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Acalasia de es6fago idiopatica: Relato de caso e revisdo da literatura
Idiopathic esophageal achalasia: Case report and literature review
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RESUMO

Trata-se de um caso de uma paciente portadora de acalasia de eséfago idiopatica que apresentou
recidiva dos sintomas apos realizacdo de cardiomiotomia a Heller e fundoplicatura parcial
anterior a Pinotti por videolaparoscopia. A dilatacdo esofagica endoscopica seriada foi proposta
como uma alternativa ao tratamento cirdrgico.

Palavras-chave: acalasia de esdfago, es6fago.

ABSTRACT

This is a case of a patient with idiopathic esophageal achalasia, presenting recurrence symptoms
after cardiomyotomy to Heller and partial anterior fundoplication to Pinotti by
videolaparoscopy. The serial endoscopic esophageal dilation was proposed as an alternative to
the surgical treatment.

Keywords: esophagus acalasia, esophagus.

1 INTRODUCAO

A acalasia de esbfago foi primeiramente descrita por Thomas Willis em 1674. E
caracterizada por um distarbio motor primario com prevaléncia de 0,01% da populagdo, sem
diferencas em relacdo ao sexo ou a cor.

Etiologicamente, pode estar relacionada a infecgdes, como pelo Trypanosoma cruzi,
autoimunidade ou genética, sendo que a maioria € idiopatica. Estudos sugerem que herancgas

autossdmicas recessivas podem estar relacionadas as causas genéticas para a doengca ou como
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fator predisponente associado a outras causas. Além disso, alguns estudos de caso-controle
evidenciaram a presenca do antigeno HLA-II em pacientes com acalasia de es6fago
primariamente idiopética, fator que contribui para reforgar uma etiologia autoimune para a
doenca. Contudo, tais associa¢gdes continuam inconclusivas para determinar uma etiologia
solida para essa afeccéo.

As manifestac6es clinicas mais comuns da acalasia de esdfago sdo disfagia a sélidos e
a liquidos e regurgitacdo alimentar. Também podem ocorrer dor toracica, azia e perda de peso.
Por isso, os principais diagnosticos diferenciais diante de uma suspeita de acalasia de es6fago
incluem: Doenca do Refluxo Gastroesofagico (DRGE), pseudoacalasia derivada de tumores da
cardia, pancreas, mama, pulmao ou figado e acalasia secundéria a cirurgias prévias.

Dentre 0s principais exames complementares para o diagnostico de acalasia de eséfago,
a manometria esofagica pode indicar relaxamento insuficiente do esfincter inferior do es6fago
e perda de peristaltismo esofagico, caracteristica que € possivelmente observavel também em
estudos radiograficos. Estes podem apresentar tambem dilatacdo esofagica. Além disso, a
Esofagogastroduodenoscopia ou Endoscopia Digestiva Alta (EDA) podem evidenciar retencéo
de alimentos, liquidos e saliva no esdfago, sem outras causas aparentes que expliquem tal fato,

como tumores.

2 RELATO DE CASO

MDA, sexo feminino, 75 anos de idade, comparece a atencdo secundaria com queixa de
disfagia a alimentos solidos e liquidos, associada a regurgitacdo e emagrecimento, ha
aproximadamente 6 meses. Portadora de hipertenséo arterial sistémica controlada, em uso de
indapamida 1,5 mg MID, losartana 50 mg BID e metoprolol 25 mg MID. Relata toracotomia
prévia para resseccdo do timo. Nega uso de outras medicacdes, comorbidades, alergias,
cirurgias ou internacoes prévias. Mée era portadora de HAS. Nega historico familiar de doencas
do trato gastrointestinal. Exame fisico e exames laboratoriais normais.

EDA revelou transito esofagogastrico lento, com pequena area elevada na grande
curvatura do antro (Figura 1). Laudo endoscdpico interrogou acalasia tipo Ill. Histologia
normal. Exame de manometria esofagica evidenciou hipotonia do esfincter esofagico inferior,
aperistalse esofagiana e esfincter esofagico inferior com pressdo de repouso de 33,6 mmHg

(valor de referéncia de 14,0 a 34,0 mmHg), relaxando completamente ap0os deglutigdes.
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Figura 1. EDA.

Estudo radiolégico contrastado do esdfago mostrou esofago torécico dilatado (4,6 cm),
hipoténico, sem residuos alimentares com discreto estreitamento hipertdnico na regido esdfago-
cardia-tuberositaria, com esvaziamento esofagico quase completo em 30 minutos (Figura 2).
Laudo radiolégico interrogou acalasia tipo 11 e evidenciou fios de aco de sutura na parede
esternal por cirurgia toracica prévia. Paciente refrataria ao tratamento conservador com

domperidona 10 mg TID.

Figura 2. Estudo radiolégico contrastado do eséfago.

Dessa forma, foi realizada cardiomiotomia a Heller e fundoplicatura parcial anterior a

Pinotti por videolaparoscopia, dissec¢do com Bisturi Ultrassénico e remogdo da camada
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muscular em fita para pesquisa de plexo neural, que revelou perda de células ganglionares
mioentéricas.

A paciente apresentou boa evolugdo pos-operatoria e remissdo da disfagia. Apos 4 anos,
a paciente evoluiu recidiva dos sintomas, sendo realizado novo estudo radiol6gico contrastado
de es6fago que mostrou esdfago toracico dilatado (5,49 cm), hipotdnico, com residuos
alimentares em seu interior, discreto estreitamento espastico na regido es6fago-cardia-
tuberositaria, com esvaziamento esofagico quase completo em 30 minutos (Figura 3). Laudo
radioldgico interrogou acalasia tipo I11.

Figura 3. Estudo radiolégico contrastado do eséfago.

Nova EDA evidenciou estenose parcial da transicdo esofagogastrica com retencéo de
alimentos, fundoplicatura gastrica e pangastrite enantematosa leve com eroséo no antro (Figura
4). Passagem de endoscopico para estdbmago e fundoplicatura bem constituida. Histologia
normal. Realizou nova manometria esofagica, que revelou mucosa esofagica recoberta por
restos alimentares impedindo a passagem de sonda de manometria guiada e impossibilitando a

realizacdo do exame. Laudo manométrico interrogou megaesofago.
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Figura 4. EDA.

Encontra-se com padrdo nutricional adequado para a idade. Dessa forma, foi indicada a
realizacdo de dilatacdo esofagica endoscoOpica seriada, como alternativa a novo tratamento

cirargico.

3 DISCUSSAO

E importante lembrar que, para um melhor entendimento da fisiopatologia da acalasia
de esdfago, deve-se compreender que a inervagdo motora esofagica ocorre através do Plexo
Mioentérico de Meissner, derivado do nervo vago. Além disso, ela ocorre de forma diferente
entre as partes proximal, representada por musculo estriado, e distal, representada por masculo
liso, do es6fago. A inervacao proximal deriva de fibras eferentes do nervo vago, que se originam
no nucleo ambiguo e terminam diretamente na placa motora em receptores colinérgicos. A
inervacdo distal, deriva de fibras pré-ganglionares do nervo vago, oriundas do ndcleo motor
dorsal. Ja o esfincter esofagico inferior € inervado por fibras pos-ganglionares de acéo inibitéria
por meio da liberacdo de 6xido nitrico para a contragdo muscular e polipeptideo intestinal
vasoativo (VIP), para o relaxamento muscular. Dessa forma, obtém-se a peristalse,
caracterizada por movimentos coordenados de contracdo e relaxamento muscular. Na acalasia
de esdfago had diminuicdo ou perda dos neurdnios inibitorios da liberacdo de O0xido nitrico e
VIP. Fisiopatologicamente, a perda da inervacdo inibitéria do eséfago pode ocorrer devido a
causas extrinsecas ou intrinsecas. As causas extrinsecas podem incluir lesbes do sistema
nervoso central (SNC) como o acometimento do nucleo motor dorsal ou fibras do nervo vagal,
enquanto a perda intrinseca pode ser devida a perda das células ganglionares inibidoras no plexo
mioentérico.

E importante, para o estabelecimento de um diagndstico correto, uma histéria clinica

bem documentada, testes da funcdo motora do esdfago, como a manometria esofagica e
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avaliagdo complementar atraves do esofagograma com bario e a esofagogastroduodenoscopia.
No entanto, o esofagograma com bério e a esofagogastroduodenoscopia isoladamente, séo
insuficientes para o diagndstico de acalasia de es6fago, pois apresentam baixa sensibilidade,
sendo que apenas 1/3 dos pacientes com esta afeccdo apresentam alteracGes sugestivas na
esofagogastroduodenoscopia e apenas 2/3 dos pacientes apresentam alteracdes sugestivas no
esofagograma com bério. Dessa forma, achados normais nesses exames ndo devem excluir a
hip6tese da doenga, sendo indicado a realizagdo de estudo da motilidade esofagica por meio da
manometria, que oferece o diagnostico de certeza.

Na manometria esofagica, a presenca de aperistalse, associada ou ndo a pressdo corporal
esofagica basal elevada e as contracGes simultaneas ndo propagadoras, confirmam o diagnostico
da acalasia de esdfago. Além disso, por meio desse exame é possivel categorizar esta afeccao
em 3 subtipos de acordo com a topografia de pressdo esofagica, sendo que alguns estudos
sugerem que o tipo Il apresenta, seguido do tipo I, o pior prognéstico devido as dificuldades
para o tratamento e, o tipo 1, provavelmente apresenta o melhor prognostico.

Pode-se observar, no esofagograma com bario, uma dilatacdo esofagogastrica estreita,
aperistaltismo e retardo no esvaziamento do bério. Tais achados apoiam o diagndstico da
manometria esofagica e contribuem para avaliar alteracdes causadas pela doenca que podem
gerar implicagdes no tratamento, como a presenca de tortuosidades, angulacdes e megaesdfago.
Além disso, este exame pode ser usado para acompanhamento do paciente e prever possiveis
pacientes que terdo falhas futuras no tratamento, apesar de melhoras sintomaticas no momento
de realizacdo do exame.

A esofagogastroduodenoscopia, realizada por meio de Endoscopia Digestiva Alta
(EDA) ¢é muito util no diagndstico diferencial da acalasia de es6fago, por meio da exclusao de
pseudoacalasia gerada por tumores, apesar de baixa sensibilidade e especificidade. Dessa
forma, é possivel observar retencdo alimentar intensa, e dilatacdo esofagica, fatores que
associados as caracteristicas clinicas do paciente, podem sugerir o diagnéstico de acalasia de
esodfago.

O tratamento busca uma melhora do esvaziamento esofagico e alivio dos sintomas.
Dessa forma, podem ser realizados procedimentos cirargicos, como a miotomia, procedimentos
endoscopicos e terapia farmacoldgica, sendo esta reservada para os quadros em que ha alguma
contraindicacdo aos outros procedimentos. Contudo, nenhuma intervencdo afeta
significativamente o peristaltismo esofagico, por isso a recidiva dos sintomas é comum e a

evolucao da doenca pode gerar algumas complicacdes. Es6fago de Barret e o cancer de eséfago
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sdo exemplos dessas complicacOes e, apesar de baixa incidéncia, podem diminuir a sobrevida
do paciente quando o diagnostico é feito.

A dilatacdo esofagica endoscopica seriada ou dilatacdo pneumatica consiste na tentativa
de rompimento das fibras musculares do eséfago com o objetivo de aliviar os sintomas do
paciente. E um procedimento que apresenta risco, em cerca de 2% dos casos, de perfuracio
esofagica, principalmente na primeira dilatacdo, sendo muitas vezes indicado a realizagdo de
estudos radiogréficos contrastados ap6s o procedimento para excluir essa complicacdo. Além
disso, esta pode ser prevenida por meio de dilatacdo em série e avaliacdo mensal, ja que nao
parece haver diferenca importante entre pequenas dilatages por curto periodo de tempo em
comparacdo com extensas dilatacGes por periodos maiores. DRGE também pode ocorrer em
cerca de 15-35% dos casos tratados com dilatacdo. Estudos sugerem alivio sintomatico em cerca
de 50-90% dos pacientes tratados com essa abordagem, por até 6 anos, sendo que até 1/3 dos
pacientes apresentardo recidivas dos sintomas em cerca de 4 anos e as mulheres tém predicéo
clinica mais favoravel a essa terapéutica.

Em estudos de caso-controle, a miotomia se mostrou eficaz na melhora dos sintomas em
cerca de 89% dos pacientes, com queda para cerca de 57% de eficacia em 6 anos. A DRGE
também é uma complicacédo frequente da miotomia, sendo a realizacdo de técnica anti-refluxo
durante a cirurgia € amplamente discutida, apesar da incidéncia de disfagia pos-operatoria em
decorréncia do procedimento ser controversa. Contudo, a realizacdo de miotomia associada a
fundoplicatura parece diminuir o risco de DRGE, sendo altamente indicado tal abordagem como
método preventivo. Um ensaio clinico randomizado que comparou a dilatacdo esofagica com
procedimentos cirurgicos como a miotomia evidenciou eficacia semelhante entre as duas
abordagens em cerca de 200 pacientes.

Casos de acalasia de es6fago terminal, caracterizados pela presenca de megaesdfago
com diametro maior que 8 cm, podem apresentar refratariedade as terapéuticas impostas, de
forma que a resseccdo esofagica é frequentemente necessaria. Contudo, tal abordagem
apresenta morbimortalidade maior, com até 5% de incidéncia, quando comparada a outras.
Apesar disso, pacientes com acalasia submetidos a esse procedimento podem apresentar
melhora dos sintomas em até 80% dos casos.

O esofagograma com bario € um exame com boa indicacdo clinica para o
acompanhamento do paciente portador de acalasia de esdfago, ja que, mesmo o paciente

assintomatico, pode apresentar alteracdes nesse exame, o que indica ineficacia terapéutica. Este
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fator, a longo prazo, pode prejudicar a salde do paciente e piorar o prognéstico do quadro.
Portanto, o esofagograma deve ser realizado anualmente para avaliar o esvaziamento esofégico.

Por fim, existem ainda a injecdo com toxina botulinica e o uso de nitratos ou
bloqueadores de canal de calcio como opgdes terapéuticas. E importante lembrar que a eficacia
dos tratamentos impostos diminui ao longo dos anos e, dessa forma, o prognostico da acalasia
de esdfago deve ser individualizado.

4 CONCLUSAO
A acalasia é uma afeccdo priméaria da motilidade do esbfago crbnica e rara, com
progndstico variavel. Por isso, 0 acompanhamento regular com o especialista é essencial para

garantir uma melhor qualidade de vida para o paciente.
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