién con amilnitratos y
colecistoquinina pueden ser utiles para diferenciar entre
contractilidad ausente y acalasia tipo I, al igual que la tec-

nologfa con EndoFLIP.>">!

Tratamiento

Dado que los trastornos de hipomotilidad conllevan
un mayor riesgo de reflujo gastroesofdgico debido a un
aclaramiento esofdgico tardio, el pilar del tratamien-
to para estos pacientes es el control de los sintomas de
ERGE vy las complicaciones relacionadas (esofagitis ero-
siva, eséfago de Barrett y otros) con modificaciones en
el estilo de vida y uso de IBP.”*> Ademds, algunos auto-
res han recomendado algunas modificaciones dietéticas
y de estilo de vida especificas, como una dieta liquida y
blanda, el consumo de alimentos en posicién vertical y
bebidas carbonatadas para prevenir la impactacion de los
alimentos.” Algunos ensayos han investigado la utilidad
de varios procinéticos, como los agentes procolinérgicos
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(betanecol, piridostigmina y buspirona), los antagonistas Aunque los trastornos de hipomotilidad no son
de la dopamina (domperidona), los agonistas de motilina ~ una contraindicacién absoluta para la cirugia anti-
(eritromicina) y los antagonistas de la serotonina (cisapri-  rreflujo, la mayorfa de los cirujanos considerardn los
da). Sin embargo, los efectos secundarios o la taquifilaxia  trastornos de hipomotilidad graves, como la contrac-
han dificultado el uso clinico de estos agentes y la eviden-  tilidad ausente, como una contraindicacién para la
cia clinica para apoyar su uso es muy escasa.” funduplicatura completa.”

Figura 3. En el panel (A) se observa un trazo de una paciente con esclerodermia y diagndstico de contractilidad aus-
ente o aperistalsis. La totalidad de sus degluciones fueron fallidas, como se muestra en el recuadro rojo, y la integrada
de presion residual es de 5,3 mmHg (menor a 15 mmHg). El panel (B) muestra una imagen tipica de acalasia tipo
1, en donde existe de igual manera aperistalsis, pero la integrada de presion residual es de 23,2 mmHyg, lo que permite
establecer el diagndstico diferencial con la contractilidad ausente
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Conclusiones

Los trastornos motores esofdgicos mayores como el
EJ, EED vy la contractilidad ausente deben sospecharse
en pacientes que manifiestan disfagia y dolor tordcico,
una vez que se descarta acalasia. Aunque la fisiopatolo-
gia es compleja, se han descrito alteraciones motoras,
inflamatorias, sensitivas y neurogénicas en estos pacien-
tes. El diagndstico de estos trastornos se establece con la
manometria esofdgica de alta resolucidn, ya que existen
criterios diagndsticos estrictos. En el caso del espasmo
esofdgico y del Jackhammer existen opciones de trata-
miento médico (inhibidores de la bomba de protones,
calcioantagonistas, diltiazem, nitratos y sildenafil, entre
otros), quirtirgico (miotomia extendida) y endoscépico
(miotomia per oral endoscépica). La contractilidad au-
sente se considera un trastorno que conlleva un mayor
riesgo de reflujo gastroesofdgico debido a un aclara-
miento esofdgico tardio, por lo que es esencial el control
de los sintomas y de las complicaciones relacionadas con
modificaciones en el estilo de vida y el uso de inhibido-
res de la secrecién 4cida.
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