Originalien

J. Gastroenterol. Hepatol. Erkr. 2022 - 20:64-72
https://doi.org/10.1007/s41971-022-00131-2
Angenommen: 13. Juni 2022

Online publiziert: 11. Juli 2022

© Der/die Autor(en) 2022

®

Check for
Updates.

Die Dysphagie und der nichtkardia-
le Thoraxschmerz stellen unterschitzte
Symptomkomplexe dar, die von Pa-
tient*Innen lange durch unterschiedliche
Coping-Strategien toleriert werden. Ei-
ne ausfiithrliche Abklarung erfolgt daher
meist erst lange nach Symptomenbeginn.
Vor der Durchfithrung funktioneller di-
agnostischer Tests sollte zum Ausschluss
einer morphologischen Ursache eine
Osophagoduodenoskopie erfolgen. Bis
zum Beweis des Gegenteils ist eine
Schluckstoérung ein Alarmsymptom, das
auf eine maligne Erkrankung hinweisen
kann. Ohne die Entnahme von Biopsien
aus der Speiserohre kann die Unter-
suchung nicht als vollstindig erachtet
werden, da z. B. die eosinophile Osopha-
gitis eine wichtige Differenzialdiagnose
bei Schluckstorungen darstellt.

Zur weiteren Untersuchung von Moti-
litatsstérungen stellt die Osophagusma-
nometrie den Goldstandard dar. Mogli-
che Indikationen zur Durchfiithrung ei-
ner hochauflésenden Manometrie sind
in der @Tab. 1 angefiihrt.

Chicago-Klassifikation 4.0 -
der neue diagnostische
Algorithmus

Die hochauflésende Manometrie wird
mit einer Sonde, bestehend aus Druck-
sensoren in einem Abstand von einem
Zentimeter, durchgefiihrt. Wihrend der
Untersuchung wird die Hohe des Drucks
farblich kodiert tiber die Linge und die
Zeit aufgetragen. Die Sonde wird iiber
die Nase eingefithrt. Die optimale Po-
sitionierung beinhaltet einen Sensor
oberhalb des oberen Osophagussphink-
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ters (,,upper esophageal sphincter®, UES)
und 3 Sensoren im Magen unterhalb des
unteren Osophagussphinkters (,lower
esophageal sphincter, LES). Anschlie-
Bend sollte der Untersuchungsablauf
nach einem standardisierten Vorgehen,
im Idealfall nach dem Protokoll der
Chicago-Klassifikation 4.0 (CCv4.0),
stattfinden. Dabei werden nach einer
Ruhephase insgesamt 10 Wasserschlucke
zu je 5ml in liegender Position verab-
reicht, gefolgt von der ,Multiple Rapid
Swallow“-Testung (MRS). Anschlieflend
erfolgt der Positionswechsel ins Sitzen
mit neuerlicher Ruhephase. Daraufhin
werden 5 Schlucke verabreicht gefolgt
von einer ,Rapid Drinking Challenge®
(RDS). Im Anschluss kénnen noch in-
dividuell nach Beschwerdesymptomatik
eine Festspeisenmanometrie oder eine
pharmakologische Provokation erfolgen
[1].

Die Auswertung der Manometrie und
die Diagnosestellung sollten nach dem
Algorithmus der CCv4.0 erfolgen. Der
Befund sollte die zentralen Parameter

Tab. 1

(angefiihrt in der @ Tab. 2) enthalten. Die
Standardauswertung stellt nicht Gegen-
stand dieses Artikels dar.

Neu ist die Durchfithrung von Pro-
vokationsmanévern im Rahmen der
Standarduntersuchung. Bei den ,,Mul-
tiple Rapid Swallows* (MRS) wird die
kontraktile Reserve und somit die Clear-
ance-Funktion des Osophagus bewertet.
Nach 5-maligem Schlucken von 2ml
Wasser in einem Zeitabstand der Schlu-
cke von <2s erfolgt im Normalfall eine
stirkere Nachkontraktion mit einem
hoheren DCI in Relation zur Einzel-
schluckmessung [1]. Bei Patient*Innen
mit erniedrigter kontraktiler Reserve
ist z.B. die Entwicklung einer Dyspha-
gie nach Fundoplicatio haufiger [2].
Ein Fehlen der kontraktilen Reserve ist
auch bei Patient*Innen mit systemischer
Sklerose oder Jackhammer-Osophagus
darstellbar [3, 4].

Das zweite Provokationsmanéver ist
die ,rapid drinking challenge* (RDC).
Hierbei werden 200 ml Wasser in mog-
lichst kurzer Zeit getrunken. Im Ge-

Indikationen fiir eine hochauflésende Osophagusmanometrie

Differenzialdiagnostische Abkldrung von nichtobstruktiver Dysphagie
- Hauptsymptome: Dysphagie, Bolussensationen, Thoraxschmerz

Differenzialdiagnostische Abkldrung bei nichtkardialem Thoraxschmerz

Evaluierung einer therapierefraktdren gastrodsophagealen Refluxerkrankung
- Exakte Platzierung 6sophagealer Messsonden (Mll-pH)

- Prdoperative Evaluierung vor geplanter Antirefluxoperation

- Anhaltende Beschwerden nach Antirefluxoperation

Detektion einer dsophagealen Beteiligung bei Systemerkrankungen
- Rheumatologischer Formenkreis: systemische Sklerose, Myositis

- Neuropathien

Kontrolle bei anhaltender Beschwerdesymptomatik nach endoskopisch-interventionellen MaBnah-

men (Ballondilatation, POEM)
POEM peroral endoskopische Myotomie
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Tab.2 Wichtigste Parameter der HRMund deren Normwerte

Definition

IRP (integrierter

4 s der maximalen Relaxation des LES inner-

Funktion

Beschreibung von

Normwert

Halbliegende Position
<15 mm Hg (Medtronic, Minneapolis, MN, USA),
<22 mm Hg (Laborie [Portsmouth, NH, USA]/Diversatek

[Milwaukee, W1, USA] = Unisensor)

Aufrechte Position

<12 mm Hg (Medtronic),

<15 mm Hg (Laborie/Diversatek = Unisensor)

Relaxations- halb von 10s nach Erschlaffung des UES Ausflussbehinderung
druck) auf Hohe des LES

DCl (distales Druck tiber der 20 mm Hg Isobarenvon der ~ Ma8 fiir die Kraft der
kontraktiles Transitionszone bis zum proximalen LES Osophaguskontrakti-
Integral) on

cbp Wendepunkt in der Geschwindigkeit der Wichtig fiir die Er- -
(kontraktiler Kontraktionswelle im distalen Osophagus mittlung der distalen
Dezelerations-  (schnelle proximale Phase zur langsamen Latenz

punkt) distalen)
DL (distale Zeitspanne von der Relaxation des UES bis
Latenz) zum CDP

Mag fiir vorzeitige
(spastische) Kontrak-
tionen

>45s

>450-8000 mmHgxsx cm

LES ,lower esophageal sphincter’, unterer Osophagusspinkter, UES ,upper esophageal spincter”, oberer Osophagusspinkter

gensatz zur MRS wird der Osophagus
schnell mit viel Volumen gefiillt, sodass
Motilitdtsstorungen, insbesondere eine
»EG]J outflow obstruction’, sichtbar wer-
den koénnen. Dies soll im Vergleich zu
den kleinen Einzelschlucken eine phy-
siologischere Schluckantwort darstellen.
Normalerweise hemmt das Zufiithren
von mehreren Schlucken die Entste-
hung von tiberlappenden peristaltischen
Wellen, die sich behindern wiirden.
Zusitzlich bleibt der untere Schliefi-
muskel wihrend des Vorgangs gedfinet.
Dies nennt man deglutitive Inhibierung.
Bei hyperkontraktilem Osophagus oder
Achalasie kommt es zu einer Stérung
dieses Phinomens, was sowohl in der
MRS als auch in der RDC abgebildet
werden kann. Vor allem bei einer Er-
hohung des IRP >12mmHg wihrend
der ersten 30s und bei der Entwicklung
von panosophagealen Kontraktionen
mit einer Fraktionszeit iiber 20 % ist von
einer Ausflussbehinderung auszugehen
[5]. Bei unbehandelten Achalasiepati-
ent*Innen, aber auch bei Patient*Innen
mit Rezidiv oder Therapieversagen kann
durch diesen Test objektiv ein Fortbe-
stehen der obstruktiven Komponente
dargestellt werden [6, 7].

Die Simulierung einer normalen Nah-
rungsaufnahme mittels Festspeisenma-
nometrie kann vor allem in inkonklu-
siven Fillen eine Bereicherung der Di-
agnostik sein. Dabei werden z. B. 200g
Reis in moglichst kurzer Zeit gegessen.

Durch die manometrische Beurteilung
kann in bis zu 17 % eine ineftektive Mo-
tilitdt zu einem Normalbefund relativiert
werden. Andererseits kann in 5 % bei St6-
rungen der Peristaltik doch eine obstruk-
tive Komponente festgestellt werden [8].

Weitere diagnostische Tools zur
Sicherung der Diagnose

EndoFLIP

Diese neue Technik stellt eine Moglich-
keit dar, die Funktion des Osophagus bei
Patient*Innen, die trotz glaubhafter Be-
schwerdesymptomatik einen unauffalli-
gen Befund in der Manometrie aufweisen
oder die Manometriesonde nicht tolerie-
ren, weiter zu untersuchen. Zusitzlich
kann bei unklaren Befunden in der Ma-
nometrie, wie EGJOO mit Verdacht auf
Achalasie, oder auch bei nicht eindeu-
tigen Befunden, wie Verdacht auf spas-
tische Komponente, diese Methode eine
zusitzliche Hilfestellung in der therapeu-
tischen Entscheidung bieten.

Das System besteht aus einer Son-
de mit 17 Drucksensoren (16 Paare)
in einem Abstand von 0,5-1cm. Diese
werden von einem Ballon umgeben, der
mit Kochsalzlgsung (40-60ml) gefiillt
wird. Durch die Messung des Volu-
mens und der Leitfdhigkeit kann auf die
Querschnittsfliche  zuriickgeschlossen
werden. Durch zusitzliche Verwendung
des Ballondrucks kann die Dehnbarkeit
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(»distensibility“) eines Hohlorgans bzw.
eines Sphinkterapparats bestimmt wer-
den. Die Sonde wird wihrend der OGD
iiber den Mund oder die Nase eingefiihrt
und unter optischer Kontrolle (endosko-
pisch und Monitor) im gewiinschten Be-
reich (z. B. unterer Osophagussphinkter)
positioniert [9]. Das Endoskop sollte fiir
die Messung entfernt werden, da sonst zu
niedrige Werte gemessen werden [10].
Der Normalwert fiir die Dehnbarkeit
des unteren Osophagussphinkters liegt
zwischen 2,1-2,9mm?*mmHg [11, 12],
somit kann eine ,distensibility” unter
2mm?*mmHg als abnormal angesehen
werden.

Neben der Dehnbarkeit konnen auch
Kontraktionsmuster, die nach Dehnung
des Osophagus entstehen, ermittelt wer-
den. Hier wird zwischen den normalen
repetitiven antegraden Kontraktionen
(RAC) und den pathologischen Formen,
wie fehlende Peristaltik und repetitiv
retrograde Kontraktionen (RRC), unter-
schieden. Analog zur Chicago-Klassifi-
kation kann hier zwischen unterschiedli-
chen Motilitdtsstorungen unterschieden
werden (@ Abb. 1; [13]).

Der EndoFLIP kann auch zur Eva-
luierung der Therapie verwendet wer-
den. Bei Patient*Innen mit schlechtem
klinischem Ansprechen (Eckardt-Score
>3) fand sich in 92 % eine eingeschrank-
te Dehnbarkeit, eine Erhéhung des IRP
>15mm jedoch nur bei 42 % [11]. Steigt
die Dehnbarkeit um > 1,8 mm?* mm Hg
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Zusammenfassung

Die Dysphagie und der nichtkardiale
Thoraxschmerz stellen Alarmsymptome

dar. Nach Gastroskopie und bioptischem
Ausschluss von morphologischen Ursachen
sollten funktionelle diagnostische Tests
durchgefiihrt werden. Als Goldstandard hat
sich die Osophagusmanometrie nach dem
Chicago-Protokoll 4.0 etabliert. Ergdnzend
kommen vor allem bei unklaren Befunden
weitere diagnostische Tests, wie der EndoFLIP
(Medtronic, Minneapolis, MN, USA) und das
,timed barium esophagram” (TBE), zum
Einsatz. Der EndoFLIP kann unter anderem vor
allem bei Patient*Innen hilfreich sein, die die
Manometriesonde nicht tolerieren. Das TBE ist
sowohl zur Diagnose von Motilitdtsstérungen

als auch zur Evaluierung des Therapieerfolgs
dem konventionellen Videoschluckaktrontgen
deutlich tiberlegen. Die Achalasie ist eine
primére Motilitatsstérung des Osophagus,
bei der eine gestorte Relaxation des unteren
SchlieBmuskels vorliegt. Anhand der
Manometrie kdnnen 3 Achalasietypen unter-
schieden werden. Ziel der Therapie ist es, die
Beschwerdesymptomatik zu verringern bzw.
zu beseitigen und damit eine Verbesserung
der Lebensqualitdt zu schaffen. Aktuell
stehen verschiedene Therapieoptionen zur
Auswahl: die pneumatische Dilatation, die
laparoskopische Heller-Myotomie und die
perorale endoskopische Myotomie (POEM).
Bei der Typ-lll-Achalasie sollte die POEM

praferiert werden. Die Verwendung von
Botoxinjektionen sollte nur noch bei ausge-
wabhlten Patient*Innen erfolgen. Die EGJOO
ist ein schlecht definiertes Krankheitsbild, bei
dem eine Behinderung des Bolustransports
im Bereich des Ausflusstrakts der Speiserohre
vorliegt. Mit voreiligen therapeutischen
MaRBnahmen sollte man hier zuriickhaltend
sein, da in bis zu 92 % der Félle eine spontane
Remission der Beschwerden beschrieben wird.
Bei ausgepragter Symptomatik kann jedoch
ein Therapieversuch mit Botox erfolgen.

Schliisselworter
Dysphagie - Nicht-kardialer Thoraxschmerz -
Achalasie - EGJOO - EndoFLIP

High-Resolution Manometry of the Esophagus: Guide to Optimal Treatment

Abstract

Dysphagia and noncardiac chest pain
constitute alarm symptoms. Functional
diagnostic tests should be performed after
gastroscopy and exclusion of morphologic
causes via biopsy. Esophageal manometry
according to the Chicago Classification 4.0 is
the gold standard for diagnosis. In addition,
other diagnostic tests such as EndoFLIP and
the timed barium esophagogram (TBE) are
used, especially in cases of unclear findings.
EndoFLIP can be useful in patients who do
not tolerate the manometry probe. TBE is
clearly superior to the conventional video
swallow X-ray for the diagnosis of motility

disorders and to assess treatment success.
Achalasia is a primary esophageal motility
disorder in which there is impaired relaxation
of the inferior sphincter. Based on manometry,
achalasia can be divided into three subtypes.
The aim of treatment is to reduce or eliminate
symptoms and ultimately to improve quality
of life. Currently, several treatment options are
available: pneumatic dilation, laparoscopic
Heller myotomy, and peroral endoscopic
myotomy (POEM). In type Ill achalasia,

POEM should be preferred. Botox injections
should only be used in selected patients.
Esophagogastric junction outflow obstruction

(EGJOO) is a poorly defined condition in
which there is abnormal bolus transit in the
outflow tract of the esophagus. Therapeutic
measures should be used cautiously because
spontaneous remission of the symptoms is
described in up to 92% of cases. However, if
the symptoms are pronounced, treatment
with botox can be attempted.

Keywords

Dysphagia - Noncardiac chest pain -
Achalasia - Esophagogastric junction outflow
obstruction - EndoFLIP

nach PD, korreliert dies mit einem guten
klinischen Ansprechen [14]. Wird nach
einer peroralen endoskopischen Myoto-
mie (POEM) eine ,distensibility” zwi-
schen 4,5 und 8,5 mm?/ mm Hg erreicht,
kann von einem guten klinischen An-
sprechen ohne relevante Entwicklung ei-
ner GERD nach 6 Monaten ausgegangen
werden [15].

Ein grofler Nachteil dieser Untersu-
chungsmodalititist die limitierte Verfiig-
barkeit. Bei unklaren Befunden oder spe-
ziellen klinischen Fragestellungen kann
jedoch durch die Kontaktaufnahme mit
einem Zentrum die zielgerichtete Thera-
pie fiir die Patient*Innen verbessert wer-
den.

,Timed barium esophagram” (TBE)

Zur Evaluierung des Therapieerfolgs,
aber auch zur Diagnose von Motilitats-
storungen eignet sich das konventionelle
Videoschluckaktrontgen nicht, da meist
keine einheitlichen Protokolle verwen-
det und auch nur kleine Volumina
verabreicht werden. Als standardisierte
Alternative kann ein ,timed barium eso-
phagram® (TBE) durchgefiihrt werden
[16]. Es wird ein Kontrastmittel mit
niedriger Dichte in einer Menge, die
keine Regurgitationen auslst (mind.
100-200ml), in aufrechter Position ge-
schluckt. Im Anschluss werden Bilder zu
den Zeitpunkten 0, 1, 2 und 5 min ange-
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fertigt. Neben der typischen Sektglas-/
Bird’s-beak-Form kann durch die Ho-
henbestimmung der Kontrastmittelsdule
die Entleerungsfunktion der Speiserch-
re beurteilt werden [17]. Diese sollte
eine Hohe von 5cm nach 5min nicht
iiberschreiten [16]. Patient*Innen mit
schlechtem klinischem Ansprechen nach
Therapie haben in der Verlaufskontrolle
nach einem Monat eine eingeschrinkte
Entleerung (Abnahme <50 % im 5min-
Bild). In 31-50% besteht ein Missver-
héltnis zwischen deutlicher Symptom-
besserung und weiterhin bestehender
Entleerungsstérung [18-20]. Etwa 90 %
dieser Patient*Innen zeigen nach ei-
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Abnormale Dehnbarkeit
(< 2 mmHg/cm?)

Normale Dehnbarkeit
(> 2 mmHg/cm?)

RRC + RAC

Aperistaltik

Normale Kontraktion + RACs

RRC £ RAC

—>

Aperistaltik

Normale Kontraktion + RAC

—>

Spastische Motilitatsstérung

=3 Aperistaltische Speiserdhre

Normale Motilitat oder
ineffektive Motilitat

Stérungen
des

Ausflusstrakts

Peristaltische

Stérungen

Normal-
befund

Abb. 1 A Pathologien nach EndoFLIP-Messung analog zur Chicago-Klassifikation. RAC repetitiv antegrade Kontraktionen,

RRC repetitiv retrograde Kontraktionen

nem Jahr auch eine symptomatische
Rekurrenz der Erkrankung [21].

In der initialen Evaluierung von
6sophagealen Schluckstorungen kann
zusitzlich eine sich selbst auflosende
Bariumtablette mit 13 mm Durchmesser
verwendet werden. Eine Kapselretenti-
on nach 5min kann eine unbehandelte
Achalasie in 100% (zusitzlicher dia-
gnostischer Gewinn 20,5%) und eine
EGJOO in 60 % (zusdtzlicher diagnosti-
scher Gewinn 48,9 %) feststellen [22].

Diagnose Achalasie: was nun?

Bei der Achalasie handelt es sich um
eine primire Motilitdtsstdrung des Oso-
phagus, die durch eine Zerstérung der
inhibierenden Neurone des Plexus myen-
tericus gekennzeichnet ist. Die Atiologie
ist bis heute noch unbekannt. Durch die
Schiadigung der Nervenzellen kommt es
zu einer gestorten Relaxation des unte-
ren SchlieBmuskels sowie, je nach Form
der Achalasie, zu einer Beeintrichtigung
der Peristaltik. Es konnen manome-
trisch 3 Formen unterschieden werden:
die klassische Achalasie mit fehlender
Peristaltik in der tubuldren Speiseroh-
re (Typ I), die Achalasie mit mehr als
20% pandsophagealen Kontraktionen
(Typ II) und die spasmodische Achalasie
mit mehr als 20% spastischen (vorzei-
tigen) Kontraktionen (Typ III; [1]). Die
Unterscheidung der einzelnen Formen
ist wichtig, da vor allem die Achalasie

Typ III eines anderen Managements
bedarf.

Die Préavalenz der Achalasie liegt
bei etwa 10-15,7 pro 100.000 mit ei-
ner Inzidenz von 1,6-2,9 pro 100.000
Einwohner. Es besteht ein Altersgipfel
zwischen dem 30. und 60. Lebensjahr.
Die Patient*Innen leiden an Dyspha-
gie sowohl fiir Festspeisen als auch
fur Fliassigkeiten, Regurgitationen, Tho-
raxschmerz und Gewichtsverlust [16,
23-25]. Diese Symptome finden sich
auch im Eckardt-Score wieder (siehe
O Tab. 3). Dieser Score wird vor allem in
Studien zur Evaluierung des symptoma-
tischen Therapieansprechens verwendet.
Dabei wird ein Zielwert von <3 oder
eine Reduktion um mehr als 50% als
klinisches Ansprechen gewertet [16].

Manche Patient*Innen beschreiben
auch das Gefithl des ,Anstehens® -
sprich: Im Verlauf der Nahrungsauf-
nahme kommt es zu einem Punkt, an
dem sie das Gefithl haben, die Spei-
serohre sei angefiillt und es ist keine
weitere Nahrungsaufnahme maoglich.
Wird trotz dieser Symptomatik weiter
gegessen, kommt es zu Regurgitationen.
Die Symptome kénnen auch als Sod-
brennen missinterpretiert werden. Bei
therapierefraktirer GERD sollte somit
auch an eine Achalasie als mégliche
Differenzialdiagnose gedacht werden.
Ein besonderes Augenmerk sollte auf
Patient*Innen iiber dem 55. Lebensjahr
mit mehr als 10kg Gewichtverlust und
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schneller Entwicklung (<12 Monate)
einer ausgeprdgten Dysphagie (vor al-
lem auch bei Fliissigkeiten) geachtete
werden, da sich dahinter eine sog. Pseu-
doachalasie verstecken kann. Dies ist
héufig paraneoplastisch durch Kompres-
sion oder einen infiltrativ wachsenden
Tumor bedingt. Bei Verdacht auf das
Vorliegen einer Pseudoachalasie soll-
ten weiterfithrende diagnostische Tests
durchgefithrt werden [16, 24].

Das Ziel der Therapie ist, die Be-
schwerdesymptomatik des Patienten zu
verringern bzw. idealerweise zu beseiti-
gen und die Lebensqualitit zu verbes-
sern. Eine Heilung kann nicht erzielt
werden [16]. Die Wiederherstellung der
Nahrungsaufnahme in ausreichender
quantitativer und qualitativer Menge
gehort zu den wichtigsten Aspekten.
Weiters kann durch das Vermeiden
von Regurgitationen der Entwicklung
von rezidivierenden Aspirationspneu-
monien entgegengewirkt werden. Ein
weiterer Punkt ist das erh6hte Risiko fiir
die Entwicklung von Osophaguskarzi-
nomen (Adenokarzinome etwa 7-fach,
Plattenepithelkarzinome etwa 70-fach),
das in erster Linie durch die chro-
nische Entziindung im Rahmen der
Stase bzw. Entwicklung von Reflux nach
Therapie bedingt ist [16, 24]. Offiziel-
le Surveillance-Strategien werden von
den Fachgesellschaften nicht vorgelegt,
jedoch wird eine regelmiflige endosko-
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Tab.3 Eckardt-Score

Wert  Dysphagie Regurgitation
0 Nein Nein

1 Gelegentlich Gelegentlich

2 Taglich Taglich

3 Jede Mahlzeit Jede Mahlzeit

pische Kontrolle nach durchgefiihrter
definitiver Therapie empfohlen.

Pneumatische Dilatation (PD)

Bei der pneumatischen Dilatation wird
ein Ballon iiber einen vorgelegten Draht
im Bereich des unteren Schliefimuskels
platziert. Die richtige Positionierung
kann durch radiodichte Marker oder
auch optisch mit dem Endoskop kontrol-
liert werden. Der Ballon wird anschlie-
Blend mit Luft gefiillt (etwa 6-15psi)
und zwischen 6-180s belassen [25, 26].
Studien zeigen jedoch, dass weder Druck
noch Zeit einen Einfluss auf das End-
ergebnis haben. Nach Entfernung des
Ballons zeigen sich in der endoskopi-
schen Kontrolle regelhaft oberflichliche
Schleimhautlazerationen mit geringen
Blutungszeichen. Bei der neuerlichen In-
spektion sollte vor allem auf transmurale
Perforationen, die die schwerwiegendste
Komplikation darstellen, geachtet wer-
den. Das Standardprotokoll sieht vor, die
Dilatation mit 30 mm zu beginnen. Eine
weitere Dilatation auf 35 mm kann nach
Reevaluierung des Therapieerfolgs nach
einem Intervall von 2-4 Wochen durch-
gefithrt werden. In Ausnahmefillen wird
die Dilatation bei Nichtansprechen auf
40mm erweitert. Bei Verwendung die-
ses Vorgehens wird eine Perforationsrate
von 2-4% beschrieben. Klinisch rele-
vante Blutungen sind von nur geringer
Bedeutung [25, 26].

In Studien zeigt sich eine initiale Effek-
tivitdt von 50-93 % mit einer Abnahme
auf 86 % nach 2 bzw. 84% nach 5 Jah-
ren. Eine Wiederholung der Dilatation
gehort zum Management und kann nicht
als Therapieversagen angesehen werden
[26]. Das postinterventionelle Refluxrisi-
ko wird zwischen 9 und 15 % beschrieben
[23].

Thoraxschmerz Gewichtsverlust
Nein Nein
Gelegentlich <5kg

Taglich 5-10kg

Jede Mahlzeit 10kg

Laparoskopische Heller-Myotomie
(LHM)

Die chirurgische Option zur Behand-
lung einer Achalasie stellt die Heller-
Myotomie dar. Dort wird nach Pripara-
tion des gastrodsophagealen Ubergangs
die Muskelschicht des unteren Schlief3-
muskels mit Verldngerung nach intratho-
rakal durchtrennt. Anschlieflend folgt die
Anlage einer Fundoplicatio zur Prophy-
laxe einer gastroosophagealen Refluxer-
krankung, die als Komplikationen durch
die Durchtrennung der Antirefluxbarrie-
re entstehen kann. Die anfangliche Er-
folgsrate liegt hier zwischen 60 und 94 %.
Diese fillt im Verlauf nach 2 Jahren auf
90% und nach 5 Jahren auf 82% ab
[26]. Das Refluxrisiko wird hier mit etwa
9-23 % angegeben [23].

Perorale endoskopische Myotomie
(POEM)

Die neueste Therapieoption ist die per-
orale endoskopische Myotomie. Dabei
erfolgt die Inzision der Schleimhaut im
mittleren Osophagus nach submukosa-
lem Lifting und die Praparation eines sub-
mukosalen Tunnels in Richtung des ga-
strodsophagealen Ubergangs. Anschlie-
Bend erfolgt die zielgerichtete Myotomie
des LES. Die Erweiterung der Myoto-
mie kann je nach manometrischem Bild
und Typ der Achalasie unterschiedlich
weit nach proximal fortgesetzt werden.
Der Eingang in den submukdsen Tunnel
wird am Ende mit Clips verschlossen.
Schwerwiegende, jedoch seltene Kom-
plikationen sind das Auftreten eines
Pneumothorax, Pleuraergiisse, Blutung
oder einer Wunddehiszenz bzw. Per-
foration mit konsekutiver Mediastini-
tis. Haufig sind Pneumoperitoneum/
Pneumomediastinum oder Hautemphy-
seme, die jedoch postinterventionell
selten zu Komplikationen fithren [25].
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Das Hauptproblem nach POEM ist die
Entwicklung eines gastrodsophagealen
Reflux mit einer Rate von 18-47%.
Dieses kann jedoch meist durch eine
PPI-Therapie gut behandelt werden. Ein
primidres Ansprechen wird zwischen 83
und 98 % beschrieben (23, 26].

Botoxinjektion

Die Verwendung von Botoxinjektionen
sollte nur fir Patient*Innen gewahlt wer-
den, die Komorbidititen aufweisen, die
gegen die Durchfithrung einer defini-
tiven Therapie sprechen. Im Einzelfall
kann bei nicht eindeutigen Befunden ein
Therapieversuch mit Botox in Erwidgung
gezogen werden. Dabei wird ein Sofort-
effekt in bis zu 77 % beschrieben, der
meist zwischen 6 und 12 Monate anhlt.
Danach muss eine neuerliche Injektion
erfolgen. Gegeniiber den Vorteilen der
einfachen Technik und der breiten Ver-
fiigbarkeit steht der Nachteil des ,Wear-
oft“-Phidnomens. Dies bedeutet, dass die
Wirksamkeit mit der Wiederholung ab-
nimmt. Zusitzlich wird eine Fibrose der
Submukosa durch wiederholte Injektio-
nen beschrieben, jedoch gibt es bis jetzt
keine Studien, die eine Beeintrachtigung
der Submukosapréparation bei anschlie-
flender POEM belegen [25].

Prinzipiell hat die Verwendung von
Medikamenten, die den Druck des unte-
ren SchliefSmuskels senken, keinen Stel-
lenwert mehr in der Therapie der Acha-
lasie. Dazu gehoren Sildenafil, Isosorbid-
dinitrat und Nifedipin. Diese sollten nur
im Ausnahmefall bei Kontraindikatio-
nen gegen eine definitive Therapie und
Therapieversagen auf Botox angedacht
werden [16]. Die Durchfithrung einer
Osophagektomie ist die allerletzte Thera-
pieoption, die bei Patient*Innen infrage
kommt, die an ausgepréigter Symptom-
last leiden und bei denen keine der er-
wihnten Therapieoptionen trotz Wieder-
holung oder Wechsel eine Verbesserung
erzielen kann. Dies betrifft lediglich eine
Gruppe von 1-5 %. Dabei sollte auch das
Operationsrisiko mit einer Komplikati-
onsrate von 19-50% und einer Mortali-
titsrate bis 3,8 % bedacht werden [16].

Die Auswahldes, richtigen®therapeu-
tischen Ansatzes ist immer wieder Stoff
von hitzigen Diskussionen in der Fachge-



sellschaft. Die meisten Effektivitats- und
Komplikationsdaten wurden im Rahmen
von retrospektiven Analysen und Fall-
Kontroll-Studien generiert. Daraus wur-
den mehrere Metaanalysen erstellt, die
teilweise gewisse Therapien priferieren.
Es gibt 3 grofle randomisierte kontrol-
lierte Studien, die jeweils 2 der oben ge-
nannten Methoden vergleichen.

In der Vergleichsstudie zwischen PD
und LHM ergibt sich eine vergleichbare
Effektivitdt (90 % vs. 93 %, nach 2 Jahren
86 % vs. 90 %; [27]). Im Vergleich PD und
POEM schneidet diese mit 54 % gegen-
tiber 93 % deutlich schlechter ab, jedoch
ist hier zu erwéhnen, dass in der PD-
Gruppe nur 1-2 Dilatationen durchge-
fithrt wurden, daher auch das deutliche
schlechtere Abschneiden gegeniiber den
vorhergehenden Studien [28]. Die letz-
te Studie befasst sich mit dem Vergleich
zwischen POEM und LHM, in der eben-
sokeinklinisch signifikanter Unterschied
in der Effektivitit gezeigt werden konnte
(94,6 % vs. 89 %, nach 2 Jahren 83 % vs.
81,7 %; [29]).

Prinzipiell werden in den Leitlinien
fiir die Therapie der Achalasie Typ I/II die
PD, die LHM und die POEM als gleich-
wertig erachtet. Hier sollte die Entschei-
dungsfindung durch ein Zusammenspiel
aus patient*Innenspezifischen Charakte-
ristika, Praferenz des*der Patient*in nach
ausreichender Aufkldrung, Komplikatio-
nen und Expertise des Zentrums geleitet
werden. Die Achalasie Typ Il nimmt eine
Sonderstellung ein, da sich in Studien ge-
zeigt hat, dass die Ansprechraten und die
Langzeitergebnisse in der POEM-Grup-
pe deutlich besser sind. Daher wird fur
diese Subgruppe die Durchfithrung ei-
ner endoskopischen Myotomie empfoh-
len [16, 23, 25, 26].

Mythos EGJOO

Der sperrige Begriff der ,esophagoga-
stric junction outflow obstruction® be-
schreibt ein Sammelsurium an klinischen
Erscheinungsbildern, die zu einer Behin-
derung des Bolustransports im Bereich
des Ausflusstrakts der Speiserdhre fiih-
ren. Im Gegensatz zur Achalasie ist die
EGJOO ein schlecht definiertes Krank-
heitsbild, das in der Vergangenheit im-
mer wieder Fragen in Hinsicht auf die

Hier steht eine Anzeige.
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klinische Relevanz, das weitere diagnos-
tische Work-up und die therapeutische
Konsequenz aufgeworfen hat.
Prinzipiell kann zwischen einer pri-
mdren (idiopathisch, funktionell) und
einer sekundiren Form (strukturell me-
chanisch) unterschieden werden. Mog-
liche Ursachen hier sind Zustdnde nach
chirurgischen Eingriffen (Fundoplicatio
oder bariatrische Chirurgie), Stenosen
(benigne vs. maligne) oder Kompression
von aufSen (Gefaf3, paradsophageale Her-
nie, Tumor) [30-33]. Die Haufigkeit der
EGJOO wird in den unterschiedlichen
Studien mit einer Prédvalenz zwischen
5-24% angegeben und tritt vermehrt in
der weiblichen Bevélkerung auf [30-34].
Als dominante Symptome stehen die
Dysphagie und der Thoraxschmerz im
Vordergrund [20, 30, 31, 33].

Eine wichtige Differenzialdiagnose,
die bei jeder Form von Motilitatsstérung
mitbedacht werden sollte, ist eine Me-
dikamentennebenwirkung von Opiaten.
Diese haben Einfluss auf den unteren
Osophagussphinkter. Sie fithren zu ei-
ner Erhoéhung des IRP mit Entwicklung
einer relevanten Obstruktionssympto-
matik und spastischen Kontraktionen
der tubuldren Speiserdhre. Die genann-
te Symptomatik ist nach Absetzen der
Opiate jedoch reversibel. Es treten vor
allem die manometrischen Bilder einer
EGJOO, einer Achalasie Typ III und ei-
nes distalen Osophagusspasmus gehauft
auf [35, 36].

Bei der manometrischen Diagnose-
stellung sollte auf folgende Aspekte ge-
achtet werden [1, 34]:
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Definitive Therapie je nach
Kontraktionsmuster

. Ein Abknicken, des Katheters im

Bereich des gastro6sophagealen
Ubergangs z. B. in einer groflen axia-
len Hernie kann zu einer artifiziellen
Erhohung des IRP fithren.

. Die Standarduntersuchung sollte

in mindestens 2 Korperpositionen
durchgefiihrt werden, da sich ein
erhohter IRP in liegender Position
in bis zu einem Drittel in sitzender
Position normalisiert.

. Das Vorhandensein eines erhéhten

Intrabolusdrucks (IBP) in =20 % der
Schlucke zeigt eine Passagebeein-
trachtigung an und wird zusitzlich
bei der Diagnose einer echten EGJOO
gefordert. Die Definition des IBP va-
rijert je nach Auswertungssystem.

. Eine zusétzliche Beschreibung des

Kontraktionsmusters sollte erfolgen,



damit die EGJOO genauer charak-
terisiert werden kann. Dabei kann
zwischen einer EGJOO mit spas-
tischer Komponente (Kriterien fiir
Achalasie Typ III nicht zur Ganze
erfiillt), EGJOO mit Hyperperistaltik,
EGJOO mit ineffektiver Motilitat
und EGJOO ohne pathologische
Kontraktilitdt unterschieden werden.

Zur weiteren diagnostischen Abklirung
kénnen Provokationsmanéver und vor
allem die RDC in Hinblick auf die kli-
nische Relevanz nach Ausschluss einer
morphologischen Ursache herangezogen
werden. Dabei zeigen sich bei einer rele-
vanten Ausflussstorung pandsophageale
Banden und eine Erh6hung des IRP tiber
die Zeit der RDC [20, 37]. Die Entwick-
lung von Druckzonen in der tubuldren
Speiserohre wihrend der Festspeisenma-
nometrie zeigt neben der Entwicklung
von Symptomen ebenso eine relevante
EGJOO an [37]. Abseits der manome-
trischen Testung sollten die bereits ge-
nannten Modalititen (TBE, EndoFLIP)
zur weiteren Abkldrung verwendet wer-
den. Die Durchfithrung von CT-Unter-
suchungen oder Endosonographie bringt
beim Fehlen von Alarmsymptomen nur
wenig diagnostischen Benefit [34].

Die Diagnose einer EGJOO sollte
nur dann gestellt werden, wenn entspre-
chende klinische Symptome bestehen,
die oben genannten Punkte beachtet
wurden bzw. ein pathologischer Be-
fund in der weiterfiihrenden Testung
vorliegt. Mit der Einleitung einer the-
rapeutischen Konsequenz sollte man
nicht voreilig sein, da in 52-92% der
Fille je nach Atiologie eine spontane
Remission der Beschwerdesymptomatik
beschrieben wird [32]. In der @ Abb. 2
wird ein mogliche therapeutische Heran-
gehensweise beschrieben. Bei leicht- bis
mittelgradiger Beschwerdesymptomatik
bzw. Einschrinkung der Lebensqua-
litit kann die Strategie des ,watchful
waiting“ durchgefithrt werden. Eine
Reevaluierung nach 6-12 Monaten oder
bei Zunahme der Symptome ist hierbei
sinnvoll. Sollte jedoch eine deutliche
Beeintrichtigung vorliegen, kann ein
Therapieversuch mit Botox angezeigt
sein. Dabei werden unterschiedliche
Ansprechraten von 30-100% angege-

ben [32]. Der Vorteil dieser Modalitat
liegt in der Reversibilitdt des Effekts und
kann somit als Erstbeurteilung eines An-
sprechens gesehen werden. Sollte dies
jedoch keinen Effekt bringen, konnen
prinzipiell alle Modalititen der Acha-
lasietherapie verwendet werden, wobei
am meisten Daten fiir die pneumatische
Dilatation mit einem Ansprechen bis zu
67 % vorliegen [32, 38]. Bei spastischen
und hyperperistaltischen Merkmalen
sollte im Einzelfall dennoch iiber die
Durchfiihrung einer POEM mit den Pa-
tient*Innen gesprochen werden [39-41].

Fazit fiir die Praxis

== Patient*Innen mit Dysphagie und
nichtkardialem Thoraxschmerz miis-
sen ernst genommen werden. Eine
weitere diagnostische Abklarung ist
verpflichtend notwendig.

== Goldstandard fiir Motilitatsstérungen
ist die Osophagusmanometrie. Diese
soll nach validierten Standards
durchgefiihrt und ausgewertet
werden (Chicago-Klassifikation 4.0).

== Bei unklaren Befunden kann das
»timed barium esophagram” und der
EndoFLIP zusatzliche Informationen
zur richtigen Diagnose geben.

== Motilitatsstorungen sind komplexe
Erkrankungen, die in Zentren mit
hoher Expertise behandelt werden
sollten.

== Bei Achalasie Typ I/Il werden die
pneumatische Dilatation, die laparo-
skopische Heller-Myotomie und die
perorale endoskopische Myotomie
als Therapieoptionen empfohlen. Bei
Typ-lll-Achalasie sollte die perorale
endoskopische Myotomie praferiert
werden.

== Die EGJOO ist ein uneinheitliches
Krankheitsbild. Eine voreilige Thera-
pie sollte nicht durchgefiihrt werden.
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