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Gutartige Erkrankungen des Ösophagus sind Entitäten, deren Diagnos-
tik und Therapie von einer ganz besonderen viszeralmedizinischen Inter-
disziplinarität geprägt sind. Das hier dargestellte aktuellste Wissen mit neu-
esten Daten, sowohl zur komplexen Physiologie als auch zu den Funktions-
störungen und benignen Pathologien der Speiseröhre, ist bereichernd für 
den klinischen Alltag mit all seinen wichtigen Entscheidungsprozessen und 
Handlungsmöglichkeiten.

Besonderes Charakteristikum dieses Buchs ist die Multidisziplinarität 
mit Adressierung einer breiten Leserschaft im hochspezialisierten Themen-
gebiet der benignen Ösophaguserkrankungen.

Die Systematik der hier fokussierten Krankheitsbilder unterscheidet 
dabei die Achalasie, die gastroösophageale Refluxerkrankung (GERD), Di-
vertikel, gutartige Tumoren, Neoplasien, wie den Barrett-Ösophagus, sowie 
traumatische Veränderungen. Letztere umfassen sowohl die spontanen Per-
forationen (Boerhaave-Syndrom) als auch die iatrogen bedingten Läsionen.

Die Leser erhalten somit einen umfassenden Überblick über „State of 
the Art“ des diagnostischen und therapeutischen Vorgehens sowie über die 
Qualitätsstandards der jeweiligen Versorgung. Das Buch beschreibt zwar die 
chirurgischen und endoskopisch-interventionellen Therapiemöglichkeiten, 
hat aber nicht den Anspruch einer technischen Operationslehre. Vielmehr 
soll es den Viszeralmediziner im Duktus der hier dargestellten Krankheits-
bilder umfassend beraten und seinen Horizont für Behandlungsmöglich-
keiten über sein Fachgebiet hinaus erweitern bzw. ihm ermöglichen, diese in 
seine therapeutischen Erwägungen mit einzubeziehen – im Sinne einer opti-
mierten Patientenversorgung mit höchsten Qualitätsansprüchen.

Ich danke den namhaften Autorinnen und Autoren dieses Buchs für die 
Weitergabe ihrer Expertise aus den unterschiedlichen Fachgebieten.

Zudem möchte ich ganz herzlich Frau Hiltrud Wilbertz und Herrn Dr. 
Fritz Krämer vom Springer-Verlag sowie meiner Assistentin Frau  Katrin 
Nitzsche danken, die die Konzipierung dieses Buchs von Beginn an 
 begleitet und mit großem Engagement unterstützt haben.

Leipzig  
im Mai 2020

Ines Gockel

Vorwort
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3

1Ätiopathogenese der 
Achalasie

Ines Gockel

1.1  Einleitung

Der Begriff Achalasie kommt aus dem Griechi-
schen (αχαλασία = fehlendes Nachlassen) und 
wurde von Sir Arthur Hurst im Jahre 1927 ge-
prägt. Bei der Achalasie handelt es sich um eine 
seltene Funktionsstörung des glattmuskulären 
Anteils der Speiseröhre mit bisher ungeklär-
ter Ätiopathogenese. Sie ist durch eine fehlende 
oder nicht ausreichende schluckreflektorische 
Relaxation des unteren Ösophagussphinkters 
(UÖS, auch LES „lower esophageal sphincter“) 

sowie eine fehlende bis deutlich reduzierte pro-
pulsive Peristaltik des tubulären Ösophagus 
 gekennzeichnet. Es handelt sich um eine neuro-
degenerative Erkrankung der Speiseröhre,  deren 
Ätiologie und exakte Pathogenese weitestge-
hend unbekannt sind. Der Dauerspasmus des 
UÖS ist durch eine Funktionsstörung bzw. den 
kompletten Verlust der inhibitorischen Nerven-
zellen des Plexus myentericus mit Überwiegen 
der exzitatorischen Innervation bedingt. Hier-
aus resultiert eine Transportstörung der Nahrung 
vom Ösophagus in den Magen.

Mit einer Inzidenz von ca. 1–3 Neuerkran-
kungen und einer Prävalenz von 1:10.000 ge-
hört die Achalasie zu den seltenen Erkrankun-
gen. Sie betrifft Männer wie Frauen gleich häu-
fig und manifestiert sich üblicherweise im 3.–7. 
Lebensjahrzehnt. Unspezifische Motilitätsstö-
rungen des Ösophagus und sehr diskrete Sym-

© Springer-Verlag GmbH Deutschland, ein Teil von Springer Nature 2021 
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I. Gockel (*) 
Klinik und Poliklinik für Viszeral-, Transplantations-, 
Thorax- und Gefäßchirurgie, Department für 
Operative Medizin (DOPM), Universitätsklinikum 
Leipzig, Leipzig, Deutschland
E-Mail: Ines.gockel@medizin.uni-leipzig.de

Inhaltsverzeichnis

1.1 Einleitung . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  3
1.2 Innervation des Ösophagus . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  5
1.3 Ätiopathogenese . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  7
1.4 Pathogenese. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  7
1.4.1 Extrinsischer Verlust der Ganglienzellen . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  7
1.4.2 Intrinsischer Verlust der Ganglienzellen . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  8
1.4.3 Infektiöse Genese . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  9
1.4.4 Autoimmune Genese . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  10
1.4.5 Genetische Ursachen . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  10
1.4.6 Viszerale Myopathie. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  12
1.4.7 Reduktion der interstitiellen Cajal-Zellen (ICC) . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  12
Literatur . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  12

https://doi.org/10.1007/978-3-662-60455-7_1
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1007/978-3-662-60455-7_1&domain=pdf


4 I. Gockel

einen validen und sehr einfach zu erheben-
den Status des jeweiligen Schweregrads der 
Achalasie. Allerdings korrelieren aufgrund von 
Adaptionsvorgängen der Speiseröhre nicht im-
mer die klinischen, radiologischen, manomet-
rischen und histopathologischen Befunde des 
Ösophagus miteinander.

Die Primärdiagnostik kann die Ursachen der 
idiopathischen Achalasie nicht klären. Sie be-
steht in der Endoskopie des oberen Gastroin-
testinaltrakts, insbesondere um eine Pseu-
doachalasie auszuschließen (Gockel et al. 2005). 
Hierunter versteht man sekundäre Prozesse, wie 
maligne Tumoren des distalen Ösophagus bzw. 
des ösophagogastralen Übergangs mit stenosie-
rendem Wachstum, die zum klinischen, radio-
logischen und auch eventuell manometrischen 
Bild einer Achalasie führen. Ebenso kann ein 
solcher Befund nach einer Fundoplikatio bei 
gastroösophagealer Refluxkrankheit mit zu eng 
angelegter oder vernarbter Manschette auftreten. 
Jedoch handelt es sich dann nicht um eine idi-
opathische, sondern um eine Pseudoachalasie, 
welche obligat eine endoskopische Untersu-
chung mit Biopsie erfordert. Das wichtigste Un-
terscheidungskriterium zwischen primärer und 
sekundärer Achalasie ist die komplette Rever-
sibilität des pathologischen Motilitätsbefundes 
nach erfolgreicher Therapie der zugrunde lie-
genden Erkrankung (Gockel et al. 2005). Ein 
achalasieähnliches Krankheitsbild kann dar-
über hinaus durch Stoffwechselerkrankungen 
(Speicherkrankheiten), entzündliche Prozesse 
des Magen-Darm-Trakts, Nerventumoren sowie 
durch Erkrankungen hervorgerufen werden, die 
zur Zerstörung der glatten Muskulatur oder der 
Nervenzellen im Auerbach-Plexus der Speise-
röhre führen.

Im Gegensatz zur Pseudoachalasie kann bei 
der idiopathischen Achalasie endoskopisch oft-
mals kein wesentlicher pathologischer Be-
fund erhoben werden, da es sich um eine funk-
tionelle Stenose am ösophagogastralen Über-
gang handelt, die in aller Regel endoskopisch 
gut bzw. mit Druck passierbar ist. Somit kann 
der Weg zur korrekten Diagnose langwierig sein, 
wenn keine weiteren Untersuchungen folgen. 
Auch die verschiedenen Varianten der Rönt-

ptome können Frühformen einer Achalasie ent-
sprechen (Naftali et al. 2009). Die Dynamik des 
Krankheitsverlaufs ist eher langsam-progredient. 
Oftmals durchlaufen die Patienten einen langen 
Leidensweg bis zur korrekten Diagnosestellung. 
Aufgrund der klinisch im Vordergrund stehen-
den Schluckbeschwerden mit konsekutivem Ge-
wichtsverlust sowie der  retrosternalen Schmer-
zen bzw. Krämpfe und Regurgitationen ist die 
Lebensqualität der Patienten deutlich reduziert. 
Als Komplikationen können sich u. a. rezidivie-
rende Aspirationspneumonien und – bei langjäh-
rigem Verlauf – auch selten eine karzinomatöse 
Entartung entwickeln. Im Spätstadium mit Pro-
gression zum Megaösophagus und siphonartiger 
Konfiguration der Speiseröhre Abb. 1.1) kön-
nen Kompressionserscheinungen der intrathora-
kalen Strukturen bis zur schlitzförmigen Einen-
gung der Trachea beobachtet werden. Das klini-
sche Scoring-System nach Eckardt hat sich für 
den klinischen Alltag als gut praktikabel erwie-
sen (Eckardt et al. 1992). Hierbei werden die 
4 Kardinalsymptome Dysphagie, Regurgitati-
onen, retrosternale Schmerzen und Gewichts-
verlust jeweils von 0 (= nicht vorhanden) bis 3 
(= stärkste Ausprägung) erfasst und summiert. 
Insbesondere für die prä- und posttherapeutische 
Verlaufsbeurteilung bietet der Eckardt-Score  

Abb. 1.1  Spätstadium der Achalasie mit Progression 
zum Megaösophagus. (Klinik und Poliklinik für Diag-
nostische und Interventionelle Radiologie, Universitäts-
klinikum Leipzig)
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gen-Ösophagusbreischluck-Untersuchung sind 
nicht wegweisend hinsichtlich der Ätiopathoge-
nese der Achalasie. Radiologisch zeigt sich im 
Anfangsstadium das klassische „Vogelschna-
bel-Zeichen“ (= „bird beak-sign“) bzw. eine 
sektglasförmige Konfiguration des ösophago-
gastralen Übergangs. Die Clearance, d. h. die 
Schnelligkeit der Entleerung der Speiseröhre 
(„timed barium swallow“), kann radiologisch 
bereits funktionelle Hinweise liefern, hilft aber 
ätiopathogenetisch nicht weiter. Die High-Re-
solution-Impedanz-Manometrie (HRIM) ist 
mit einer Sensitivität von 98 % hinsichtlich des 
Relaxationsmusters des unteren Ösophagus-
sphinkters der endoskopischen und radiologi-
schen Diagnostik jedoch deutlich überlegen 
(Ghosh et al. 2007). Sie wird derzeit als Gold-
standard der Diagnostik der Achalasie und Dif-
ferenzialdiagnostik anderer Funktionsstörungen 
der Speiseröhre angesehen – nicht aber der Äti-
opathogenese der Achalasie. Zu den Differenzi-
aldiagnosen der Achalasie gehören sowohl die 
hyperkontraktilen (diffuser Ösophagusspasmus, 
Nussknacker- und Jackhammer [= Pressluftham-
mer]-Ösophagus) als auch die hypokontraktilen 
Motilitätsstörungen, deren Ursachen und Krank-
heitsmechanismen weniger gut verstanden sind. 
Die Chicago-Klassifikation unterscheidet an-
hand der HRIM 3 Subtypen der Achalasie:

• Typ I mit kompletter Aperistaltik der tubulä-
ren Speiseröhre

• Typ II mit (pan-)ösophagealer Kompression
• Typ III mit spastischen Kontraktionen des 

Ösophagus (Bredenoord et al. 2012; Pandol-
fino et al. 2008a, b).

Am häufigsten finden sich die Subtypen I und 
II. Der Typ III ist zwar mit ca. 8 % der am sel-
tensten vorhandene Phänotyp, allerdings auch 
am komplexesten zu therapieren, da die spasti-
schen Kontraktionen die gesamte Speiseröhre 
 betreffen.

Da die Ätiopathogenese der Achalasie bis 
zum heutigen Zeitpunkt weitestgehend unbe-
kannt ist, kann auch jede Therapieform ledig-
lich symptommildernden Charakter haben, nicht 

aber zielgerichtet die eigentlichen Pathomecha-
nismen adressieren. Die derzeitigen therapeuti-
schen Möglichkeiten reichen von der Medika-
tion mit Nitropräparaten und Kalziumantago-
nisten zur Relaxation der Hochdruckzone des 
UÖS, der endoskopischen Injektion von Botu-
linumtoxin (Botox), über die pneumatische Di-
latation (PD) bis zur laparoskopischen bzw. ro-
botischen Heller-Myotomie (LHM/RHM). In 
den letzten Jahren wurde zunehmend die per-
orale endoskopische Myotomie (POEM) ange-
wandt. Doch nicht jeder Patient spricht gleich 
gut auf die unterschiedlichen Therapieoptionen 
an, sodass ein differenziertes und individuali-
siertes Vorgehen in Kenntnis des jeweils vorlie-
genden HRIM-Subtyps der Achalasie erforder-
lich ist, um die bestmögliche und die am längs-
ten wirksame Therapie anzubieten. Somit sind 
in Zukunft intensivere Erforschungen der Ursa-
chen der Achalasie dringend notwendig, um – 
im Sinne einer personalisierten Medizin – thera-
peutisch gezielt an den Mechanismen der indivi-
duellen Pathophysiologie anzusetzen.

1.2  Innervation des Ösophagus

Die motorische Innervation des Ösophagus wird 
durch Äste des N. vagus über den Auerbach-Ple-
xus (Plexus myentericus) bzw. den Meissner-Ple-
xus (Plexus submucosus) vollzogen (Abb. 1.2).

Die neurale Versorgung unterscheidet sich 
im oberen und unteren Ösophagus: Die quer-
gestreifte Muskulatur im oberen Drittel wird 
durch die somatischen efferenten Fasern des Va-
gusnervs innerviert, welcher aus dem Nucleus 
 ambiguus stammt und direkt mit cholinergen 
Rezeptoren an der motorischen Endplatte mün-
det (Abb. 1.3) (Ates und Vaezi 2015; Park und 
Vaezi 2005).

Hingegen wird die glatte Muskulatur des un-
teren Ösophagusdrittels durch präganglionäre 
Vagusfasern innerviert, deren Zellkörper im dor-
salen Vaguskern lokalisiert sind (Collman et al. 
1993). Die Achalasie betrifft ausschließlich die 
glatte Muskulatur der Speiseröhre, also über-
wiegend ihr distales Drittel. Präganglionäre  
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 exzitatorischen und inhibitorischen Neuronen 
bestehen (Abb. 1.3).

Bei exzitatorischer Aktivität der Neurone 
wird die glatte Muskelzelle zur Kontraktion an-
geregt (entsprechend einem Verschluss des 

Fasern innervieren hier zuerst den Plexus myen-
tericus mittels cholinerger Verzweigungen (Go-
yal und Rattan 1975). Die Ösophaguswand und 
der UÖS werden sukzessive durch postgang-
lionäre Neurone versorgt, die wiederum aus 

Vagusäste

Auerbach-Plexus
(Plexus myentericus)

Meissner-Plexus
(Plexus submucosus)

Abb. 1.2  Motorische Innervation des Ösophagus. (Zeichnung: J. Quinke)

N. vagus

gla�e Muskelfasern

Ach
+

Ach
+

Ach
+

Ach
+ NO, VIP

-

Muskelfasernquergestrei�e
oberer Ösophagus: 

unterer Ösophagus: 

Abb. 1.3  Neurale Versorgung des oberen und unteren Ösophagus. Ach Acetylcholin, NO Stickstoffmonoxid, VIP 
vasoaktives intestinales Polypeptid. (Zeichnung: J. Quinke)
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bei der Achalasie fehlenden Neurotransmission 
von NO und VIP durch die inhibitorischen Neu-
rone (Aggestrup et al. 1985; Mearin et al. 1993) 
sind vielschichtig (s. unten). Manometrisch spie-
gelt sich dieser Verlust der inhibitorischen Inner-
vation als Hypertension des UÖS mit fehlender 
Relaxation und Verlust der propulsiven Peristal-
tik der tubulären Speiseröhre wider.

1.4  Pathogenese

Der Verlust der inhibitorischen Innervation kann 
extrinsische und intrinsische Ursachen haben. 
Extrinsische Ursachen können Erkrankungen 
des zentralen Nervensystems (ZNS) beinhalten, 
die den dorsalen motorischen Kern des N. vagus 
oder die Vagusfasern einbeziehen. Der intrinsi-
sche Verlust hingegen kann durch eine Altera-
tion der inhibitorischen Ganglienzellen des Ple-
xus myentericus verursacht werden.

1.4.1  Extrinsischer Verlust der 
Ganglienzellen

Extrinsische Ursachen einer gestörten Innerva-
tion des Ösophagus finden sich sehr selten bei 
Patienten mit Achalasie und entsprechen über-
wiegend nicht den primären Mechanismen der 
Erkrankung. Aus diesem Grunde soll an dieser 
Stelle auch nicht näher auf die Details der zu-
grunde liegenden neurologischen Störungen ein-
gegangen werden. Vielmehr ist es möglich, dass 
die Pathologien des hinteren Vaguskerns ein se-
kundäres Phänomen sind, verursacht durch den 
Verlust des Kontakts zur Endstruktur, dem Ple-
xus myentericus.

Pathologische Veränderungen der Fasern des 
N. vagus außerhalb des ZNS bei der Achalasie 
wurden elektronenmikroskopisch bereits von 
Cassella et al. in den 1960er Jahren erstbeschrie-
ben (Cassella et al. 1964, 1965). Die hier darge-
stellten Alterationen des N. vagus bei Achalasie-
patienten waren ähnlich derer einer Waller-
schen-Degeneration, welche eine Auflösung der 
Myelinscheide und des Axons sowie eine Pha-
gozytose mit sich bringt. Im proximal vom 

UÖS), was wiederum cholinerg, also Acetylcho-
lin (Ach)-vermittelt ist. Bei inhibitorischer Ak-
tivität, welche durch die Botenstoffe Stickstoff-
monooxid (= NO) und das vasoaktive intesti-
nale Polypeptid (= VIP) gesteuert wird, relaxiert 
der UÖS und öffnet sich (Ates und Vaezi 2015; 
Goyal et al. 1980; Park und Vaezi 2005; Yamato 
et al. 1992) (Abb. 1.3).

1.3  Ätiopathogenese

Die Achalasie gehört zu denjenigen Erkrankun-
gen, deren Ätiopathogenese auch bis zum heu-
tigen Zeitpunkt noch nicht hinreichend geklärt 
ist. Aufgrund der Seltenheit der Erkrankung ist 
es heutzutage nur mit Hilfe von internationalen 
Konsortien und Forschungsnetzwerken möglich, 
größere Achalasiekohorten zu etablieren und 
diese anhand von Bioproben (sowohl „liquid 
biopsies“ als auch Gewebeproben aus dem Öso-
phagus), epidemiologischen, phänotypischen, 
biometrischen sowie klinischen Daten differen-
ziert zu analysieren.

Die Achalasie betrifft die glatte Muskula-
tur der Speiseröhre, also überwiegend ihr dista-
les Drittel (Abb. 1.2). Es wird eine Funktions-
störung bzw. Zerstörung mit konsekutiver Re-
duktion bis zum kompletten Verlust einzig der 
inhibitorischen Nervenzellen vermutet, mit ei-
nem Überwiegen der exzitatorischen Prozesse, 
welche schließlich eine Dauerkontraktion des 
UÖS verursachen (Ates und Vaezi 2015; Park 
und Vaezi 2005). Zusätzlich zur tonischen Kon-
traktion und Relaxation des UÖS sind die inhi-
bitorischen Neurone essenziell für die normale 
Peristaltik der tubulären Speiseröhre. Der Öso-
phagus ist auch im Ruhezustand immer in einer 
kontraktilen Aktivität. Mit dem Schluckakt wer-
den die inhibitorischen Neurone angeregt, um 
den Effekt der exzitatorischen Neurone zu über-
wiegen. Die Peristaltik ist das Netto-Resultat ei-
ner koordinierten Kontraktion und Relaxation, 
welche durch die oben genannten inhibitori-
schen und exzitatorischen Nervenzellen des Ple-
xus myentericus (= Auerbach-Plexus) entlang 
der Längsachse des Ösophagus vermittelt wird 
(Crist et al. 1984). Die vermuteten Ursachen der 
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Ort der Schädigung liegenden und somanahen 
 Anteil der Nervenzelle kommt es hierbei zur 
Chromatolyse.

1.4.2  Intrinsischer Verlust der 
Ganglienzellen

Viele physiologische Studien haben entweder 
eine fehlende oder gestörte inhibitorische Inner-
vation bei der Achalasie gezeigt.

Eine der ersten Arbeiten hierzu geht auf die 
Arbeitsgruppe von Dodds et al. zurück, die eine 
Fall-Kontroll-Studie durchführten, welcher die 
Tatsache zugrunde liegt, dass sowohl die glat-
ten Muskelzellen des UÖS als auch die inhibito-
rischen Neurone des Plexus myentericus über 
Cholezystokinin-Oktapeptid (CCK-OP)-Rezepto-
ren verfügen (Abb. 1.4) (Dodds et al. 1981). In 
einer normalen Speiseröhre bewirkt die i.v.-Bo-
lusgabe von CCK-OP eine Relaxation des UÖS, 
da die inhibitorischen Neurone mit direkter Ak-
tivierung der glatten Muskulatur des UÖS über-
wiegen (Abb. 1.4a). Bei der Achalasie hingegen 
hat die glatte Muskelaktivität des UÖS keine 
Gegenspieler aufgrund des Verlusts der inhibi-
torischen Neurone des Plexus myentericus. Dies 
hat zur Folge, dass CCK-OP eine Kontraktion 
des UÖS verursacht (Abb. 1.4b).

Diese Hypothese des Verlusts der inhibi-
torischen Neurone als primäre Pathologie der 
idio pathischen Achalasie wurde weiter unter-
legt durch Studien zu den inhibitorischen Neu-
rotransmittern. Wie bereits im Unterkapitel zur 
„Innervation des Ösophagus“ dargelegt (Ab-
schn. 1.2), stehen hier die Botenstoffe NO und 
VIP im Vordergrund, mittels derer die glatte 
Muskelzelle des UÖS relaxiert und der Sphink-
ter sich öffnet. Fundierte Analysen konnten 
in vitro und in vivo überzeugen.

Nitrinerge sowie VIP-Neurone existieren nor-
malerweise im Plexus myentericus des Ösopha-
gus nebeneinander und deren gleichzeitiger Ver-
lust resultiert möglicherweise in den klinischen 
Konsequenzen der Achalasie.

Es konnte gezeigt werden, dass VIP-ent-
haltene Nervenfasern bei der Achalasie redu-
ziert sind (Aggestrup et al. 1983; Sigala et al. 
1995). Während jedoch die Relevanz des VIP 
als inhibitorischer Neurotransmitter mit Steu-
erung der Relaxation der glatten Muskelzel-
len weiter kontrovers diskutiert wird (Ates und 
Vaezi 2015; Müller et al. 2014; Paladini et al. 
2009; Park und Vaezi 2005; Pozo und Delgado 
2004; Voice et al. 2002), ist NO der wichtigste 
inhibitorische Mediator für die UÖS-Relaxa-
tion und sein Verlust erklärt dessen Hyperten-
sion mit der Unfähigkeit, adäquat zu relaxieren. 

a Gesunder Proband b Achalasie-Pa�ent

präganglionäre
Vagusfaser

postganglionäre
Faser

CCK-OP CCK-OP

- + - +
gla�e Muskelzelle

UÖS

Abb. 1.4  a,b Intrinsischer Verlust der Ganglienzellen. CCK-OP Cholezystokinin-Oktapeptid. (Zeichnung: J. Quinke)
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Des Weiteren führt das Defizit der hemmenden 
Signale mit ungehinderter Aktion der exzitato-
rischen Neurotransmitter zu den hochamplitu-
digen, nicht-peristaltischen Kontraktionen der 
Speiseröhre, zuvor als „Vigorous Achalasia“ – 
und jetzt als Subtyp III nach der aktuellen Chi-
cago-Klassifikation in der HRIM bezeichnet. 
Eine wichtige Landmark-Studie am Menschen 
konnte nachweisen, dass, wenn NO bei gesun-
den Probanden durch die Gabe von rekombi-
nantem, menschlichem Hämoglobin inaktiviert 
wurde, manometrische Befunde ähnlich derer 
einer Achalasie induziert wurden (Murray et al. 
1995). Genotypisierungen bei der Achalasie ha-
ben unterschiedliche Resultate ergeben, von 
welchen einige Polymorphismen von Genen 
aufwiesen, die das Enzym NO-Synthase codie-
ren (Shteyer et al. 2015; Singh et al. 2015).

Die histopathologischen Untersuchungen ei-
gener Ösophagektomiepräparate im Endstadium 
der Achalasie bzw. von Muskelstreifen aus dem 
UÖS, die während der Heller-Myotomie ent-
nommen wurden, deuten darauf hin, dass es sich 
bei der Reduktion der intramuralen Ganglienzel-
len um sekundäre Veränderungen handelt, mög-
licherweise aufgrund einer Inflammation, getrig-
gert durch autoimmune Mechanismen (s. unten) 
oder chronisch-degenerative Prozesse des zent-
ralen und/oder peripheren Anteils des N. vagus 
(Gockel et al. 2006).

1.4.3  Infektiöse Genese

Es wird vermutet, dass es nach einem initia-
len Insult, möglicherweise einem viralen In-
fekt, zu einer Entzündung des Plexus myen-
tericus der Speiseröhre kommt, welche – bei 
 Patienten mit einer genetischen Prädisposition – 
durch antimyenterische Antikörper in einer Zer-
störung der Nervenzellen und somit im Vollbild 
der Achalasie resultiert (Abb. 1.5) (Gockel et al. 
2010). Als Erreger wurden Varizella-Zoster-Vi-
ren (VZV), Herpes-simplex-Virus-1 (HSV-1) so-
wie weitere neurotrope Viren, Masernviren und 
humane Papillomaviren (HPV) diskutiert, ba-
sierend auf den Befunden lymphozytärer In-
filtrate im Ösophagus. Die epidemiologischen 

Ergebnisse größerer Kohorten Erkrankter sind 
allerdings sehr inkonsistent. Während initiale 
Fall-Kontroll-Untersuchungen hohe Masernanti-
körpertiter bei Achalasiepatienten verglichen zu 
gesunden Probanden zeigten, konnten keine Un-
terschiede für VZV, HSV-1 oder andere Virus-
antikörpertiter nachgewiesen werden (Kraichely 
und Farrugia 2006). Weitere Studien wiesen er-
höhte VZV-Titer im Vergleich zu Kontrollen, 
einhergehend mit der Evidenz viraler VZV-DNA 
im Ösophagus, auf (Robertson et al. 1993). Al-
lerdings konnten Polymerasekettenreaktion 
(PCR)-Untersuchungen in ösophagealen Proben 
von Achalasiepatienten keine viralen Produkte 
detektieren (Birgisson et al. 1997). In keiner der 
Studien konnte letztendlich ein Kausalzusam-
menhang etabliert werden.

Abzugrenzen hiervon ist die Chagas-Krank-
heit, ebenso eine infektiöse Erkrankung und 
Parasitose, hervorgerufen durch den Einzel-
ler Trypanosoma cruzi, welche überwiegend in 
Süd- und Mittelamerika vorkommt. Chagas wird 
durch blutsaugende Raubwanzen übertragen. Ihr 
phänotypisches Bild mit einem  Megaösophagus 
ist allerdings nicht von der idio pathischen 
Achalasie zu unterscheiden. In der chroni-
schen Phase können neben dem Megaösopha-
gus auch eine Kardiomegalie und ein Megako-
lon  auftreten.

Abb. 1.5  Pathogenese der Achalasie
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1.4.4  Autoimmune Genese

Die Autoimmungenese bei Patienten mit ge-
netischer Disposition wird durch die Tatsache 
 gestützt, dass sich bei der Zerstörung der Ner-
venzellen CD3 + /CD8 + zytotoxische T-Lympho-
zyten mit dem Oberflächenantigen HLA-DQw1 
finden. Im bisher weltweit größten Kollektiv 
von 1.068 Achalasiepatienten und 4.242 Kont-
rollen konnten in der ersten systematischen As-
soziationsstudie signifikante Risikovarianten im 
Bereich der Major-Histocompatibility-Complex 
(MHC)-Region auf Chromosom 6 nachgewie-
sen werden (Gockel et al. 2014). Es ist bekannt, 
dass diese eine der komplexesten Regionen des 
menschlichen Genoms darstellt. Die Ergeb-
nisse dieser Studie unterstreichen die Tatsache, 
dass genetisch vermittelte Autoimmunprozesse 
bei der Entstehung der Achalasie eine relevante 
Rolle spielen. Die funktionellen Konsequenzen 
der Risikovarianten, möglicherweise eine verän-
derte Antigenpräsentation im Bereich des peptid-
bindenden Areals des HLA-DQ-Heterodimers, 
sind derzeit noch hypothetisch und Gegenstand 
weiterer Forschungsprojekte (Lenz et al. 2015). 
Zudem konnten bei Patienten mit Achalasie wei-
tere Autoimmunerkrankungen detektiert werden 
(Booy et al. 2012) und anti-neuronale Antikör-
per fanden sich signifikant häufiger als bei ge-
sunden Kontrollen (bis zu 25,7 % versus 4,4 %; 
p > 0,0001) (Kraichely et al. 2010). Antikör-
per gegen das Zytoplasma der Auerbach-Neuro-
nen sind häufig und werden bei Achalasiepatien-
ten in unterschiedlichen Stadien der Erkrankung 
bzw. Krankheitsdauern nachgewiesen. Aller-
dings wurde die Spezifität dieser Autoantikörper 
gegen Neurone immer wieder angezweifelt, da 
sich ähnliche Antikörper auch bei der Ösophagi-
tis offenbarten, was die Wahrscheinlichkeit eines 
unspezifischen Epiphänomens als Reaktion auf 
einen inflammatorischen Prozess nahelegt (Mo-
ses et al. 2003; Pressman und Behar 2017).

1.4.5  Genetische Ursachen

Das Vorkommen der familiären Achalasie und 
ihre Assoziation mit gut definierten genetischen 

Syndromen legt die Beteiligung genetischer 
Faktoren nahe. Diverse Mausmutationsmodelle 
weisen gastrointestinale Störungen auf – ähnlich 
derer, die bei der Achalasie bekannt sind. Der 
Kandidatengen-Ansatz hat vielversprechende 
Hinweise erbracht, wenngleich bis zum heutigen 
Zeitpunkt noch keine schlüssige Verlinkung zu 
spezifischen Genen etabliert werden konnte.

Während die isolierte (oder auch nichtsyn-
dromale) Achalasie die häufigste Form ist und 
es sich überwiegend um sporadische Fälle han-
delt, finden sich in der Literatur wiederholt Be-
richte über familiäre Häufungen (Gockel et al. 
2010). Unter diesen sind überhäufig kindliche 
Zwillinge aus konsanguinen Familien dargestellt 
(Bosher und Shaw 1981; Kaar et al. 1991). Hier-
auf basierte die Vermutung, dass möglicherweise 
eine autosomal-rezessiv vererbte Unterform der 
Achalasie existiert, welche durch eine frühe Ma-
nifestation der klinischen Symptome geprägt sei. 
Systematische genetische Untersuchungen fami-
liärer Fälle stehen allerdings noch aus. Ebenso, 
wie der aufgezeigte mögliche autosomal-rezes-
sive Erbgang, besteht jedoch die Wahrschein-
lichkeit, dass die Ätiologie bei dem Großteil der 
Fälle mit isolierter Achalasie multifaktoriell ist, 
d. h. eine Kombination des kumulativen Effekts 
von Varianten verschiedener Risikogene und 
Umweltfaktoren vorliegt (Gockel et al. 2010).

Des Weiteren ist bekannt, dass die Achalasie 
im Kontext von komplexen genetischen Syndro-
men sowie anderen Erkrankungen vorkommt. 
Hierzu gehören das Down-Syndrom (Trisomie 
21), das Allgrove (bzw. Triple A)-Syndrom, die 
familiäre viszerale Neuropathie (FVN) sowie 
das Achalasie-Mikrozephalie-Syndrom (AMZS).

Die Achalasie wird bei ca. 2 % aller Patienten 
mit Down-Syndrom diagnostiziert, was deutlich 
über der Prävalenz von ca. 0,01 % in der Nor-
malbevölkerung (ca. 200-faches Risiko) liegt 
(Okawada et al. 2005; Wallace 2007).

Das Allgrove (Triple A)-Syndrom ist eine au-
tosomal-rezessive Erkrankung, welche durch die 
Triade Achalasie, Alakrimie (= Unfähigkeit, zu 
weinen) und eine adrenokortikotrophes Hormon 
(ACTH)-resistente adrenale Insuffizienz gekenn-
zeichnet ist (Abb. 1.6) (Allgrove et al. 1978). 
Eine Vielzahl neurologischer und dermatologi-
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scher Begleiterkrankungen sowie gelegentlich 
dysmorphe Gesichtszüge sind ebenso assozi-
iert (Allgrove et al. 1978; Prpic et al. 2003). Das 
Triple A-Syndrom wird durch homozygote oder 
gemischt heterozygote Mutationen des AAAS-
Gens auf Chromosom 12q13 hervorgerufen, wel-
ches das Protein Alakrimie-Achalasie-adrena-
le-Insuffizienz-neurologische Störung (ALA-
DIN) codiert (Tullio-Pelet et al. 2000; Weber 
et al. 1996). Eine Achalasie findet sich zu ca. 
75 % bei Patienten mit Allgrove-Syndrom und 
manifestiert sich häufig bereits in der Kindheit 
(Tullio-Pelet et al. 2000). Die exakte Funktion 
von ALADIN ist unbekannt. Die Tatsache je-
doch, dass das AAAS-Gen sowohl in neuroen-
dokrinen als auch in zerebralen Strukturen expri-
miert wird, legt nahe, dass das Protein eine Rolle 
in der Entwicklung des peripheren und zentralen 
Nervensystems spielt (Tullio-Pelet et al. 2000).

Die familiäre viszerale Neuropathie (FVN) 
ist sehr selten, genetisch heterogen und wird 
durch pathologische Befunde des intestina-
len Plexus myentericus hervorgerufen. Das kli-
nische Erscheinungsbild ist variabel und kann 
sich, neben der Achalasie, auch mit gastroöso-
phagealem Reflux, intestinaler Dysmotilität und 
Pseudoobstruktion, Dysarthrie, peripherer Neu-
ropathie und Pupillendefekten manifestieren. 
Möglicherweise können sowohl autosomal-do-

minante als auch -rezessive Formen existieren 
(Barnett et al. 1992; Schuffler et al. 1978).

Unter den weiteren komplexen Syndromen, 
mit welchen die Achalasie assoziiert sein kann, 
ist der Morbus Hirschsprung hervorzuheben, 
eine angeborene Malformation des Enddarms, 
bei welcher die parasympathischen intrinsi-
schen Ganglienzellen im submukösen und my-
enterischen Plexus fehlen (Agangliose). Dies 
ist die Folge eines verfrühten Stopps der Migra-
tion vagaler Nervenkammzellen, um das ente-
rische Nervensystem (ENS) zu formieren. Das 
RET-Protoonkogen auf Chromosom 10q11 ist 
in diesem Zusammenhang das bedeutendste Gen 
(Gockel et al. 2012).

Unter den Kandidatengen-Ansätzen finden 
sich Mediatoren

• der Autoimmunantwort bzw. von inflammato-
rischen Prozessen

• der ösophagealen Motilität
• des Glial cell line-Derived Neurotrophic Fac-

tor gene (GDNF)-RET-Signalwegs

Allerdings konnten hier keine eindeutigen Asso-
ziationen zur Achalasie geschlussfolgert werden 
(Gockel et al. 2010; Pressman und Behar 2017), 
möglicherweise weil die Studien unterpowert 
waren.

Achalasie

Alakrimie

Adrenale
Insuffizienz

AAAS-Gen auf
Chromosom 12q13

Abb. 1.6  Allgrove (Triple A)-Syndrom. (Zeichnung: J. Quinke)
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Genomweite Assoziationsstudien (GWAS) 
werden zukünftig an noch größeren Kohorten 
hypothesenfrei und systematisch weitere Risi-
kovarianten der Achalasie detektieren, wie auch 
bereits bei anderen multifaktoriellen Erkrankun-
gen erfolgreich exerziert.

1.4.6  Viszerale Myopathie

Neben der Zerstörung der Nervenzellen im Rah-
men der Pathogenese der Achalasie scheint auch 
eine Erkrankung bzw. der Funktionsverlust der 
glatten Muskelzellen der Speiseröhre im Sinne 
einer viszeralen Myopathie eine relevante Rolle 
zu spielen. Myopathische Veränderungen der 
glatten Muskelschicht wurden in Muskelstreifen 
aus dem UÖS, die im Rahmen der Heller-Myo-
tomie entnommen wurden, als irreguläre For-
men der Muskelzellen widergespiegelt, teilweise 
atroph imponierend, verglichen mit den norma-
lerweise polygonalen glatten Muskelzellen (Go-
ckel et al. 2006). Zudem ist vermehrt fibröses 
Gewebe intramysial charakteristisch für diese 
Art der Myopathie (Gockel et al. 2006).

1.4.7  Reduktion der interstitiellen 
Cajal-Zellen (ICC)

Die interstitiellen Cajal-Zellen (ICC) – als 
„Schrittmacherzellen“ und Verbindungsglieder 
zwischen Nerven- und glatter Muskelzelle lie-
gend – sind bei der Achalasie reduziert. Die Ur-
sachen dieser Veränderungen des ICC-Netz-
werks, die zum ENS gehören, sind dabei völlig 
unklar. Defiziente intramuskuläre Cajal-Zellen 
(ICC-IM) waren im Mausversuch unabhängige, 
relevante Ursachen der ösophagealen Dysfunk-
tion, ähnlich derer einer Achalasie beim Men-
schen (Müller et al. 2014). Es ist letztendlich un-
klar, ob die Reduktion der ICC, assoziiert mit 
der verminderten neuronalen NO-Synthase in 
der Ösophaguswand bei Patienten mit Achalasie, 
primär durch einen erhöhten Schwund reifer 
Zellen – oder ihrer beeinträchtigten Regenera-
tion bedingt ist (Gockel et al. 2008).

Die Gewichtung der hier dargestellten ätiopa-
thogenetischen Faktoren, die zur Entstehung der 
Achalasie beitragen, ist bis zum heutigen Zeit-
punkt noch nicht klar definiert. Bei Individuen 
mit genetischer Disposition scheinen inflamma-
torische Prozesse der Speiseröhrenwand sowie 
Autoimmunmechanismen eine wesentliche Be-
deutung für die Entwicklung des Vollbilds der 
Achalasie zu haben. Welche Teilaspekte hierbei 
entscheidend für die Ausprägung des jeweiligen 
Phänotyps im Sinne der Subtypen der Achalasie 
I–III nach der Chicago-Klassifikation sind, ist 
bislang völlig unklar. Die weitere Erforschung 
dieser Mechanismen im Detail hat zum obersten 
Ziel die Etablierung neuer individualisierter the-
rapeutischer Ansätze.

Moderne molekulare Analysen und Techni-
ken werden zukünftig die entsprechenden in-
fektiösen, inflammatorischen, autoimmunen und 
genetischen Faktoren der Achalasie identifizie-
ren und die zugrunde liegende Pathophysiolo-
gie aufschlüsseln. Ein fundierteres Wissen über 
die Ätiologie wird dazu beitragen, eine frühere 
Diagnostik mit auf High-Resolution-Impedanz- 
Manometrie- und Molekulargenetik basierten 
Therapiekonzepten ermöglichen zu können.
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2Chicago-Klassifikation 
in der Diagnostik der 
Achalasie – Bedeutung 
für die Wahl des 
Therapieverfahrens

Florian Corvinus

2.1  Hintergrund

Die Entwicklung der hochauflösenden Mano-
metrie (HRM) des Ösophagus hat die Diagnos-
tik der ösophagealen Motilität revolutioniert. Sie 
gilt heute als Goldstandard und hat die konven-
tionelle Ösophagusmanometrie abgelöst. Sie er-
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möglicht eine hochauflösende Darstellung der 
ösophagealen Druckverhältnisse während des 
Schluckvorgangs. Dabei entsteht ein dynami-
sches Bild der ösophagealen Bewegung vom 
oberen Ösophagussphinkter bis in den Magen.

Die Methode wurde in den 1990er Jah-
ren durch Clouse und Staiano entwickelt. Da-
bei wurde der damals übliche Wasserperfusions-
katheter mit 5–8 Kanälen durch einen Katheter 
mit zunächst 21, dann 36 festen Druckableitun-
gen ersetzt. Für eine bessere Übersicht wurden 
die abgeleiteten Drücke extrapoliert und farblich 
in den „esophageal pressure topography plots“ 

https://doi.org/10.1007/978-3-662-60455-7_2
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1007/978-3-662-60455-7_2&domain=pdf
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2.2  Grundlagen der 
hochauflösenden 
Ösophagusmanometrie

Die Untersuchung wird nach einem standardi-
sierten Protokoll durchgeführt. Dabei wird trans-
nasal eine kalibrierte Manometriesonde ein-
gelegt. Es folgt eine Ruhephase über 30 s. In 
dieser werden der obere und der untere Ösopha-
gussphinkter und das Zwerchfell identifiziert. 
Der liegende Patient erhält insgesamt 10-mal 
hintereinander einen 5-ml-Schluck.

Ein Schluck beginnt mit der Öffnung des 
oberen Ösophagussphinkters (Abb. 2.1). Der 
 Übergang des Bolus von der quergestreiften Mus-
kulatur des oberen Sphinkters zur glatten Mus-
kulatur der Speiseröhre wird als  Transitionzone 

(EPT) – „Clouse-Plots“ – dargestellt (Abb. 2.1). 
Vergleichbar mit Höhenlinien einer Landkarte 
werden Druckverläufe als isobare Linien in die-
sen Plots dargestellt. Die notwendigen Algo-
rithmen für die Interpretation der manometri-
schen Befunde wurden von Pandolfino et al. im 
Jahr 2008 in der Chicago-Klassifikation zusam-
mengefasst (Pandolfino und Sifrim 2012). Seit-
her gilt die HR-Manometrie als Goldstandard 
für Diagnostik ösophagealer Motilitätsstörun-
gen (Rohof und Bredenoord 2017). In einem ak-
tuellen Vergleich können Roman et al. 2016 bei 
245 untersuchten Patienten mit einer Dysphagie 
eine  eindeutige Überlegenheit der hochauflösen-
den gegenüber der konventionellen Manometrie 
hinsichtlich der Diagnose einer Achalasie zeigen 
(26 % vs. 12 %, p < 0,05)(Roman et al. 2016).

UES

LES

DL

*

DCI

IRP

TZ

Abb. 2.1  Manometrischer Normalbefund, dargestellt in einem Clouse-Plot. UES Oberer Ösophagussphinkter, LES 
unterer Ösophagussphinkter, Stern Öffnung des oberen Ösophagussphinkters, TZ Übergangszone der quergestreiften 
zur glatten Muskulatur, DCI Kontraktionsintegral, IRP Residualtonus, roter Punkt „deceleration point“ (DCP), DL 
„distal latency“
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 beschrieben und geht mit einem vorübergehen-
den Druckabfall einher. Es folgt die peristalti-
sche Welle, die distal in den unteren Ösophagus-
sphinkter (LES) übergeht. An diesem Übergang 
verlangsamt sich die Kontraktion. Es entsteht ein 
Knick in der peristaltischen Welle, der als „con-
tractile deceleration point“ (CDP) bezeichnet 
wird.

Aus 10 Nassschlucken werden  Parameter ab-
geleitet, die sowohl die Funktion des unteren 
Ösophagussphinkters als auch die Motilität der 
tubulären Speiseröhre charakterisieren (Tab. 2.1). 
Die Relaxation des unteren Ösophagussphinkters 
wird durch den Residualtonus IRP („integrated 
residual oder relaxation pressure“) beschrieben. 
Dabei werden in einem Zeitraum von 10 s ab 
dem Beginn des Schlucks die  niedrigsten Drücke 
des unteren Ösophagussphinkters von einer Soft-
ware erkannt und über 4 s (4 s-Sleeve) gemit-
telt (Abb. 2.1). Der Residualtonus wird somit aus 
den niedrigsten Druckverhältnissen innerhalb 
der maximalen Relaxation des unteren Ösopha-
gussphinkters in einem Zeitfenster von 4 s ge-
messen und als Median aus den 10 Nassschlu-
cken berechnet. Ein erhöhter Residualtonus über 
15 mmHg kennzeichnet eine Obstruktion im Be-
reich des unteren Ösophagussphinkters.

Die Kontraktionskraft der Speiseröhre wird 
anhand des distalen Kontraktionsintegrals DCI 
(„distal contractile integral“) charakterisiert. Da-
bei werden die Länge, die Kraft und die Dauer 
der ösophagealen Kontraktion zwischen dem 
oberen und dem unteren Ösophagussphinkter in-
tegriert (Abb. 2.1). Um den Einfluss von kontrak-
tionsunabhängigen Artefakten zu  minimieren, 

wird das DCI innerhalb der 20-mmHg-Isobaren 
gemessen. Es wird in mmHg × cm × s angege-
ben. Ein unauffälliges Kontraktionsintegral liegt 
zwischen 450 und 8000 mmHg × cm × s. Unter 
450 mmHg × cm × s handelt es sich um eine Hy-
pomotilität und oberhalb 8000 mmHg × cm × s 
um eine hypertensive Störung der Motilität.

Der Verlauf und die Geschwindigkeit einer 
Kontraktion wird durch die distale Latenz – DL 
(„distal latency“) – charakterisiert. Sie wird als 
Zeitspanne zwischen dem Schluckbeginn und 
dem „distal deceleration point“ definiert. Eine Di-
stal Latency unterhalb 4,5 s beschreibt eine spas-
tische Kontraktion (Pandolfino et al. 2008a, b).

2.3  Chicago-Klassifikation

Um eine standardisierte Interpretation der 
HR-Manometrie zu ermöglichen wurde 2007 
in San Diego während der Digestive Disease 
Week (DDW) die Chicago-Klassifikation 
(Abb. 2.2) von der Internationalen HRM-Ar-
beitsgruppe ins Leben gerufen (Pandolfino et al. 
2008a). Die Klassifikation wird seitdem ent-
sprechend der aktuellen Daten zur High-Re-
solution-Ösophagusmanometrie in jährlichen 
Treffen der Arbeitsgruppe weiterentwickelt und 
versteht sich als dynamischer Prozess. Es wur-
den seit 2007 bereits 2 Neuauflagen publiziert. 
Die aktuelle Chicago-Klassifikation Version 
3.0 wurde während der DDW 2014 in Chicago 
entwickelt (Bredenoord et al. 2012; Kahrilas 
et al. 2014). Die Überarbeitungen der Klassifi-
kation haben zu einer stetigen Vereinfachung 

Tab. 2.1  Die wichtigsten Parameter der Chicago-Klassifikation mit entsprechenden Grenzwerten. LES unterer Öso-
phagussphinkter

Parameter Beschreibung Grenzwerte Einheit

IRP (Residualtonus) LES-Druck bei maximaler Relaxation <15 normal
≥15 Obstruktion

mmHg

DCI (distales Kontraktionsintegral) Kontraktionskraft der peristaltischen 
Welle

450–8000 normal
>8000 hypertensiv
<450 hypomotil
<100 failed

mmHg × cm 
× s

CDP („contractile deceleration point“) Verlangsamung am Übergang zum 
LES

DL („distal latency“) Intervall zwischen Schluckbeginn und 
CDP

≤4,5 spastisch
>4,5 normal

s
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durch ein vollständiges Fehlen oder auch schwa-
che Kontraktionen bei 100 % der Schlucke ge-
kennzeichnet. Dabei werden schwache Kontrak-
tionen durch ein DCI unter 450 mmHg × cm × s 
und fehlende Kontraktionen durch ein 
DCI < 100 mmHg × cm × s definiert (Abb. 2.3).

Achalasie Typ II Sie wird als Achalasie mit 
Kompression bezeichnet und ist durch eine voll-
ständige, direkt nach dem Schlucken auftre-
tende Druckerhöhung („panesophageal pres-
surerization“) gekennzeichnet (Abb. 2.4). In 
der Manometrie stellt sie sich als eine durch-
gängige Druckerhöhung zwischen oberem und 
 unterem Ösophagussphinkter innerhalb der 
30-mmHg-Isobaren dar (Abb. 2.4). Diese pa-
nösophageale Druckerhöhung muss bei min-
destens 20 % der Schlucke vorliegen. Es dürfen 
keinerlei peristaltische Kontraktionen nachweis-
bar sein.

Achalasie Typ III Die Achalasie vom spasti-
schen Typ (Abb. 2.5): Dabei wird eine spas-
tische Kontraktion durch eine Distal La-
tency <4,5 s definiert. Es müssen bei mindestens 
20 % der Schlucke spastische Kontraktionen mit 
einem DCI über 450 mmHg × cm × s vorliegen. 
Obwohl keine normale Peristaltik nachweisbar 
sein sollte, finden sich bei diesem Achalasietyp 
oftmals peristaltische Residuen. Auch können 
vereinzelt panösophageale Druckerhöhungen bei 
diesem Typ vorkommen.

Funktionelle Obstruktion Zur Functional Out-
flow Obstruction werden alle Motilitätsstörun-
gen mit einem erhöhten Residualtonus über 
15 mmHg gezählt, auf welche die Kriterien der 
oben genannten 3 Achalasietypen nicht zutreffen. 
Peristaltische Kontraktionen sind meistens nach-
weisbar. Sie können mit einem erhöhten intralu-
minalen Druck während der Boluspassage („in-
trabolus pressure“) einhergehen, der oft durch 
eine sogenannte kompartimentierte Druckerhö-
hung, einem Druckanstieg vor der peristaltischen 
Kontraktion, gekennzeichnet ist (Abb. 2.6).

Es handelt sich um eine sehr heterogene 
Gruppe ösophagealer Motilitätsstörungen mit 
 einer Vielzahl möglicher Ätiologien. Sie kann 
sowohl eine eigene, unabhängige Störung der 

der  Diagnosestellung geführt. Untersuchun-
gen der Diagnoseraten und der klinischen Ver-
läufe nach Einführung der aktuellen Version 
führten zu einem deutlichen Rückgang indeter-
minierter Befunde und Major-Motilitätsstörun-
gen der Peristaltik zugunsten einer Zunahme 
der Minor-Motilitätsstörungen und der funktio-
nellen Obstruktion. Es kam zu keiner Verände-
rung hinsichtlich der Diagnose einer Achalasie 
oder eines Normalbefundes (Laing et al. 2017). 
In einer eigenen retrospektiven Auswertung von 
insgesamt 500 h-Manometrien bestätigte sich 
diese  Aussage.

Die fundamentalen Parameter der Klassifi-
kation sind der Residualtonus IRP, das distale 
Kontraktionsintegral DCI und die Distal Latency 
DL (Kahrilas und Pandolfino 2017). Die Klassi-
fikation ist als hierarchischer Algorithmus auf-
gebaut und unterscheidet im Wesentlichen 3 Ka-
tegorien (Abb. 2.2):

• Obstruktionen des ösophagogastralen Über-
gangs: Achalasie und funktionelle Obstruk-
tion („functional outflow obstruction“)

• Major-Motilitätsstörungen der Peristaltik: hy-
pertensiver Jackhammer-Ösophagus, distaler 
Ösophagusspasmus, fehlende Kontraktilität

• Minor-Motilitätsstörungen der Peristaltik (inef-
fektive Motilität und fragmentierte Peristaltik)

2.3.1  Obstruktionen des 
ösophagogastralen Übergangs

Die Obstruktionen des ösophagogastralen Über-
gangs werden durch einen Residualtonus über 
15 mmHg definiert und in 4 Entitäten einge-
teilt: Die Achalasie vom Typ I, II und III und die 
funktionelle Obstruktion des unteren Ösopha-
gussphinkters (sogenannte Functional Outflow 
Obstruction). Diese Einteilung erfolgt nicht nach 
der Funktion des unteren Ösophagussphinkters, 
sondern nach dem Kontraktionsmuster der tubu-
lären Speiseröhre.

Achalasie Typ I Die Achalasie vom Typ I wird 
als klassische oder auch als hypomotile Form 
der Achalasie bezeichnet (Abb. 2.3). Sie ist 
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Ausdruck einer sekundären Motilitätsstörung 
als Reaktion auf eine Obstruktion durch einen 
infiltrierenden Prozess, eine Striktur, eine vas-
kuläre Kompression (z. B. Aortenaneurysma) 

Motilität darstellen, als auch Ausdruck einer in-
kompletten oder frühen Form der Achalasie sein. 
Zu ihr zählt auch der hypertensive untere Öso-
phagussphinkter (HTLES). Sie ist aber auch oft 

IRP≥ 15 mmHg
100 % fehlende Peristral�k

oder Spasmus 

mit
Obstruk�on des 

ösophagogastralen
Übergangs 

Normale Peristal�k

Achalasie:
•Typ I: Fehlende  Kontrak�onen
•Typ II: ≥20 % Panösophageale

Druckerhöhung
•Typ III: ≥20 % Spas�k (DL >4,5 s)
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Abb. 2.2  Hierarchischer Algorithmus der Chicago-Klassifikation Version 3.0. (Mod. nach Kahrilas et al. 2014)


