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1. Методология

Методы, использованные для сбора/селекции доказательств: 
- поиск в электронных базах данных.
Описание методов, использованных для сбора/селекции доказательств: 
- доказательной базой для рекомендаций являются публикации, вошедшие в 

  Кохрановскую библиотеку, базы данных EMBASE и MEDLINE. Глубина поиска составляла 5 лет.
Методы, использованные для оценки качества и силы  доказательств:
-  консенсус экспертов;
-  оценка значимости  в соответствии  с рейтинговой схемой (схема прилагается).
Уровни доказательности ( классификация Оксфордского центра доказательной медицины)  (Таблица 1): 
	Уровень
	Тип данных

	1a
	Доказательства, полученные в мета-анализах рандомизированных исследований.

	1b
	Доказательства, полученные как минимум в одном рандомизированном исследовании.

	2a
	Доказательства, полученные как минимум в одном хорошо спланированном контролируемом исследовании без рандомизации.

	2b
	Доказательства, полученные как минимум в одном хорошо спланированном полуэкспериментальном исследовании другого типа.

	3
	Доказательства, полученные в хорошо спланированных не экспериментальных исследованиях, таких как сравнительные, корреляционные исследования и описания клинических случаев (случай-контроль).

	4
	Доказательства, полученные из отчетов экспертных комиссий, на основе мнений или клинического опыта авторитетных специалистов.


Методы, использованные для анализа доказательств: 
-  обзоры опубликованных  мета-анализов;
- систематические обзоры с таблицами доказательств.
Методы, использованные для формулирования рекомендаций:
- консенсус экспертов.
Рейтинговая схема для оценки силы рекомендаций (Таблица 2): 
	Сила
	Описание

	A
	По меньшей  мере один мета-анализ,  систематический  обзор или РКИ, оценённые как 1++,  напрямую  применимые  к  целевой  популяции  и  демонстрирующие устойчивость результатов 

или

группа доказательств, включающая результаты исследований, оценённые как 1+, напрямую применимые к целевой популяции и демонстрирующие общую устойчивость результатов



	B
	Группа доказательств,  включающая результаты исследований, оценённые как 2++, напрямую применимые  к целевой популяции и демонстрирующие  общую устойчивость результатов

или

экстраполированные  доказательства  из исследований оценённых как 1++ или 1+



	C
	Группа доказательств,  включающая результаты  исследований, оценённые как 2+, напрямую применимые к целевой популяции и демонстрирующие   общую устойчивость результатов

или

экстраполированные доказательства из исследований оценённых как 2++



	D
	Доказательства уровня 3 или 4

или

экстраполированные  доказательства из исследований оцененных как 2+




Экономический анализ:

- анализ стоимости не проводился и публикации по фармакоэкономике не анализировались. 

Метод валидизации рекомендаций:

- внешняя экспертная оценка;

- внутренняя экспертная оценка.

Описание метода валидизации рекомендаций:

Настоящие рекомендации в предварительной версии были рецензированы  независимыми экспертами, которых попросили прокомментировать, прежде всего, то, насколько интерпретация доказательств, лежащих в основе рекомендаций, доступна для понимания.

Получены комментарии со стороны врачей первичного звена и участковых терапевтов в отношении доходчивости изложения рекомендаций и их оценки важности рекомендаций, как рабочего инструмента повседневной практики.

Комментарии, полученные от экспертов, тщательно систематизировались  и обсуждались председателем и членами рабочей группы. Каждый пункт обсуждался, и вносимые в результате этого изменения в рекомендации регистрировались. Если же    изменения не вносились, то регистрировались причины отказа от внесения изменений.

Консультация и экспертная оценка:

Последние изменения в настоящих рекомендациях были представлены для дискуссии в предварительной версии на Российской гастроэнтерологической неделе в 2013 году.

2.    Определение, принципы диагностики у взрослых  и детей

Эзофагоспазм (ЭС) – заболевание пищевода, обусловленное спастическими сокращениями его стенки без нарушения раскрытия кардии в ответ на глоток.

В литературе отсутствуют стандартизированные характеристики клинических, лабораторных и инструментальных методов исследований пациентов с ЭС, применяемых для точного установления диагноза. В связи с этим невозможно разработать рекомендации по диагностике ЭС, основанные на доказательной базе. 
Патогенез
Патогенез нарушения перистальтики пищевода при первичном эзофагоспазме до конца не изучен. Одновременные непропульсивные сокращения пищевода свидетельствуют об утрате тормозящих нервных влияний (дефекте NO – опосредованной передаче нервного импульса). При гистологическом исследовании отмечается сегментарная дегенерация нервных волокон. 
Классификация ЭС
По этиологии:

1. Первичный (идиопатический) – обусловлен органическими изменениями нервной системы, при которых поражаются межмышечные нервные сплетения, участвующие в регуляции двигательной активности пищевода. 

2. Вторичный (рефлекторный) – возникает в ответ на воздействие рефлюктата на слизистую оболочку у пациентов с гастроэзофагеальной рефлюксной болезнью (ГЭРБ), грыжей пищеводного отверстия диафрагмы (ГПОД), эзофагитами различной этиологии, язвенной болезни желудка и 12-перстной кишки, при которых происходит поражение слизистой пищевода. Вторичный эзофагоспазм может развиваться на фоне некоторых заболеваний соединительной ткани, диабетической нейропатии, а также при выраженных психоэмоциональных стрессах.
По распространённости:
1. Сегментарный эзофагоспазм (пищевод щелкунчика).

2. Диффузный эзофагоспазм.

Факторы, влияющие на развитие и проявление ЭС   
	Факторы
	Описание

	1. Внутренние факторы 
	Нарушение развития нервных структур пищевода, висцеро-висцеральные рефлексы, наличие таких заболеваний, как рефлюкс-эзофагит, ахалазия кардии и др.

	2. Факторы окружающей среды.
	Нервный стресс, курение, алкоголь


Диагностические критерии ЭС
1. Клинические симптомы: 

- боль в грудной клетке,

- дисфагия,

- диспептические расстройства.

2. Результаты инструментальных методов исследования 

- рентгенологическое исследование пищевода с барием;

- исследование двигательной функции пищевода (манометрия, уровень доказательности C).

Клинические симптомы
При физикальном обследовании существенных отклонений от нормы не выявляется.  Однако при длительном сроке существования диффузного спазма больные теряют  в весе.

Симптомы гипермоторной дискинезии пищевода отсутствуют примерно у 10 % больных. При наличии загрудинных болей их выраженность зависит от силы и  продолжительности спастических сокращений пищевода, которые часто инициируются гастроэзофагеальным рефлюксом (ГЭР). Наличие жгучей боли  указывает на  вторичный эзофагоспазм.

Характеристика боли при ЭС
	Характеристики боли
	Сегментарный ЭС
	Диффузный ЭС



	Характер боли
	сжимающая, жгучая
	распирающая, «рвущая», «разламывающая» 

	Связь с глотанием
	наблюдается
	Нет

	Интенсивность боли
	умеренная
	Выраженная

	Начало боли
	постепенное
	острое, спонтанное, иногда во время сна

	Локализация боли
	в области средней и нижней трети грудины


	в области нижней трети грудины и распространяется вверх до шеи, охватывает кольцом грудную клетку

	Иррадиация боли
	не характерна
	в шею, нижнюю челюсть, спину, плечи, лопатку

	Продолжительность
	минуты
	минуты-часы

	Что купирует болевой приступ
	антациды, обволакивающие, ИПП, спазмолитики, нитраты, блокаторы Са-каналов 
	глоток воды, нитраты, спазмолитики, блокаторы Са-каналов, вынужденное положение тела


Характеристика дисфагии при ЭС
	Характеристика дисфагии
	Сегментарный ЭС
	Диффузный ЭС

	Консистенция пищи
	полужидкая пища,               богатой клетчаткой, соки
	жидкая пища

	Характер течения
	непостоянна
	Непостоянна


Часть больных предъявляет жалобы на диспептические расстройства, такие как отрыжка, изжога, регургитация небольшим количеством только что принятой пищи, которые возникают во время сильных спастических сокращений пищевода. В конце болевого приступа может наблюдаться отхождение слизи. 
Результаты инструментальных методов исследования

Диагностические критерии сегментарного эзофагоспазма
	Метод исследования
	Показатели 

	Рентгенологическое исследование с барием 
	- множественные одновременные ограниченные по протяжённости непропульсивные сокращения стенки пищевода при глотании (пищевод «щелкунчика»), псевдодивертикулы

	Обычная манометрия 
	- повторяющиеся одновременные сокращения. преимущественно в нижней части пищевода 

- скорость распространения перистальтической волны более 8 см/с или ретроградная волна, 

-  амплитуда более 30 мм рт.ст.. 

- регистрируется как минимум на 2 датчиках

	Манометрия высокого разрешения (с топографическим изображением)  
	- время сокращения дистального сегмента distal latency (DL) <4.5с (преждевременные сокращения) более, чем в  20% глотков 

- нормальные показатели IRP (<15 мм рт.ст.)  

- сила (интенсивность сокращения) дистального сегмента пищевода -  distal contractile integral (DCI) в норме ( <5000 мм рт.ст *см*с)


Диагностические критерии диффузного эзофагоспазма
	Метод исследования
	Показатели 

	Рентгенологическое исследование с барием 
	- протяжённый и продолжительный (>8с) спазм стенки пищевода не связанный с глотанием 

	Обычная манометрия 
	одновременные спонтанные (не связанные с глотком) сокращения грудного отдела пищевода 

- продолжительность сокращения > 8с  

-  амплитуда >180 мм рт.ст.. 

	Манометрия высокого разрешения (с топографическим изображением)  
	- время сокращения дистального сегмента distal latency (DL) в норме (>4.5с) 

- нормальные показатели IRP (<15 мм рт.ст.)  

- сила (интенсивность сокращения) дистального сегмента пищевода -  distal contractile integral (DCI) повышена (>5000 мм рт.ст *см*с)


3. Дифференциальный диагноз
При наличии у пациента боли в грудной клетке в первую очередь проводится дифференциальный диагноз с ишемической болезнью сердца (ИБС) по стандартной схеме.  При отсутствии данных за наличие ИБС комплексное обследование даёт возможность распознать заболевание пищевода, вызывающее боль в грудной клетке: ГЭРБ, ахалазию кардии, кардиоспазм, ущемление ГПОД.  

При наличии болей жгучего, сжимающего характера необходимо исключить у пациента наличие ГЭРБ, как возможный этиологический фактор вторичного ЭС, так и  другие причины боли в грудной клетке. С этой целью пациенту проводятся исследование двигательной функции пищевода (манометрия), рентгенологическое и эндоскопическое исследования, 24-часовая рН-метрия пищевода.  
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4. Лечение

Цель лечения ЭС – достижения ремиссии и поддержание контроля над клиническими проявлениями заболевания. 

Критерии контролируемого ЭС:
- отсутствие дневных симптомов,

- отсутствие ограничений повседневной активности,

-  отсутствие ночных пробуждений из-за болевых приступов ЭС,

- отсутствие потребности приёма дополнительных средств,

- нормальные или близкие к нормальным показатели манометрии пищевода,

- отсутствие обострений.

Возникающая потребность в приёме дополнительных средств указывает на потерю контроля над ЭС и необходимость пересмотра проводимой терапии. 

Лечение пациентов с ЭС определяется индивидуально методом пошагового подбора  препарата.

У пациентов с доказанным вторичным ЭС при наличии ГЭРБ необходимо лечение основного заболевания согласно рекомендациям РГА. При наличии первичного ЭС или недостаточной эффективности лечения основного заболевания проводится пошаговая тактика лечения.   

Пошаговая тактика лечения. 
1. контроль ГЭРБ (приём антацидов, обволакивающих средств, ИПП, Н2-блокаторов, прокинетиков) 

2. нитраты (изосорбид динитрат)

3. блокаторы кальциевых каналов (нифедипин)

4. миотропные спазмолитики (дротаверина гидрохлорид)

5. висцеральные анальгетики (трициклические антидепрессанты (амитриптилин), блокаторы обратного захвата серотонина (циталопрам) 

6. инъекции ботулинового токсина

7. дилятация

8. миотомия
	Группа препаратов
	Дозировка

	Нитраты
	10-20 мг 3 раза за 30 минут до еды 

	блокаторы кальциев каналов 
	10-20 мг 3 раза за 30 минут до еды

	миотропные спазмолитики 
	40 мг 3 раза за 30 минут до еды

	трициклические антидепрессанты
	10 мг на ночь

	Блокаторы обратного захвата серотонина 
	20 мг в сутки 

	инъекции ботулинового токсина
	индивидуально

	Дилятация
	индивидуально

	Миотомия
	индивидуально


Физиотерапия, нетрадиционная и альтернативная медицина
Из физиотерапевтических средств назначаются электрофорез с новокаином, магния сульфатом или калия хлоридом на воротниковую зону или зону Захарьина — Геда, на область шейных симпатических ганглиев, гальванический воротник по Щербакову. Полезны иглорефлексотерапия, гипноз.
5. Профилактика  рецидивов ЭС

Диетические рекомендации.
Соблюдение пациентом диеты позволяет уменьшить частоту рецидивов ЭС. Следует соблюдать следующие рекомендации:

1. Регулярное дробное питание небольшими порциями через 3-3.5 часа.

2. Исключить из пищевого рациона слишком холодную или слишком горячую пищу, газированные напитки, кислые соки, грубую клетчатку (капусту, яблоки и т. п.), свежий хлеб, изделия из сдобного теста, блины.  

3. Ограничить приём крепких мясных бульонов, жирных сортов мяса, особенно баранины и свинины, острые приправы и пряности (лавровый лист, лук, чеснок, тмин, перец, хрен, горчица, уксус).
Ограничение психоэмоциональных нагрузок так же способствует стабилизации состояния. 
Боль в грудной клетке
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                                                                                                                                             воспаление

                                                                                                                                             ПБ

                                                                                                                                             рак 
                                                                                              НЭРБ

                                                             ГЭРБ                      
                                                         вторичный ЭС

дальнейшее обследование больного для исключения заболеваний миокарда метаболического и инфекционного генеза, лёгких, плевры, средостения, позвоночника, нервной системы, костно-мышечной системы грудной клетки, оценка психологического статуса  и др..
