
Interesting case (Esophageal achalasia) 
A 7-month-old female infant with chronic vomiting 

27 กนัยายน 2556 
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สถาบนักุมารเวช 

โรงพยาบาล สมิติเวช สุขมุวิท 

 

ทารกเพศหญิง อาย ุ7 เดือน สัญชาติ โอมาน 
 

CC: อาเจียนทุกวนัมา 4 เดือน 
PI:  ทารกเร่ิมอาเจียนตั้งแต่อาย ุ3 เดือน อาเจียนหลงักินนม 5-10 นาที  มีอาการทุกวนัและทุกคร้ังท่ี
กิน ไอก่อนอาเจียน บางคร้ังก็ไม่ไอ   กินนมแม่อยา่งเดียว ยงัไม่ไดเ้ร่ิมใหอ้าหารตามวยั  น ้าหนกัลด 
1 กิโลกรัม ใน 1 เดือน  
       ตั้งแต่อาย ุ5 เดือน ตอ้งนอน รพ. ดว้ยเร่ือง ปอดอกัเสบ 3 คร้ัง   ปัจจุบนัตอ้งพน่ยา ventolin NB 
2 คร้ังต่อวนัทุกวนั  ยงัมีอาการอาเจียนอยูทุ่กวนัและทุกม้ือหลงักินนม  
 

PH: เกิดครบก าหนด น ้าหนกัแรกเกิด 2.6 กิโลกรัม ไม่มีปัญหาหลงัเกิด 
         ก่อนอาย ุ3 เดือน กินนมไดป้กติดี ไม่มีอาเจียน 
 

FH: พอ่ เป็น หอบหืด 
 

Physical examination:  
Marasmic appearance, BW 5 kg (<P3), length 66 cm (P50), HC 39 cm, SpO2 97% in room air 
Vital signs: BT 36.8oC, PR 100/min, RR 40/min, BP 90/60 mmHg  
HEENT: no pallor, no icteric sclerae 
Heart: normal S1& S2, no murmur 
Lungs: occasional rhonchi, no wheezing, no chest retraction 
Abdomen: no distension, active bowel sound, soft, no hepatosplenomegaly 
Extremities: no rash 
Neurological exam: within normal limit 
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Problem lists: 1. Chronic vomiting                      
                           2. Failure to thrive / PEM 
                           3. Recurrent pneumonia                 
                           4. Chronic lung disease  
 

Differential diagnosis: 

• Gastroesophagel reflux disease with stricture 

• Pharyngeal incoordination / TE fistula 

• Eosinophilic gastroenteritis 

• Esophageal / gastric obstruction 

• Hypertrophic pyloric stenosis (very unlikely, onset is too late)  

• Gastric malrotation  

• Cow milk protein allergy / food allergy 

• Motility disorder: achalasia, esophageal dysmotility, pseudo-achalasia  

• Neurological disorder 

• Metabolic disorder 
 

Investigations: 

• CBC: Hct 36%, WBC 10,580/ cu mm (N 23, L 66, E 3%), Plt 335,000/ cu mm 

• Na 138, K 4.5, Cl 101, CO2 21 mEq/L 

• Blood sugar 85 mg/dL;  AST 30, ALT 26 IU/L 

• TB/DB 0.6/0.2 mg/dL, serum albumin 4.3 g/dL 

• Calcium 10,  phosphorus 5.8 mg/dL 

• Amylase 48 U/L; BUN 8, Cr 0.3 mg/dL 

• IgE for cow milk : class II (0.70-3.50 kU/I) 

• Abdominal ultrasound : normal Ptha
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Chest x-ray: Bilateral bronchopneumonia 

 

 

Upper GI study: diffuse dilatation of esophagus with bird-beak appearance of  lower esophagus.  
                                  Marked narrowing of EG junction is observed. Delayed passing of contrast media in 
                                  esophagus. 
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จากผล work up เพิม่เติม  เหลอื differential diagnosis: 
• Achalasia  
• GERD with stricture 
• Eosinophilic esophagitis  
• Pseudo-achalsia  

 

Diseases associated with achalasia-like motility: 

• Malignancy  

• Chagas disease 

• Amyloidosis 

• Sarcoidosis 

• Neurofibromatosis 

• Eosinophilic gastroenteritis 

• Multiple endocrine neoplasia, type 2B 

• Juvenile Sjögren syndrome with achalasia and gastric hypersecretion 

• Chronic idiopathic intestinal pseudo-obstruction 

• Anderson-Fabry disease 
 

Gastroscopy:  
           Esophagus : moderate retained white fluid (milk)  from upper to lower esophagus, no fistula 
           EG-junction : mild dilatation of distal esophagus, endoscope (8.8 mm) can be passed with  a little 
                                   bit force and minimal tear, but no active bleeding 

Ptha
iga

str
o.o

rg



 

   
 Stomach : normal mucosa 

 
 Duodenal bulb : multiple small lymphoid hyperplasia  
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Pathology result: Glycogenic acanthosis, no organism or inflammatory cell infiltration seen  

  
 

Final diagnosis is Achalasia 

          หลงัจากส่องกลอ้ง ผูป่้วยไม่อาเจียนอีก ดูดนมไดดี้  อาจเป็นจากท่ีตอนส่องกลอ้งมี partial dilatation ได้
ปรึกษาศลัยกรรมเด็กเร่ืองการผา่ตดั Heller myotomy  แต่มารดาปฎิเสธเพราะเห็นวา่ทารกไม่อาเจียนแลว้    
ไดแ้นะน ามารดาวา่ มีโอกาสท่ีจะมีอาการกลบัมาเป็นซ ้ าอีก ถา้มีอาการมาอีกแนะน าให้ผา่ตดั หรือท า 
esophageal dilatation 

          ส่วนอาการทางปอดไดป้รึกษากุมารแพทยโ์รคทางเดินหายใจ ใหพ้น่ยา รักษาแบบ chronic lung 
disease  

          นอกจากน้ีไดป้รึกษากุมารแพทยต่์อมไร่ท่อ  เน่ืองจาก โรค achalasia ในเด็กอาจจะพบร่วมกบั  

Allgrove syndrome (4 “A” syndrome) ไดแ้ก่ 1. achalasia 2. alacrima (ร้องไหไ้ม่มีน ้าตา)                              
3. autonomic disturbance และ 4. ACTH (corticotropin) insensitivity ซ่ึงท าใหเ้กิด adrenal insufficiency จะมี 
hyperpigmentation และ low serum cortisol แต่จะมี normal serum electrolytes เพราะไม่มีผลกบั aldosterone 
ซ่ึงผูป่้วยรายน้ีมีผล serum electrolytes ปกติ  กุมารแพทยต่์อมไร่ท่อแนะน าวา่ ผูป่้วยร้องไหมี้น ้าตา คงนึกถึง 
Allgrove syndrome นอ้ย  ยงัไม่ตอ้ง ตรวจ ACTH stimulation test ใหติ้ดตามดูอาการ  
 
Progression  
          ช่วง 1 เดือน (อาย ุ7 เดือน) หลงัจากส่องกลอ้ง ทารกกินได ้ไม่อาเจียนเลย น ้าหนกัเร่ิมข้ึน เม่ืออาย ุ8 
เดือน เร่ิมมีอาการอาเจียนอีก เกือบทุกม้ือ ไดแ้นะน ามารดาวา่ การท า esophageal dilatation ไม่ไดห้ายขาด  
อาจจะมีอาการกลบัมาใหม่ไดอี้ก  ตอ้งท าหลายคร้ัง  มารดาจึงตดัสินใจใหผ้า่ตดั Heller myotomy  หลงัผา่ตดั
ไม่มีภาวะแทรกซอ้น ไม่มีอาเจียน กินได ้น ้าหนกัข้ึนดี 
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Achalasia 
 

          ค  าวา่ achalasia มาจากภาษากรีกท่ีแปลวา่ ไม่คลายตวั เป็น primary motor disorder ท่ีมี absence of 
peristalsis in distal esophagus จาก smooth muscle และมี incomplete relaxation of the lower esophageal 
sphincter (LES) ท าใหมี้อาการเหมือน esophageal obstruction จดัเป็น functional obstruction โดยมีการ
รายงานผูป่้วยรายแรกในปี ค.ศ.1674 โดย Sir Thomas Willis และไดมี้การตั้งช่ือโรควา่  “achalasia”  ในปี 
ค.ศ. 1927 โดย Hurst   การศึกษาจากต่างประเทศพบอุบติัการณ์ของโรค ประมาณ  0.1:100,000 คน 
(England . Wales study)  ความชุก 10.8 : 100,000 คน ส่วนใหญ่จะวินิจฉยัขณะอาย ุ  7-15 ปี  พบในเด็กอายุ
นอ้ยกวา่ 15ปี ประมาณ 3-5% พบนอ้ยมากในทารก 
 

Pathophysiology: 

• มี degeneration of Auerbach’s  myenteric plexus  

• จ านวน myenteric ganglion cells ลดลง หรือ อาจมีจ านวนปกติ แต่มี myenteric fibrosis  

• loss of intrinsic inhibitory enteric neurons 

• ผลท าใหมี้การไม่สมดุลระหวา่ง excitatory and inhibitory input  ท าใหมี้ ineffective 
esophageal peristalsis และ incomplete LES relaxation  

 

Etiology: 

 Primary (idiopathic) ไม่ทราบสาเหตุชดัเจน 
 Secondary Chagas disease สาเหตุจากเช้ือ Trypanosoma cruzi                                                  

(พบบ่อยใน South และ Central America) เบาหวาน  มะเร็งบางชนิด  
Many hypotheses: 

• โรคติดเช้ือจากไวรัสบางชนิด เช่น measles, HSV-1, VZV 

• สาเหตุทางพนัธุกรรม เช่น อาจพบร่วมกบัโรคทางพนัธุกรรมบางโรค เช่น Trisomy 21, 
Hirschsprung disease, Allgrove syndrome, familial dysautonomia  

• สาเหตุจาก autoimmunity 
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           จากการส ารวจผูป่้วย 175 รายในปี 1994 พบวา่ มีอาการขณะเป็นทารกประมาณ 18% แต่สามารถ
วนิิจฉยัขณะเป็นทารกไดเ้พียง 6% 

Clinical manifestations in infant: 

• Vomiting (62.5%) 

• Failure to thrive (75%) 

• Recurrent aspiration pneumonia (50%) 

Clinical manifestations in children: 

• Vomiting (80%) 

• Dysphagia (75%) 

• Weight loss (64%) 

• Chest pain and odynophagia (45%) 

• Respiratory symptoms (44%) 

• Failure to thrive (31%) 

• Choking and food regurgitation (21%) 
 

Diagnosis of achalasia 

• History: มีประวติัและอาการท่ีท าใหคิ้ดถึงโรค achalasia เช่น อาเจียน กลืนล าบาก เป็นปอด
อกัเสบบ่อยๆ เล้ียงไม่โต ส าลกัอาหาร 

• Chest x-ray : มี widening of mediastinum , air- fluid level in lower chest, double 
mediastinal stripe  

• Barium swallowing : diagnostic accuracy 95%; dilated distal esophagus, bird’s beak-like, 
sigmoid shape, fluoroscope: absent / delayed persistalsis  

• Gastroscopy ดงัจะกล่าวต่อไป  

• Esophageal manometry   
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Endoscopic findings in achalasia: 

• Retained food in dilated esophagus without mechanical obstruction 

• Tight EG junction (difficult to distend with air insufflation) but can pass scope to stomach 
with little force  

• Esophageal mucosa : normal  

• Inflammation, ulceration : irritation caused by retained food or pills  

• Esophageal stasis predisposed to candida infection (adherent whitish plaques on the 
mucosa surface) 

• Normal endoscopic finding dose not rule out achlasia  
 
Conventional esophageal manometry: PPV 96%, specificity 98%, sensitivity 100%   
จะพบลกัษณะดงัน้ี 

1. Elevated resting LES (> 45 mmHg) 
2. Incomplete LES relaxation after a swallow  
3. Aperistalsis in the smooth muscle portion  of the body of  the esophagus 

 

 
                             Milner-Fenwick, Inc. at AGA.1-800-432-8433 
 

          การท า esophageal manometryไม่สามารถแยก primary (idiopathic) achalasia จาก        
pseudo-achalasia ดงันั้นถึงแมว้า่ผล esophageal manometry จะเขา้ไดก้บั achalasia ก็ควรท่ีจะท า 
gastroscopy เพื่อการวนิิจฉยัแยกจาก pseudo-achalasia Ptha
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High resolution esophageal manometry: สามารถใชแ้ยก subtype ของ esophageal achalasia ได ้
การแยก subtype จะช่วยบอก prognosis ของโรคไดโ้ดยการรักษาจะไดผ้ลดีท่ีสุดใน type II และจะไดผ้ลนอ้ย
ท่ีสุดใน type III 

 
Original figure modified from this publication. Pandolfino JE, Kwiatek MA, Nealis T, et al.  
Achalasia: a new clinically relevant classification by high-resolution manometry. Gastroenterology 2008; 
135:1526.  
 
ตารางการเปรียบเทยีบเกณฑ์การวนิิจฉัย achalasia โดยใช้ conventional หรือ high resolution manometry  
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Treatment of achalasia:  

• Chronic condition without cure 

• Current treatment aim  decreasing the resting pressure in LES 
Goals of treatment:  

• Relieve patients’ symptoms 

• Improve esophageal emptying 

• Prevent further dilation of the esophagus 
Treatment of choice is still debated:  

• Pharmacological therapy 

• Botulinum toxin injection 

• Pneumatic dilatation  

• Temporary self-expanding metalic stent (case report of a 12-year-old patient)  

• Peroral endoscopic myotomy (POEM) 

• Surgical myotomy  
 
Pharmacological Therapy: 

• ยากลุ่มท่ีใช ้ไดแ้ก่ nitrates, calcium channel blockers และ phosphodiesterase 
inhibitors ท  าใหเ้กิด relaxation of smooth muscle of LES  เช่น  isosorbide dinitrate 
patch, nifedipine  

• ผลการรักษา variable success 53-87%   

• ผลขา้งเคียงจากการรักษา 30% เช่น  nitrate ท  าใหเ้กิด headache, hypotension 

       และ Ca channel blocker ท าใหเ้กิด peripheral edema และ frequently associated 

       with tachyphylaxis  

• มกัใชเ้ป็นการรักษาชัว่คราวก่อนท่ีจะท า definitive therapy  
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Botulinum toxin injection: 

 
• ใช ้botulinum toxin ซ่ึงเป็น potent pre-synaptic  inhibitor of acetylcholine release 

from nerve endings 

• ฉีดท่ี LES  จะท าใหเ้พิ่ม LES smooth muscle tone  ผลรวมท าใหมี้การลดลง
ของ LES pressure 

• ต าแหน่งท่ีฉีด  ฉีดเหนือ squamo-columnar junction อยา่งนอ้ย 4 quadrants  

• ผลของการรักษา 80%  

• ผลการรักษาจะลดลงตามเวลา ไดผ้ล 70% ท่ี 3 เดือน 53% ท่ี 6 เดือน และ ลดเหลือ 
41% เม่ือเวลาผา่นไปมากกวา่ 12 เดือน 

 

Pneumatic dilatation: 

• การท า graded pneumatic dilatation เพื่อใหมี้การฉีกขาดของ muscle fiber  

• ขนาด balloon size 18-35 mm (ถา้ไม่มีอาจใช ้CRE balloon ขนาด 18, 19, 20 mm 
หรือใช ้pneumatic balloon ขนาด 30, 35 mm)  

• ผลการรักษา 1 เดือนแรก และยงัคงไดผ้ลใน 2 ปีแรก เท่ากบั 85% 

• ผลการรักษาจะลดลงตามเวลา ไดผ้ล 74% ท่ี 6 เดือน  68% ท่ี 12 เดือน และ 58% ท่ี 3 
ปี โดย 1/3 จะมีอาการกลบัเป็นซ ้ าและตอ้งการการรักษาอีกใน 4-6 ปี 

• ผลแทรกซอ้นท่ีอาจเกิดข้ึนไดแ้ก่ perforation (1.6%), heart burn (15-35%) 

• ถา้ท าการ dilatation > 3 คร้ังแลว้ยงัมีอาการอยู ่แนะน าให้ผา่ตดั  
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รูป แสดงการท า pneumatic dilatation และ อุปกรณ์  จาก  เวปไซด ์  
 

Surgical myotomy  

• ผา่ตดัท า Heller myotomy with partial fundoplication  

• การท าแบบ laparoscopic ดีกวา่ transabdominal  และ trans abdominal ดีกวา่แบบ
transthoracic  

• ไดผ้ลดีใน achalasia type I มากกวา่ type II  

• ผลการรักษา 1 เดือนแรก และยงัคงไดผ้ลใน 2 ปีแรก เท่ากบั 90% 

• ภาวะแทรกซอ้นท่ีอาจเกิดข้ึน ไดแ้ก่ GERD (9%), perforation, pneumothorax, 
bleeding, phrenic nerve paralysis, infection, herniation of stomach 

• ภาวะแทรกซอ้นท่ีอาจเกิดข้ึนไดใ้นระยะยาว ไดแ้ก่ persistent dysphagia, GERD 
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แนวทางในการรักษา (เอกสารอา้งอิง 1) 

 
 

โรค achalasia เพิ่มอตัราเส่ียงในการเป็นมะเร็งหลอดอาหารชนิด  squamous cell CA, 
adenocarcinoma ประมาณ 1.8%  อยา่งไรก็ตามในปัจจุบนั ยงัไม่มีค  าแนะน าใหท้  า 
endoscopic surveillance แนะน าตรวจเม่ือมีอาการท่ีสงสัยเท่านั้น 
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