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Obwohl die primar idiopathische
Achalasie mit einer Inzidenz von 1
pro 100.000 Einwohner pro Jahr [18]
selten ist, ist sie doch die haufigste
und am besten charakterisierte pri-
mire Osophagusmotilititsstorung.
Die Patienten haben oft einen lan-
gen Leidensweg hinter sich, bevor
die Diagnose gestellt wird, sie einen
in der Therapie der Achalasie erfah-
renen Behandler finden und eine ad-
dquate Therapie durchgefiihrt wird.
Chirurgen, die Antirefluxchirurgie be-
treiben, stehen vor der Schwierig-
keit, dass sich 1) undiagnostizierte
Achalasiepatienten im Kollektiv der
GERD (, gastroesophageal reflux di-
sease”) -Patienten ,verbergen” und
2) die (ausschlieBlliche) Anlage einer
Fundoplikation bei Achalasiepatien-
ten streng kontraindiziert ist. Dies ist

Abkiirzungen
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Diagnostik und Therapie

der Achalasie

einer der wesentlichen Aspekte fiir
die Notwendigkeit einer praoperati-
ven Manometrie vor einer Fundopli-
kation.

Die Achalasie ist definiert als Abwesen-
heit von Peristaltik (nicht notwendiger-
weise von Kontraktionen!) in der tubu-
laren Speiserchre und eine gestorte Re-
laxation des unteren Osophagussphink-
ters (UOS). Pathophysiologie und Atio-
logie der primir idiopathischen Achala-
sie sind nur unvollstindig verstanden. Ak-
tuelle Ergebnisse einer laufenden europii-
schen Multicenterstudie zur ,,Genetik der
Achalasie” des ,,Achalasia Risk Consor-
tium® [10] legen einen genetisch-getrig-
gerten autoimmunologischen Prozess na-
he, der zu den bekannten mikromorpho-
logischen Veranderungen fithrt, dem Ver-
lust von inhibitorischen Neuronen im my-
enterischen Plexus.

Diagnostik
Symptomevaluation

Das Leitsymptom der Achalasie ist die
Dysphagie (>95%), welche in Qualitit
und Auspragung variiert. Weitere Symp-
tome sind Regurgitationen von Nah-
rungsbestandteilen und Schleim, Brust-
schmerzen und Gewichtsverlust, Hus-
ten (durch Aspirationen/Mikroaspiratio-
nen), Globusgefiihl, Missempfindungen,
Geschmackstorungen etc. [5]. Auch Sod-
brennen wird haufig (20-50%) angege-
ben, welches allerdings (bei nicht vorbe-
handelten Patienten) fast nie durch sau-

ren gastrodsophagealen Reflux bedingt
ist. Der Dysphagie-Score nach Eckardt
([5], @ Tab. 1) ist ein gut etabliertes Ins-
trument zur Quantifizierung der Symp-
tomatik. Dieser wird auch in Studien zur
Messung des Therapieerfolges verwendet.
Letztlich sind alle Symptome der Achala-
sie unspezifisch, was zusammen mit der
Seltenheit des Krankheitsbildes ein weite-
rer Faktor fiir die haufige Diagnoseverzo-
gerung ist [6].

Osophhagogastroduodenoskopie

Die Osophhagogastroduodenoskopie
(OGD) ist die Basismafinahme der Dys-
phagiediagnostik und vor allem wich-
tig zum Ausschluss einer Pseudoachala-
sie durch ein Karzinom (oder eine ande-
re morphologische Lision). Bei der Acha-
lasie gilt es — vor allem bei 4lteren Patien-
ten — sowohl primér (bei der initialen Dia-
gnostik) als auch sekundir (im Verlauf)
immer auch an ein Karzinom zu denken.

) Primér und sekundar
ist bei Achalasie immer an
ein Karzinom zu denken

In Achalasie-Serien ist in etwa 2-4% der
Fille eine Pseudoachalasie zu erwarten
[11]. Sekunddr, im Verlauf bei langjah-
riger Achalasie, konnen beide histolo-
gische Typen des Osophaguskarzinoms
(Plattenepithelkarzinom und Adenokar-
zinom) entstehen [15, 16, 38]. Obwohl
das Risiko fiir Speiserohrenkrebs bei Pa-
tienten mit langjahriger Achalasie gegen-
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Tab.1 Dysphagie-Score nach Eckardt. (Mod. nach [5])

Symptome Score

Beijedem Essen  Taglich Gelegentlich/ Keine

wochentlich

Dysphagie 3 2 1 0
Regurgitationen 3 2 1 0
Brustschmerzen 3 2 1 0
Gewichtsverlust ~ <10kg 5-10kg <5kg Kein

3 2 1 0
oGD Ausschluss einer sekundaren Achalasie (Pseudoachalasie) beim Karzinom

am 6sophagogastralen Ubergang

Darstellung des Grades der Dilatation (sehr eingeschrénkt, da abhadngig von
der Luftinsufflation)

Darstellung der verminderten Clearance der Speiserohre/Nahrungsmittel-
retention

Darstellung atypischer Kontraktionen
Darstellung des eng schlieBenden UOS, oft nur auf starkeren Druck passierbar

In Inversion Darstellung des eng schlieBenden UOS mit charakteristisch,,von
unten” sichtbarem Plattenepithel (s. @ Abb. 1)

Manometrie Goldstandard zur Diagnosestellung
Klassifikation verschiedener Typen der Achalasie (s. @ Abb. 2)
Unzureichende Relaxation des UOS
Mit der High-resolution-Manometrie
Integrierter Relaxationsdruck des UOS >15 mmHg

AusschlieBlich tertiare Kontraktionen
Breischluck Morphologisch:

Differenzierung unterschiedlicher Stadien der Speiserhrenmorphologie
(s.8@ Abb.3)

Funktionell:

Verzégerten KM-Passage durch den OGU
Endosonographie z. A.eines Malignoms bei Patienten >45 Jahre
Schnittbild- z. A. eines Malignoms bei Patienten >45 Jahre, einschlieBSlich
gebung (CT/MRT) extradsophagealer Prozesses

CT Computertomographie, KM Kontrastmittel, MRT Magnetresonanztomographie, OGD Osophhagogastro-
duodenoskopie, OGU ésophagogastraler Ubergang, UOS unterer Osophagussphinkter, z. A. zum Ausschluss.

Tab.3 Neue HRM-basierte Chicago-Klassifikation der primaren Osophagusmotilitatsstérun-

gen. (Mod. nach [2])
Kategoriel  Achalasie Typ | klassische Achalasie
Typ Il pandsophageale Kompression
Typ lll spasmodische Form
Kategoriell Ausflussobstruktion ~ Mdgliche Achalasievariante

des OGU Evtl. mit 6sophagealer Hyperkontraktilitat
Kategorie Spezifische Distaler Osophagospasmus
n f{sopl}agusmotili- Jackhammer-Osophagus
faistoinges Vollstandiges Peristaltikversagen
Kategorie Unspezifische Schwache Peristaltik (mit groBen/kleinen Peristaltikliicken)
v C'?.sop"hagusmotili- Gelegentliches Peristaltikversagen
tatstérungen

Nussknacker-Osophagus
Uberschnelle Kontraktionen

HRM High-resolution-Manometrie, OGU ésophagogastraler Ubergang.
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iiber der Normalbevolkerung erhoht ist,
bleibt das absolute Risiko dennoch nied-
rig. Fiir die Uberwachung von Achalasie-
patienten empfehlen wir aktuell Kontroll-
endoskopien im 1- bis 2-jahrigen Rhyth-
mus, wobei trotzdem die Gefahr besteht,
Karzinome erst im lokal fortgeschrittenen
Stadium zu entdecken.

Die endoskopischen Befunde der
Achalasie konnen in fortgeschrittenem
Stadium recht charakteristisch sein. Typi-
sche Befunde sind der eng gestellte und
nur auf Druck mit dem Endoskop passier-
bare 6sophagogastrale Ubergang (OGU),
die Retention von Speisebrei/Fliissig-
keit trotz verlingertem Niichterninter-
vall und die Sichtbarkeit des squamoko-
lumnaren Ubergangs in invertierter Sicht
vom Magen aus (B8 Abb. 1). In frithen Er-
krankungsstadien (in denen die Diagno-
se gestellt werden sollte) ist die Sensitivi-
tat fiir die Diagnosestellung zu gering ([8,
14], @ Tab.2).

Manometrie

Goldstandard zur Diagnosestellung der
Achalasie ist die Manometrie. Die diag-
nostischen Kriterien sind:

1. das Fehlen von Peristaltik in der tu-
buldren Speiserdhre - simtliche Kon-
traktionen sind tertidre (simultane)
Kontraktionen;!

2. die fehlerhafte Relaxation des unte-
ren Osophagussphinkters (integrier-
ter Relaxationsdruck [IRP] des unte-
ren Osophagussphinkters in der
High-resolution-Manometrie [HRM]
>15 mmHg).

Zunehmend wird heute die hochauflgsen-
de Manometrie, High-resolution-Mano-
metrie (HRM)/6sophageale Drucktopo-
graphie (EPT), verwendet. Anhand des
Erscheinungsbildes der Kontraktionen
im tubuldren Osophagus in der HRM/
EPT werden heute nach Pandolfino drei
Typen der Achalasie unterschieden ([22],
O Abb. 2), die auch Eingang in die neue
HRM-basierte Chicago-Klassifikation der

T Ausnahme ist die Kategorie Il der Osophagus-
motilitdtsstorungen nach neuer Chicago-Klas-
sifikation (s. @ Tab. 3), die die Friihform einer
Achalasie reprasentieren, aber noch mit erhalte-
ner propulsiver Peristaltik im tubuldren Osopha-
gus einhergeht (s. @ Abb. 2).



Zusammenfassung - Abstract

primiren Osophagusmotilititsstérungen
gefunden haben ([2], @ Tab. 3).

Osophagusbreischluck-
untersuchung

Die Osophagusbreischluckuntersuchung
ist das beste Verfahren zur Darstellung
der Speiserohrenmorphologie (B Abb. 3)
und zeigt auch funktionell die verzogerte
Passage des Kontrastmittels tiber den
OGU oft mit Spiegelbildung in der tubu-
laren Speiserohre. Die Methode hat, éhn-
lich wie die OGD bei Friihformen, eine
niedrige Sensitividt und kann hier noch
ein vollig normales Bild zeigen, weshalb
sie zum Ausschluss der Erkrankung un-
geeignet ist [7, 8, 14]. In fortgeschritte-
nen Stadien kann die Osophagusbrei-
schluckuntersuchung ein eindriickliches
Bild der sigmoidalen Transformation des
distalen Osophagus zeigen.

Endosonographie und
Computertomographie

Bei Patienten mit Erstdiagnose einer
Achalasie tiber 45 Jahre werden eine
Endosonographie und eine Computer-
tomographie zur Umgebungsdiagnos-
tik zum Ausschluss einer Pseudoachala-
sie empfohlen.

Therapie

Therapieintentionen/-ziele

Eine kurative Therapie der Achalasie gibt
es bislang nicht, da mit keiner Methode
eine Wiederherstellung der normalen
Speiserchrenfunktion méoglich ist. Fiir
die symptomatische Therapie stehen
allerdings effektive Behandlungsoptio-
nen zur Verfiigung, mit denen eine wei-
testgehende Wiederherstellung einer gu-
ten Schluckfunktion moglich ist. Thera-
pieziele sind:
== Aufhebung der Dysphagie und der
Regurgitationen durch Aufhebung
der 6sophagealen Ausflussobstruk-
tion,
== Normalisierung der Clearance der
Speiserchre,
== Privention von gastrodsophagealem
Reflux, der Folge einer jeden die Aus-
flussobstruktion beseitigenden Maf3-
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Zusammenfassung

Die primar idiopathische Achalasie hat gera-
de wegen ihrer geringen Inzidenz (1:100.000)
fiir Patienten und Behandler eine besondere
Bedeutung: Patienten haben oft einen lan-
gen Leidensweg hinter sich, bevor die Dia-
gnose gestellt wird und eine addquate The-
rapie erfolgt. Chirurgen, die Antirefluxchir-
urgie betreiben, missen sicherstellen, dass
Achalasiepatienten in ihrem Patientenkollek-
tiv detektiert werden, um die streng kontra-
indizierte alleinige Fundoplikation zu vermei-
den. Goldstandard fiir die Diagnosestellung
ist die Manometrie, da insbesondere Friihsta-
dien nicht mit ausreichender Sensitivitat an-
hand Symptomevaluation, Endoskopie und
Breischluckuntersuchung zu diagnostizieren
sind. Zunehmend wird die High-resolution-
Manometrie verwendet, die eine Unterschei-
dung verschiedener Typen (Typ | klassische
Form, Typ Il pandsophageale Kompression,
Typ lll spasmodische Form) und eine Abgren-
zung von anderen Motilitdtsstérungen (dis-
taler Osophagospasmus, Jackhammer-Qso-
phagus, Nussknacker-Osophagus etc.) er-
moglicht. Bei Patienten >45 Jahre werden zu-
satzlich eine Endosonographie und eine CT

DOI10.1007/500104-014-2803-1
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zum Ausschluss einer Pseudoachalasie emp-
fohlen. Zwar gibt es keine kurative Therapie,
wohl aber sehr gute Verfahren zur sympto-
matischen Behandlung. Ziele sind Dyspha-
giekontrolle, Verbesserung der 6sophagealen
Clearance, Refluxprophylaxe, und Aufhebung
der Brustschmerzen. Standard ist die vor 100
Jahren von Ernst Heller beschriebene Kardio-
myotomie, die den endoskopischen Thera-
pieverfahren (Botox-Injektion, Ballondilata-
tion) tiberlegen ist. Diese wird heute stan-
dardmaBig als laparoskopische Heller-Myo-
tomie (LHM) durchgefiihrt und mit einer par-
tiellen Fundoplikation kombiniert. Alternativ
wird aktuell die perorale endoskopische Myo-
tomie (POEM) in Zentren klinisch erprobt, mit
der die Heller-Myotomie auf rein endoskopi-
schem Wege durchgefiihrt wird und vielver-
sprechende Ergebnisse erzielt werden.

Schliisselworter

Achalasie - Laparoskopische Heller-
Myotomie - Osophagusmotilititsstérungen -
Perorale endoskopische Myotomie -
Dysphagie

Abstract

The low incidence (1:100,000) makes prima-
ry idiopathic achalasia a problem of special
importance. Patients often have a long med-
ical history of suffering before the diagnosis
is established and adequate therapy provid-
ed. Surgeons who perform antireflux surgery
must be certain of detecting achalasia pa-
tients within their collective of gastroesopha-
geal reflux disease (GERD) patients to avoid
contraindicated fundoplication. The current
gold standard for establishing the diagnosis
of achalasia is manometry. Especially in ear-
ly stages, symptom evaluation, endoscopy
and barium swallow lack adequate sensitivi-
ty. High-resolution manometry (HRM) is in-
creasingly used and allows characterization
of different achalasia types (i.e. type | clas-
sical achalasia, type Il panesophageal pres-
surization and type Il spasmodic achalasia)
and differentiation from other motility dis-
orders (e.g. distal esophageal spasm, jack-
hammer esophagus and nutcracker esopha-
gus). For patients over 45 years of age addi-
tional endoscopic ultrasound and comput-
ed tomography are recommended to ex-
clude pseudoachalasia. A curative treatment

Diagnostics and therapy of achalasia

restoring normal esophageal function does
not exist; however, there are good options for
symptom control. Therapy aims are abolish-
ment of dysphagia, improvement of esopha-
geal clearance, prevention of reflux and abol-
ishment of chest pain. The current standard
treatment is cardiomyotomy, which was first
described 100 years ago by the German sur-
geon Ernst Heller and has been shown to be
clearly superior when compared to endo-
scopic treatment (e.g. botox injection and
balloon dilatation). Heller's myotomy proce-
dure is preferentially performed via the lap-
aroscopic route and combined with partial
fundoplication. Currently, an alternative to
performing Heller’s myotomy via the endo-
scopic route is under intensive investiga-
tion in several centers worldwide. The peroral
endoscopic myotomy (POEM) procedure has
shown very promising initial results and war-
rants further clinical evaluation.

Keywords

Achalasia - Laparoscopic Heller myotomy -
Esophageal motility disorders -

Peroral endoscopic myotomy - Dysphagia
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Abb. 1 A Mégliche Befunde der Osophhagogastroduodenoskopie (OGD) bei Achalasie. a Eng schlieBender und nur auf Druck
passierbarer sophagogastraler Ubergang. b In Inversion sichtbare squamokolumnare Grenze (Z-Linie). ¢ Nahrungs- und Fliis-

sigkeitsretention in der Speiser6hre

N m

e

Abb. 2 A High-resolution-Manometrie. Achalasietypen nach Pandolfino [22] und der neuen Chicago-Klassifikation [2]. Ka-
tegorie I: a Typ | klassische Form, b Typ Il pandsophageale Kompression, ¢ Typ Ill spasmodische Form, d Chicago-Kategorie II:
Ausflussobstruktion des 8sophagogastralen Ubergangs mit erhaltener propulsiver Peristaltik (mdgliche Achalasiefriihform)

nahme (aber vor allem der Mobilisa-
tion der Speiseréhre im Hiatus) sein
kann,

== Beseitigung der Brustschmerzen.

Therapieoptionen (Uberblick)

Eine effektive medikamentose Therapie
gibt es nicht. Die durch glattmuskular re-
laxierende Substanzen, wie langwirksame
Nitrate oder Kalziumkanalblocker, zu er-
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zielende Senkung des UOS-Drucks ist
nicht ausreichend. Probleme sind aufer-
dem Gewohnungseffekt und systemische
Nebenwirkungen (Hypotension, Kopf-
schmerzen, Schwindel; [36]).

Die endoskopische Injektion von Botu-
linumtoxin (BoTx) in den UOS wurde ini-
tial als vielversprechende Methode ange-
sehen und sogar eine prospektiv rando-
misierte Studie gegen die laparoskopische
Heller-Myotomie (LHM) durchgefiihrt

[37]. Diese und andere Studien zeigten,
dass BoTx fiir eine effektive langfristige
Therapie ungeeignet ist [3] und allenfalls
als Test bei diagnostischer Unsicherheit in
Betracht kommt.

Die lange kontrovers gefithrte Diskus-
sion tiber die Verfahrenswahl zwischen
der endoskopischen Ballondilatation und
der chirurgischen Kardiomyotomie nach
Heller erscheint inzwischen zugunsten
der Myotomie entschieden [3, 31, 35].
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Abb. 3 A Osophagusbreischluckuntersuchung. Morphologische Stadien der Achalasie. a Nichtsigmoi-
dale Achalasie mit,Sektglasform’, b Achalasie mit siphonartiger Transformation des 6sophagogastra-

len Ubergangs/sigmoidale Achalasie

Eine neue wissenschaftliche Diskus-
sion bezieht sich auf die Wahl des Zu-
gangsweges zur Heller Myotomie. Aktu-
eller Standard ist die laparoskopische Hel-
ler Myotomie. Intensiv klinisch erprobt
und in Studien untersucht wird aktu-
ell das neue, rein endoskopische Thera-
pieverfahren, die perorale endoskopische
Mpyotomie (POEM), mit dem die Durch-
fithrung der Heller-Myotomie iiber die
transoral-transésophageal-submukosale
Route moglich ist [25].

Ballondilatation vs.
laparoskopische
Heller-Myotomie

Mit der endoskopischen Ballondilatation

(EBD) soll eine Zerreiflung des OGU her-

beigefithrt werden, weshalb der Eingriff

auch ,Kardiasprengung® genannt wird.

Befiirworter der EBD bieten die Methode

auch aktuell noch zur Achalasiebehand-

lung an, obwohl die Methode:

== gemaf aktueller Datenlage hinsicht-
lich der funktionellen Ergebnisse
unterlegen ist [3, 27, 31, 35],

== mit einem hohen Risiko der Osopha-
gusruptur verkniipft ist [1, 26],

== einen negativen Einfluss auf nachfol-
gende effektivere Therapiemafinah-
men haben kann [23, 24, 32].

Die EBD wird mit sehr unterschiedlichen
Strategien durchgefiihrt. Unterschiedlich
sind die Anzahl der EBDs, bevor ein Ver-
fahrenswechsel durchgefiihrt wird?, der
Durchmesser der verwendeten Ballons
(30, 35, 40 mm), die Dauer der Dilatation
- Informationen, die oft in den Befund-
berichten (und teilweise sogar in Studien)
nicht zu finden sind.

Als signifikanter Prognosefaktor fiir
eine erfolgreiche EBD wurde die An-
zahl der Prozeduren, nicht aber die Gro-
3e des Ballons und die Dauer der Dilata-
tion identifiziert [31]. Die systematische
Ubersicht und Metaanalyse von Campos
et al. [3, 27] umfasst 10 Studien mit dem
Vergleich der chirurgischen Myotomie
(n=733) und der EBD (n=640). Die mitt-
lere Symptomverbesserung betrug 62,3%
nach EBD und 85,9% nach Myotomie, bei
einer Nachbeobachtungszeit von 65,3 (12
bis 78) Monaten. Eine Osophagusperfo-
ration erlitten 59 der 733 Patienten nach
EBD (Perforationsrate 8%).

2 Im eigenen Patientengut befinden sich meh-
rere Patienten mit mehr als 40 bis 50 vorange-
gangenen EBD-Behandlungen zum Zeitpunkt
der Vorstellung zur operativen Therapie und
einer bereits maximal dilatierten Speiserdhre
(unpubliziert). Mit der LHM wurde eine sehr
gute Schluckfunktion erzielt.

Gerne werden von Befiirwortern der
EBD die Daten der européischen pros-
pektiv randomisierten Multicenterstudie
»LHM vs. EBD® fiir die Argumentation
»Pro EBD“ herangezogen [1]. Allerdings
ist eine kritische Bewertung dieser Studie
- insbesondere im Hinblick auf die Kom-
plikationsraten — erforderlich [26]. Zwar
zeigt die Studie keine Unterschiede hin-
sichtlich des Therapieerfolgs, wobei al-
lerdings die kurze Nachbeobachtungszeit
von 2 Jahren zu kurz sein diirfte, um den
langfristigen Effekt vor allem der EBD
zu beurteilen, der erfahrungsgemaf} und
nach Datenlage im Verlauf weniger dauer-
haft ist als der der Heller-Myotomie. Eine
Metaanalyse von Langzeitdaten [17] zeigt,
dass die Wahrscheinlichkeit einer Re-
intervention (EBD, Myotomie, Osopha-
gusresektion) in einem Zeitraum von 10
Jahren nach EBD mit 56% signifikant ho-
her ist als nach Myotomie (26%).

Noch wichtiger erscheint allerdings die
kritische Diskussion der Komplikations-
raten in der européischen Multicenterstu-
die [26]: Berichtet wird iiber 4 Osopha-
gusperforationen in der initialen Serie von
13 Patienten, die mit einem 35 mm Ballon
behandelt worden waren - eine inakzep-
tabel hohe Komplikationsrate von 31%
(zweimal konservative Therapie, zwei Pa-
tienten bedurften einer Notoperation).
Diese initiale Serie wurde aus der Analyse
ausgeklammert und nicht in der (eigent-
lich wissenschaftlich korrekten) ,,Inten-
tion-to-treat“-Analyse® beriicksichtigt.
Ausgewertet wurden nur die weiteren
95 nun mit einem gednderten Konzept
(stufenweisen EBD in mehreren Sitzun-
gen, 30, 35,40 mm) und mit der chirurgi-
schen Serie von 107 LHM verglichen. Die-
se zweite EBD-Serie wies dann ,,nur noch®
die (wohl als akzeptabel angesehene) Per-
forationsrate von 4,2% (4 von 95) auf. In-
adiquat erscheint auch der Vergleich die-
ser Speiserohrenzerreiffungen mit Muko-
saldsionen bei der LHM: Solche wurden
bei 13 der 106 Patienten (12%) beobachtet,
allerdings unmittelbar wéhrend der Ope-
ration erkannt und repariert. Eine Kon-
version zum offenen Vorgehen war in
einem Fall (0,9%) erforderlich.

3 Auswertung entsprechend der urspriinglich
vorgesehenen Behandlung.
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Tab.4 Aktuelle Daten der Wiirzburger POEM-Serie (n=42)

Gesamtzahl Patienten n=42
Geschlechterverhaltnis Manner 27
Frauen 15

Medianes Alter

47,5 (10-88) Jahre

Indikationen/Diagnosen

- Achalasie Typ | n=17
- Achalasie Typ Il n=15
— Achalasie Typ lll n=5
- 0GU-Ausflussobstruktion n=2
— Distaler Osophagospasmus n=1
— Jackhammer-Osophagus n=1
— Nussknacker-Osophagus n=1
POEM-Prozedur

— Anteriores POEM n=37
— Posteriores POEM n=>5
Vorbehandlung n=16 (38%)
-PD n=6
- PD + Botox n=2
- Botox n=3
-LHM n=2
- PD + Botox + Lap. Nissen n=1
- Lap. Magenreposition + Toupet n=1
— Medikamentds (Nitrate) n=1

Ergebnisse

Sehr gutes + gutes Therapieansprechen

n=34(91,9%)

Sehr gute Dysphagiekontrolle (vollstandige Beschwerdefreiheit)
n=24(57,1%)

Gute Dysphagiekontrolle (diskrete Restbeschwerden
n=14(33,3%)

Schlechte Dysphagiekontrolle

n=4(9,5%)

Therapie:

2X posteriores Re-POEM
1x LHM geplant

1x EBD geplant

Sekundarer gastroosophagealer Reflux
nach POEM?

Therapie der sekunddren GERD:
PPI (n=5) mit gutem Therapieansprechen

Keine Refluxsymptome

n=23(79,3%)

Milde klinische Refluxsymptome

n=4(13,8%)

Schwere klinische Refluxsymptome

n=2 (6,9%)
1x nach Re-POEM nach LHM,
1% nach POEM bei Jackhammer

Endoskopisch

n=3 (10,3%)

pH-metrisch

n=7(24,1%)

Lap. Dor (n=1)

Komplikationen

— Intraoperativ

- Pneumoperitoneum n=1

- Blutung =1

— Mukosaldsion n=>5

— Postoperativ

- Ulkus n=2

- Blutung n=1
Mittlere Nachbeobachtungszeit 4,72 Monate

Kontrolle mit Symptomanalyse, Endoskopie und pH-Metrie nach 3 bis 6 Monaten (n=29).

EBD endoskopische Ballondilatation, GERD ,gastroesophageal reflux disease’, Lap. laparoskopisch, LHM laparoskopische Heller-Myotomie, PD pneumatische Dilatation,
POEM perorale endoskopische Myotomie, PPI Protonenpumpeninhibitoren.
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Eine weitere neue Metaanalyse zeigt
ebenfalls die Uberlegenheit der LHM
gegeniiber der EBD [31]. Inkludiert wur-
den 590 Patienten: Die Analyse zeigt
einen héheren Behandlungserfolg mit
LHM im Vergleich zu EBD nach 12 Mo-
naten (Odds Ratio [OR] =3,77; p=0,002),
ein Vorteil zugunsten der LHM, der nach
ldngeren Nachbeobachtungszeiten (24 bis
60 Monate) noch deutlicher wird (OR
=4,77; p<0,001).

Negativer Effekt
derVorbehandlung?

Ob die Ergebnisse der chirurgischen
Myotomie durch eine endoskopische
Vorbehandlung kompromittiert werden,
unterliegt einer kontroversen Diskus-
sion. Einige Arbeiten haben negative Ef-
fekte der endoskopischen Vorbehandlun-
gen gezeigt [23, 24, 32], wihrend andere
Arbeiten den Wert der chirurgischen
Myotomie als geeignete ,Rettungsstrate-
gie“ nach misslungener endoskopischer
Vorbehandlung betonen, die auch nach
EBD gefahrlos moglich sei.

Fazit zur EBD. Die oben genannten
Griinde sprechen gegen die EBD als Erst-
linientherapie der Achalasie und unter-
stiitzen die Verwendung der Myotomie
als Standard.

Myotomie nach Heller

Standard der Therapie der Achalasie ist
heute die Myotomie nach Heller. Das
Prinzip der Myotomie des Osophagus
und der Kardia (,,Kardiomyotomie®) ist
100 Jahre alt. Der deutsche Chirurg Ernst
Heller beschrieb bereits 1913 das bis heute
nach ihm benannte Therapieprinzip [13].
Heller fiihrte die Myotomie iiber eine
Laparotomie durch und schlug vor, so-
wohl an der Ventralseite als auch an der
Dorsalseite der Speiseréhre eine solche
Muskelspaltung durchzufiihren, um den
»Schleimhautschlauch® durch Ausein-
anderweichen der Muskulatur suffizient
freizulegen.

Wir verzichten hier auf die Detaildis-
kussion der einzelen operationstechni-
schen Aspekte der LHM, die erst kiirzlich
hier dargestellt worden sind [12].

Wahl der Antirefluxmanschette bei
laparoskopischer Heller-Myotomie

Auch das Hinzufiigen einer Fundoplika-
tion zur Refluxprophylaxe ist heute Stan-
dard bei der LHM. Eine prospektiv ran-
domisierte Studie [30] hat gezeigt, dass
durch (partielle anteriore) Dor-Fund-
oplikation die (nach 6 Monaten gemes-
sene) Sdureexposition signifikant ge-
senkt werden kann, bei gleicher Dyspha-
giekontrolle. In einer weiteren randomi-
sierten Studie wurde untersucht, ob auch
eine Vollmanschette nach Nissen zur Re-
fluxprophylaxe verwendet werden kann
[29]: Nach einer mittleren Nachbeob-
achtungszeit von 125 Monaten bestand
kein signifikanter Unterschied hinsicht-
lich Refluxkontrolle, bei allerdings signi-
fikant schlechterer Dysphagiekontrolle
in der Nissen-Gruppe im Vergleich zur
Dor-Gruppe (85% vs. 97,2%). Hieraus ist
einerseits zu schlieflen, dass die Nissen-
Fundoplikation vermieden werden sollte
und die Kombination der Myotomie mit
der Dor-Manschette zu bevorzugen ist.
Andererseits kann man ableiten, dass die
Kombination der Nissen-Manschette mit
der Myotomie nicht absolut zwingend zu
einer schlechten Schluckfunktion fithren
muss, was wichtig ist zu wissen, falls es aus
anderen Griinden einmal motwendig sein
sollte (z. B. Notoperation bei Perforation
nach Myotomie) eine Nissen-Fundoplika-
tion anzulegen.

Den Vergleich Dor-Fundoplikation vs.
(partielle posteriore) Toupet-Fundoplika-
tion addressiert eine (niedrigrangigere)
amerikanischen Multicenterstudie mit 85
randomisierten, aber nur 60 ausgewerte-
ten Patienten [28]. Fiir nur 43 Patienten
stand zur Refluxobjektivierung eine pH-
Metrie nach 6 bis 12 Monaten zur Verfii-
gung. Hier zeigte sich kein statistisch sig-
nifikanter Unterschied zwischen Toupet
und Dor (bei nicht signifikantem Trend
zugunsten des Toupet). Hinsichtlich Dys-
phagie und Lebensqualititsverbesserung
bestand ebenfalls kein Unterschied. Letzt-
lich erscheint diese Studie allerdings nicht
geeignet, den aktuell weitestgehend ak-
zeptierten Standard - Verwendung der
Dor-Manschette — zu widerlegen. Als
entscheidender Vorteil sehen wir die De-
ckung der Myotomiestelle, was bei Muko-
saldsionen entscheidend sein kann.

Der neue Weg zur
Heller-Myotomie: POEM

Die perorale endoskopische Myotomie
(POEM) ermoglicht die Heller-Myoto-
mie iiber die transoral-transdsophageal-
submukosale Route, also als echtes NO-
TES (,,natural orifice transluminal endo-
scopic surgery“) -Verfahren. Das techni-
sche Prinzip und die Datenlage sind erst
kiirzlich von uns hier referiert worden
[25]: Bei POEM wird mit dem flexiblen
Endoskop zunichst ein ,,mukosaler En-
try (Schleimhautschnitt) angelegt, von
wo aus ein submukosaler Tunnel gebildet
wird. Dann erfolgt ebenfalls antegrad die
Myotomie der Ringmuskulatur. Abschlie-
end erfolgt der Clipverschluss der Mu-
kosa.

Eigene POEM-Serie (n=42)

Mittlerweile wurden 42 POEMs wegen
verschiedener Indikationen in unserer
Klinik durchgefithrt (B Tab.4). Die
Kurzzeitergebnisse (mediane Nachbeob-
achtungszeit 4,72 Monate) sind weiterhin
recht vielversprechend mit 91,9% sehr gu-
ter bis guter Dysphagiekontrolle. Ein sehr
gutes (vollstindiges) Therapieansprechen
(keinerlei Beschwerden mehr) berichten
24 Patienten (57,1%). Ein gutes Therapie-
ansprechen (geringe Restbeschwerden)
berichteten 14 Patienten (33,3%). Als ge-
ringe Restbeschwerden wurde hier bereits
eingestuft, wenn Patienten berichteten bei
der Nahrungsaufnahme vermehrt Was-
ser hinzutrinken zu miissen. Ein echtes
Therapieversagen (inakzeptable Dyspha-
gie, schlechte Clearance der Speiserchre)
wurde bei 4 Patienten (8,1%) beobachtet,
zweimal resultierend aus einer der Lern-
kurve geschuldeten unvollstindigen Myo-
tomie. Zwei dieser Patienten wurden mit
einer posterioren Remyotomie behandelt,
wodurch eine gute Schluckfunktion er-
zielt wurde. Eine Patientin hatte ein exzel-
lentes Behandlungsergebnis nach POEM
bei OGU-Ausflussobstruktion (Achala-
sievariante/Frithform) nach 3 Monaten
und stellte sich dann nach 6 Monaten mit
Dysphagierezidiv wieder vor.

Als Nachteil erscheint beim POEM-
Verfahren die Schwierigkeit, die Vollstin-
digkeit der Myotomie anhand der nur ver-
fiigbaren indirekten Kriterien zu erken-
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Abb. 4 A Die Messung des Durchmessers und der Dehnbarkeit (,distensibility”) des &sophagogastralen Ubergangs mit dem
Endo-Flip-Verfahren. a Pra- und b Post-POEM-Myotomie zeigen den Erfolg der MaBBnahme an

nen. Einen Ausweg bietet hier ein neu-
es, seit einigen Monaten auch im eigenen
Vorgehen eingefiihrtes Verfahren zur Dis-
tensibilitdtsmessung des OGU mit Endo-
Flip (Crospon, Inc, Dangan, Galway, Ir-
land). Hierbei werden vor und nach der
Myotomie mehrere Messung des Durch-
messers und der ,,distensibilty (Dehnbar-
keit) des OGU durchgefiihrt, um unmit-
telbar intraoperativ das Ergebnis der Myo-
tomie vorauszusagen (B Abb. 4). Derzeit
wird versucht, Normwerte zu etablieren,
um vorherzusagen, bei welchem Aus-
maf eine perfekte Dysphagiekontrolle er-
zielt wird und ob postoperativ Reflux als
Nebenwirkung zu erwarten ist [33].

Die Refluxraten — sowohl klinische als
auch morphologische (Endoskopie) und
funktionelle (pH-Metrie) — sind bislang
niedrig. Frei von Refluxsymptomen sind
79,3%. Uber milde Refluxsymptome be-
richten 4 Patienten (13,7%), mit gutem
Ansprechen auf PPI. Bei einer Patientin
mit POEM bei Jackhammer-Osophagus
fithrten wir bei schweren Refluxsympto-
men eine laparoskopische Dor-Fundopli-
kation durch.

Insgesamt sind die Ergebnisse nach
POEM weiter vielversprechend. Das Ver-
fahren ist mit wenigen Komplikatio-
nen durchzufithren. Allerdings steht der
hoéchstrangige wissenschaftliche Ver-
gleich mit dem aktuellen Standard, der
LHM, aus.
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Laufende Studien zur Evaluation
von POEM

Zwei prospektiv randomisierte Studien
untersuchen die Wertigkeit von POEM: In
einer von Thomas Rosch vom Universitats-
Klinikum Eppendorf initiierten Studie wird
die POEM-Operation mit der LHM ver-
glichen (Studiennummer bei ClinicalTri-
als.gov: NCT01601678). In einer von Guy
Boeckxstaens von der Universitdt in Leu-
ven/Belgien initiierten prospektiv rando-
misierten Multicenterstudie (Studiennum-
mer bei ClinicalTrials.gov: NCT01793922)
wird POEM gegen die EBD untersucht.

Osophagusresektion

Im ,,Endstadium® der Achalasie kann die
Osophagusresektion eine ,,Ultima-Ratio"-
Therapieoption zur Wiederherstellung von
Lebensqualitat darstellen [2, 4, 20]. Aller-
dings ist dieses ,,Endstadium® der Achala-
sie relativ unscharf definiert. In der Litera-
tur wird vielfach eine ,funktionslose, ma-
ximal dilatierte Speiserohre® als ,,Endsta-
dium® angenommen. Allerdings zeigen Li-
teraturberichte, wie auch die eigene Erfah-
rung, dass auch bei extrem dilatierter Spei-
serohre mit der LHM eine gute Schluck-
funktion zu erzielen sein kann [9, 19, 34].
Es ist gezeigt worden, dass der praoperati-
ve Grad der Dilatation die chirurgischen
Ergebnisse der LHM nicht wesentlich be-
einflusst [9, 34]. Aus diesem Grunde be-
steht weitestgehend Konsens dariiber, dass
auch bei maximaler Dilatation der Speise-
réhre vor Indikation zur Osophagusresek-

tion stets alle nicht resezierenden Verfah-
ren ausgeschopft werden sollten.

Vor der Resektion steht
stets die Myotomie!

Weitere Aspekte, wie der Zugangsweg zur
Osophagektomie (transthorakal/trans-
hiatal) oder die Art der Rekonstruktion,
konnen an dieser Stelle nicht weiter ver-
tieft werden.

Fazit fiir die Praxis

== Die Sensitivitat von Symptomanalyse,
OGD und Breischluckuntersuchung
ist fiir die Diagnosestellung der pri-
mar idiopathischen Achalasie zu ge-
ring, die Manometrie stellt den Gold-
standard dar. Die HRM ermaglicht die
Unterscheidung relevanter Subtypen.
Zum Ausschluss einer Pseudoachalasie
sollte bei Patienten >45 Jahre die OGD
um Schnittbildgebung und endoskopi-
schen Ultraschall erganzt werden.

== Die Myotomie nach Heller ist das
Standardverfahren zur Therapie der
Achalasie. Die EBD ist unterlegen
(Langzeitergebnisse, Rupturkompli-
kationen, negativer Effekt auf nach-
folgende effektivere Therapie). Die
Heller-Myotomie via POEM hat viel-
versprechende initiale Ergebnisse ge-
zeigt, aber die héchstrangige wissen-
schaftliche Validierung und Langzeit-
ergebnisse stehen aus.
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