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Streszczenie

Achalazja przetyku jest pierwotnym zaburzeniem motoryki przetyku. Charakteryzuje
sie: wzmozonym napieciem spoczynkowym dolnego zwieracza przetyku (LES), brakiem
odruchowego rozkurczu dolnego zwieracza przetyku w odpowiedzi na nadchodzaca fale
perystaltyczna oraz brakiem skutecznej fali perystaltycznej w trzonie przetyku. Zaburzenia
te prowadzg do czynno$ciowej niedroznosci przetyku, zastoju pokarmu, wtoérnego po-
szerzenia i zapalenia przetyku. Jest to rzadka choroba, spowodowana niedorozwojem,
zwyrodnieniem lub brakiem komoérek zwojowych w splocie Auerbacha w dolnym odcin-
ku przetyku. Wyrézniamy achalazje pierwotng (idiopatyczng) oraz wtdrna. Czestos¢ jej
wystepowania szacuje sie na 1/100 tysiecy. Choroba moze wystgpi¢ w kazdym wieku,
jednak tylko w 5% przypadkdéw dotyczy ona oséb ponizej 15. roku zycia. Wystgpienie
choroby w ciagu pierwszych 5 lat zycia moze by¢ zwigzane z podtozem genetycznym,
ktore jest wyraZznie potwierdzone w zespole Allgrove’a (zespét 3A). Najczestsze objawy to:
dysfagia, wymioty, bél zamostkowy, wolne jedzenie, utrata masy ciata. P6zno rozpoznana
choroba prowadzi do stopniowego wyniszczenia chorego. Rozpoznanie jest ustalane na
podstawie objawéw klinicznych, badania radiologicznego po podaniu $rodka kontrasto-
wegdo, obrazu endoskopii oraz zapisu manometrii przetyku. Dostepnych jest kilka metod
leczenia achalazji przetyku. Leczenie farmakologiczne jest najrzadziej stosowane z po-
wodu matej skutecznosci. Leczenie endoskopowe to wstrzykiwanie toksyny botulinowej
typu A oraz rozszerzanie przetyku balonem. Za najbardziej skuteczne uwaza sie leczenie
operacyjne — laparoskopowg miotomie Hellera z fundoplikacja. Przezustna endoskopowa
miotomia (POEM) jest najnowszg technikg leczenia achalazji przetyku, ktéra obiecuje po-
dobnie trwaty pozytywny rezultat leczenia jak inwazyjna miotomia Hellera, przy wyraznie
mniejszym obciazeniu pacjenta.

Summary

Achalasia is a primary esophageal motility disorder, characterized by increased resting
tension of the lower esophageal sphincter (LES), a lack of relaxation reflex of the LES in
response to the incoming wave and the lack of effective peristaltic wave in the esopha-
gus. These disorders lead to functional obstruction of the esophagus, food stagnation,
secondary enlargement and inflammation. It is a rare disease caused by underdevelop-
ment, degeneration or absence of ganglion cells in Auerbach’s plexus in the lower part
of the esophagus. There is primary (idiopathic) and secondary achalasia. The incidence
is estimated to be 1/100 000. The disease can occur at any age, but only 5% of cases
occur below 15 years of age. The genetic background is clearly confirmed in Triple-A syn-
drome (unit 3A). The most common symptoms are dysphagia, vomiting, chest pain and,
free food, weight loss. Late diagnosed leads to malnutrition of the patient. The diagnosis
is established on the basis of clinical symptoms, radiological examination after the ad-
ministration of contrast agent, endoscopy and esophageal manometry. There are several
treatments for esophageal achalasia. Pharmacological treatment is not often used due to
low efficiency. Available endoscopic techniques are the injection of botulinum toxin type A
and esophageal balloon dilatation. Surgery is considered to be the most effective — lapa-
roscopic Heller's myotomy with fundoplication. Peroral endoscopic myotomy (POEM) is
the latest technique for the treatment of esophageal achalasia, which promises the same
lasting positive results as invasive treatment miotomia Heller, with significantly less stress
on the patient.
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WSTEP

Achalazja przetyku jest schorzeniem naleza-
cym do zaburzeh motoryki przetyku. Po raz pierw-
szy choroba zostata opisana przez Thomasa Willisa
w 1674 roku (1, 2). Achalazja przetyku jest pierwotnym
zaburzeniem motoryki przetyku, u podioza ktérego
lezy zaburzenie napiecia spoczynkowego i uposle-
dzenie rozkurczu dolnego zwieracza przetyku (ang.
lower esophageal sphincter — LES) z towarzyszaca
nieprawidtowg falg perystaltyczng przetyku. Charakte-
rystyczne sg brak perystaltyki przetyku i uposledzona
relaksacja LES, co w nastepstwie doprowadza do zale-
gania pokarmu, poszerzenia i zapalenia przetyku. Jest
to rzadka, postepujaca choroba. Spowodowana jest
niedorozwojem, zwyrodnieniem lub brakiem komoérek
zwojowych w splocie warstwy migsniowej Auerbacha
w dolnym odcinku przetyku (3, 4).

EPIDEMIOLOGIA

Wystepowanie achalazji wsrdd dzieci i mtodziezy jest
bardzo rzadkie. Czestos¢ wystepowania szacuje sie
na 1/100 000, a zapadalno$¢ na 0,5/100 000/rok (3-6).
Choroba moze wystapi¢ w kazdym wieku, jednak tylko
w 5% przypadkoéw dotyczy osdb ponizej 15. roku zy-
cia (2, 4, 6). Wystapienie choroby w ciggu pierwszych
5 lat zycia moze by¢ zwigzane z podiozem genetycz-
nym, jednak rodzinne wystepowanie szacuje sie na
mniej niz 1% przypadkdw choroby (3).

ETIOLOGIA

Wyrdzniamy achalazje pierwotng (idiopatyczna)
oraz wtérng. Hipoteza rozwoju achalazji pierwotnej
zaktadata przewlektg przeszkode w pasazu i zwyrod-
nienie neuronalne, jednak opisy histopatologiczne
wycinkéw z przetyku opisywaty jedynie stan zapalny,
ktéry skutkowat utratg komorek zwojowych w dolnej
czesci przetyku i LES (2, 6, 7). Co wiecej, wydaje sie,
ze stopien nasilenia zmian histopatologicznych kore-
luje z ciezkoscig przebiegu choroby (7). Wéréd przy-
czyn wtoérnej achalazji wymienia sie posta¢ zwigzang
miedzy innymi z trisomig 21 czy zakazeniem Trypano-
soma cruzi (choroba Chagasa) (3, 4). W patogenezie
choroby bierze sie takze pod uwage udziat czynni-
kéw autoimmunologicznych, infekcyjnych (gtéwnie
wirusy neurotropowe), Srodowiskowych oraz gene-
tycznych (7, 8). Za ttem autoimmunologicznym prze-
mawia obecnos$¢ krazacych przeciwciat przeciwko
komoérkom splotu trzewnego oraz zwiekszenie cze-
sto$ci wystepowania HLA antygenoéw klasy Il (7-9).
Wsrod przyczyn infekcyjnych pewng pozycje, jak
wspomniano powyzej, zajmuje zakazenie Trypano-
soma cruzi. Dato to poczatek sugestiom mozliwych
infekcji wirusowych, takich jak odra, ospa czy HSV-1,
jednak zadna praca nie wykazata jak dotad zwiazku
przyczynowego z ww. wirusami (7, 8). W ostatnim
czasie coraz czesciej mowi sie réwniez o mozliwym
tle genetycznym achalazji przetyku. Tto genetyczne
jest wyraznie potwierdzone w zespole Allgrove’a (ze-
spét 3A), ktorego sktadowymi sa: achalazja przety-
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ku, choroba Addisona i alakrimia (3, 7-10). Zespot
Allgrove’a spowodowany jest mutacja w genie AAAS
zlokalizowanym na chromosomie 12g13.8. Jednakze
jest to niezwykle rzadki zesp6t. Ostatnie obserwacije
sugerujg czestsze wystepowanie achalazji u dzieci
z zespotem Downa (7, 9).

OBJAWY KLINICZNE

Objawy kliniczne zalezg od dtugosci trwania choro-
by oraz wieku pacjenta. Poczgtek jest zazwyczaj stop-
niowy. Najczestsze objawy to: dysfagia, wymioty, bol
zamostkowy i krztuszenie sie podczas jedzenia, wolne
jedzenie, utrata masy ciata, objawy z drég oddecho-
wych, takie jak aspiracyjne zapalenia ptuc (1-7, 11).
Nalezy pamietaé, ze poczatkowe objawy moga byé
rézne w odpowiednich grupach wiekowych. Niemow-
leta i mate dzieci najczesciej prezentujg zadtawienia,
kaszel, nawracajgce infekcje gérnych drég oddecho-
wych, wstret do jedzenia, brak prawidtowego rozwoju.
U starszych dzieci wystepuja: wymioty, dysfagia, utrata
masy ciata, powolne jedzenie, objawy z uktadu odde-
chowego (3, 4). Dysfagia, ktéra wydaje sie najczest-
szym objawem poczatkowym, jest takim w 39% przy-
padkow. Zgaga, regurgitacje i wolne jedzenie wystepuja
w odpowiednio 24, 24 i 16%. Podczas wykonywania
diagnostyki najczestszymi obserwowanymi objawa-
mi sg wolne jedzenie (79%) z towarzyszaca dysfa-
gia (76%) oraz stereotypowe ruchy ciata utatwiajace
przetkniecie pokarmu — wyginanie szyi i ramion, uno-
szenie rgk, wstawanie i siadanie prosto (8). Dysfagia
w poczatkowym etapie ograniczona jest do pokarméw
statych, cho¢ wraz z rozwojem choroby dotyczy rowniez
diety ptynnej. U chorych zdarzajg sie wymioty niestra-
wiong, zalegajaca w poszerzonym przetyku trescig po-
karmowg oraz gromadzaca sie $ling (3). Objawy klinicz-
ne achalazji zostaty przedstawione na rycinie 1.
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Ryc. 1. Czestos$¢ wystepowania poszczegdlnych objawéw achalazji
przetyku

T
Dysfagia
-39%

DIAGNOSTYKA

Achalazja przetyku, jak wspomniano powyzej, cha-
rakteryzuje sie: wzmozonym napieciem spoczynko-
wym dolnego zwieracza przetyku (LES), brakiem od-
ruchowego rozkurczu dolnego zwieracza przetyku
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w odpowiedzi na nadchodzaca fale perystaltyczng oraz
brakiem skutecznej fali perystaltycznej w trzonie prze-
tyku. Zaburzenia te prowadzg do czynnosciowej nie-
droznosci przetyku, zastoju pokarmu, wtérnego posze-
rzenia i zapalenia. Poczatek objawdw jest stopniowy,
dlatego bardzo czesto mija duzo czasu od wystapienia
objawo6w do rozpoznania, wedtug danych w literaturze
$rednio 2 lata (1, 3, 4). Nalezy pamieta¢, ze pdzno roz-
poznana choroba prowadzi do wyniszczenia chorego.
Rozpoznanie jest ustalane na podstawie wystepuja-
cych objawéw klinicznych, badania radiologicznego
po podaniu $rodka kontrastowego, obrazu endoskopii
oraz zapisu manometrii przetyku.

Radiologia

W badaniu RTG po podaniu barytu stwierdza sie
poszerzenie proksymalnego odcinka przetyku, zweze-
nie wpustu z charakterystycznym objawem ,ptasiego
dziobu” oraz opdznione przechodzenie $rodka kontra-
stowego do zofgdka. Bardzo czesto mozna zaobser-
wowac brak perystaltyki przetyku lub skurcze trzecio-
rzedowe. W momencie nagromadzenia odpowiedniej
ilosci barytu w poszerzonej czesci przetyku cisnienie
w nim wzrasta, przewyzszajac ci$nienie LES, co skut-
kuje powolnym przechodzeniem znacznika, cienkim
strumieniem, z przetyku do zotgdka. Badanie radiolo-
giczne wykorzystywane jest réwniez do oceny skutecz-
nosci leczenia. Wérdd dorostych ocenia sie wysoko$é
kolumny zalegajacego w przetyku barytu $rednio 5 mi-
nut po potknieciu znacznika (1, 3, 4, 8). Obrazy radiolo-
giczne achalazji przedstawiono na rycinie 2.

Endoskopia

Gastroduodenoskopia jest badaniem podstawowym
w diagnostyce przyczyny zwezenia w obrebie LES. Po-
zwala wykluczy¢ obecno$é proceséw rozrostowych,
pierscieni przetyku, zwezeh pozapalnych czy poura-
zowych (oparzenia chemiczne) (3, 4). Badanie endo-
skopowe w przypadku achalazji bardzo czesto jest
prawidtowe. Z odchyleh mozna stwierdzi¢ poszerzenie
przetyku, zaleganie resztek pokarmowych, wpust jest
$cisle zamkniety i nie otwiera sie przy insuflacji. Kon-
sekwencijg zalegan tresci pokarmowej mogg by¢ zmia-
ny zapalne badZz maceracja $luzowki przetyku. Nale-
zy zwrdci¢ uwage na obecno$¢ przepukliny rozworu
przetykowego przepony, gdyz jej obecno$¢ zwieksza
ryzyko perforacji podczas ewentualnego rozszerza-
nia przetyku. Obrazy endoskopowe achalazji przetyku
przedstawiono na rycinie 3.

Manometria przetyku

Badaniem potwierdzajgcym rozpoznanie achalazji
jest manometria przetyku. Manometria wysokiej roz-
dzielczosci pozwala na wyodrebnienie typow achala-
zji wedtug klasyfikacji Chicago: achalazja typu | (kla-
syczna) z minimalnym wzrostem ci$nienia w przetyku,
achalazja typu Il z jednoczesnym wzrostem cisnienia
w catym przetyku oraz achalazja typu lll (spastyczna),
w ktérej potkniecie wywotuje nieprawidtowe skurcze

9

Ryc. 2. Obraz radiologiczny achalazji przetyku

zwezajace Swiatto przetyku (3, 4, 12). Podstawowe
cechy achalazji typu | widoczne w manometrii to pod-
wyzszone spoczynkowe ci$nienie dolnego zwieracza
przetyku (> 45 mmHg), niepetna relaksacja dolnego
zwieracza przetyku lub jej brak (ci$nienie pozostate
> 8 mmHg), mata amplituda lub brak perystaltyki
przetyku, ci$nienie w przetyku przewyzszajace ciénie-
nie w zotadku (3-5). Przetkniecie nie wywotuje sko-
ordynowanych skurczéw przetyku lub wywotuje jed-
noczesne, nieskoordynowane skurcze o obnizonej
amplitudzie. Obraz manometryczny achalazji przety-
ku przedstawiono na rycinie 4.
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Ryc. 3. Obrazy endoskopowe achalazji przetyku

LECZENIE
Leczenie farmakologiczne

Leczenie farmakologiczne jest najrzadziej stosowa-
ng opcja terapeutyczng, z powodu matej skutecznosci.
Dostepne sg nitraty (podawane doustnie lub podjezy-
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kowo) oraz blokery kanatu wapniowego. Zwraca sie
uwage na niska skutecznos$¢ oraz dziatania niepozada-
ne lekow. Wérod populaciji pediatrycznej badania nad
stosowaniem leczenia farmakologicznego sa ograni-
czone (3).

Endoskopia
TOKSYNA BOTULINOWA

Toksyna botulinowa jest neurotoksyng, ktora wy-
wiera dziatanie na cholinergiczne receptory nerwo-
wo-mie$niowe, wywotuje porazenie migesni w wyniku
blokowania uwalniania acetylocholiny na poziomie po-
taczenia nerwowo-migsniowego, hamujac tym samym
przekazywanie impulséw nerwowych przez potaczenie
synaptyczne do czesci ruchowej ptytki. Iniekcje toksy-
ny botulinowej wykonywane sg do dolnego zwieracza
przetyku, w celu hamowania wydzielania acetylocholi-
ny w obrebie zakohczen nerwowych dolnego zwiera-
cza przetyku. Jest to rzadko stosowana metoda lecz-
nicza, efekt utrzymuje sie ok. 3 miesiecy, w miejscu
wstrzykiwania toksyny wytwarza sie stan zapalny, ktéry
wywotuje nastepowe widknienie, co pogarsza wyniki
dalszego ew. operacyjnego leczenia (3, 4).

ROZSZERZANIE PRZELYKU BALONEM

Endoskopowe rozszerzanie przetyku balonem (ang.
pneumatic dilatation — PD) jest chetnie wybierang opcjg
terapeutyczng. Polega na forsownym rozcigganiu
przetyku z peknieciami mieéni LES (bez catkowitego
przerwania przetyku), pozwalajac na swobodny pasaz
pokarmu do zotadka. Objawy po zabiegu ustepuijg
u 70-100% pacjentéw, a efekt utrzymuje sie do 6 mie-
siecy (3-5, 11). Metoda obarczona jest ryzykiem powi-
ktan, z ktérych najgrozniejsze to perforacja przetyku.
Wsrdd powiktan zdarza sie réwniez wystepowanie cho-
roby refleksowej przetyku (ang. gastroesophageal re-
flux disease — GERD), ktéra jest pdéznym powiktaniem
wystepujacym u 5-12% dzieci (3). Przeprowadzone ba-
dania sugeruja, ze u starszych dzieci PD jest skutecz-
nym i bezpiecznym leczeniem pierwszego rzutu, ktére
moze by¢ wystarczajgce bez koniecznos$ci leczenia
chirurgicznego (3).

PRZEZUSTNA ENDOSKOPOWA MIOTOMIA

Przezustna endoskopowa miotomia (ang. peroral
endoscopic myotomy — POEM) to najnowsza technika
leczenia achalazji przetyku, po raz pierwszy opisana
w 2010 roku przez Inoue i wsp. (13). Polega na endo-
skopowym nacieciu mie$ni okreznych przetyku, uzy-
skujgc ten sam efekt jak w miotomii Hellera. W literatu-
rze istniejg jedynie pojedyncze doniesienia, poniewaz
jest to nowa technika, aczkolwiek obiecuje podobnie
trwaly pozytywny rezultat leczenia jak inwazyjna mio-
tomia Hellera, przy wyraZznie mniejszym obcigzeniu
pacjenta (11).

Leczenie chirurgiczne

Za najskuteczniejszg obecnie metode terapeutyczng
uwaza sie leczenie operacyjne. Metoda z wyboru jest
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laparoskopowa miotomia Hellera (ang. laparoscopic
Heller myotomy — LHM) z fundoplikacjg (metodg Nisse-
na lub Toupeta). Polega na podtuznym nacieciu pasma
miesnidwki okreznej na przestrzeni dolnych 5 cm prze-
tyku, cho¢ dokfadna dtugos$¢ naciecia u dzieci nie jest
okreslona. Na skutek tego dochodzi do ostabienia sity
skurczu zwieracza. Wedtug danych literaturowych osia-
ga skutecznos$¢ przekraczajaca 90%, a co wiecej efekt
terapeutyczny utrzymuje sie bardzo dtugo (3-5, 11).
Diugoletnia obserwacja pacjentéw wykazuje, ze LHM
powoduije ustapienie dolegliwosci u 90-95% pacjentow
po 5 latach od operacji oraz u 80-90% pacjentéw po
10 latach. Jesli jednak wystepuje nawrét dolegliwosci,
zazwyczaj wystepuje on w ciggu pierwszych 2-3 lat od
operacji i moze by¢ odzwierciedleniem zwtdknienia dy-
stalnego odcinka przetyku. Pooperacyjna choroba re-
fleksowa przetyku (GERD) moze wystapi¢ u 7-50% pa-
cjentdéw, jednak wprowadzenie do miotomii réwniez
fundoplikacji zmniejszyto odsetek wystepowania tego

i
685 cozazugnst |

Bhsees

5

Ryc. 4. Manometria przetyku przedstawiajgca achalazje
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