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RESUMO: A acalasia esofégica idiopatica é um distirbio ndo chagasico e raro, que acomete o
esfincter inferior do esdfago préximo a cardia. Ocorre devido a uma lesio neurogénica do
4rgdo no qual h4 um aumento da sua pressio, nio permitindo o seu relaxamento completo.
Tornando-se assim um esdfago contorcido e dilatado. Apresenta como principal sintoma a
disfagia, ou seja, a dificuldade de comer. A realizagio de exames complementares é importante
para confirmacio diagnéstica e o tratamento é individualizado. Homem, 37 anos,
apresentando regurgitacdo, plenitude pds prandial, emagrecimento, anorexia e tosse noturna,
recebeu inicialmente tratamento para doenca do refluxo gastroesofigico, sem melhora. Iniciou
quadro de disfagia progressiva e a investigagio com exames complementares confirmou
acalasia esofdgica, porém a etiologia ndo foi conclusiva. Sendo assim, apds avaliagio foi
instituida cardiomiotomia a Heller-Pinnot com confec¢io de fundoaplicatura parcial anterior
a Toupet e o paciente evoluiu para estabilidade. Conclui-se, portanto, que é uma doenca rara,
principalmente em pacientes jovens, de dificil diagndstico e tratamento individualizado.

Palavras-chave: Acalasia esofdgica. Transtorno de degluti¢do. Doencas gastrointestinais.

ABSTRACT: Diopathic esophageal achalasia is a rare and non-chagasic disorder that affects
the lower esophageal sphincter close to the cardia. It occurs due to a neurogenic lesion of the
organ in which there is an increase in pressure, not allowing the complete relaxation. Thus,
becoming a contorted and dilated esophagus. The main symptom is dysphagia, that is, the
difficulty of eating. Complementary exams are important to confirm the diagnosis and the
treatment is individualized. A 37-year-old man, presenting regurgitation, postprandial
fullness, weight loss, anorexia and nocturnal cough, initially received treatment for
gastroesophageal reflux disease, without improvement. He started progressive dysphagia and
the investigation with complementary exams confirmed esophageal achalasia, however the
etiology was not conclusive. Therefore, after evaluation, Heller-Pinnotcardiomyotomy was
instituted with the preparation of partial fundoplication prior to Toupet and the patient
evolved to stability. It is concluded, therefore, that it is a rare disease, especially in young
patients, difficult to diagnose and individualized treatment.
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RESUMEN: La acalasia esofdgica idiopética es un trastorno no chagasico poco frecuente que
afecta el esfinter esofdgico inferior cerca del cardias. Se produce por una lesién neurogénica
del 6rgano en el que se produce un aumento de su presién, no permitiendo su completa
relajacién. Convirtiéndose asi en un eséfago contorsionado y dilatado. Su sintoma principal
es la disfagia, es decir, la dificultad para comer. Las pruebas complementarias son importantes
para la confirmacién diagnéstica y el tratamiento es individualizado. Varén de 37 afios con
regurgitacién, plenitud posprandial, pérdida de peso, anorexia y tos nocturna, inicialmente
recibié tratamiento por enfermedad por reflujo gastroesofigico, sin mejoria. Inicié disfagia
progresiva y la investigacién con exidmenes complementarios confirmé acalasia esofédgica,
pero la etiologia no fue concluyente. Por lo tanto, después de la evaluacidn, se instituyé la
cardiomiotomia de Heller-Pinnot con aplicacién parcial del fondo de ojo antes de Toupet y el
paciente progresé hasta la estabilidad. Se concluye, por tanto, que se trata de una enfermedad
rara, especialmente en pacientes jévenes, de dificil diagnéstico y tratamiento individualizado.

Palabras clave: Acalasia esofdgica. Trastorno de la deglucién. Enfermedades.
gastrointestinales.

INTRODUCAO

A acalasia de esdfago é um disttirbio gastrointestinal idiopético de origem
desconhecida, mas com principal fisiopatologia a dificuldade de relaxamento ou
auséncia dela no eséfago inferiorl. E predominantemente idiopatica e pouco frequente,
cerca de 7 a 13 pacientes em 100.000 habitantes podem vir a ter a doenca2. As causas
conhecidas e estudadas incluem a obstrugio da juncdo géstrica esofdgica (GEJ),
degenera¢io do plexo de Auerbach, origem autoimune, infec¢do viral e ingestdo de
agentes téxicos3. Sendo a causa mais comum no Brasil, a Doenca de Chagas®*. Além
disso, apresenta como maior faixa etria da etiologia infecciosa, os idosos”.

O megaesdéfago de origem chagésica (Ginico fator etiolégico comprovado)
ocorre mais em 4reas endémicas, como nos paises das América Latina, México e nos

EUA devido a crescente imigracdo, levando o protozodrio TrypanossomaCruzi. Desse

modo, ele acomete cerca de 7% a 10% da populacio que apresenta a acalasia nessas
regides®. A partir do século XX, algumas medidas preventivas foram aplicadas visando
a diminui¢io da doenga chagisica nesses locais endémicos que incluiram ag¢ées como
a modificagdo das moradias de pau a pique para casas de alvenaria, triagem para
pesquisa do protozodrio em centros de doacdo de érgdos e sangue, entre outras?2.

As manifestacdes clinicas apresentadas pela doenca ocorrem devido a
inflamacdo prévia do plexo mioentérico do esdfago inferior. Também hé chances de
lesdo no sistema nervoso, gerando enfraquecimento das células de Auerbach3. A triade
classica da acalasia esofdgica consiste em disfagia, regurgitacio e perda ponderal,

. d _ N .d. d 1 d, . . ’ o 4
caracterizando-se como 1nsidiosa, gradual e secundaria ao esvaziamento gastr1co .
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Devido a regurgitacio, os alimentos poderdo causar erosdes dentirias com a
fermentacio dos alimentos na cavidade bucal’.

Com isso, a disfagia é o principal sintoma, em geral cerca de 70-97% dos
pacientes apresentam essa dificuldade com alimentos sélidos inicialmente e em
seguida, evoluem para pastosos e liquidos, caracterizada como progressiva®. Tal
sintoma vem acompanhado em 750% dos pacientes com regurgitacio de alimentacio
sélida tornando-se, desse modo, o sintoma mais frequente®.

As complicacdes pulmonares sdo as manifestacdes mais comuns
extraesofdgicas no paciente com acalasia devido A microaspiragio crbénica ou a
compressio traqueal do esdfago que se apresenta em tamanho aumentado®. E, em
comparagio com a populagdo em geral, os pacientes com acalasia de esdfago tém dez
vezes mais chances de adquirirem cincer de es6fago, sendo o tipo mais comum dele o
carcinoma de células escamosas™.

Assim sendo, pensando em diagndsticos diferenciais algumas patologias
podem ser citadas, como a asma, tosses cronicas e laringite’. Diante do mecanismo de
aperistaltismo do esdéfago e estreitamento do esfincter esofagiano inferior (EEI), as
manifestacSes se tornam semelhantes como regurgitacdes e sibilo. Para exclusio de
patologias respiratérias os exames de espirometria sdo utilizados®.

Os exames para auxiliarem no diagndstico sio de suma importincia para a
confirmacio da doenca, um exemplo é a manometria de es6fago que avalia a func¢io
esofagical®. Sendo o achado que caracteriza a acalasia é a auséncia de peristalse e
relaxamento completo do EEI sem processo obstrutivo mecinico®.

Para a estratificacdo de gravidade da doenca, existe um escore de frequéncia e
intensidade dos sintomas chamados de Escore de Eckart®. Atribuem de o a 3 pontos
para os principais sintomas de acalasia (disfagia, regurgitagio, dor torécica e perda de
peso), com os resultados variando de o a 12. Escores de 0 a 1 correspondem ao estigio

0, enquanto 2 a 3 ao estagio I, 4-6 ao estigio II e >6 ao estagio I118. (Tabela 1)

Tabela 1: Escore de Eckart para avaliacdo de intensidade e frequéncia dos sintomas de acalasia.

Escore Perda de peso Disfagia Dor toricica Regurgitacdo
(kg)

o Nenhuma Nenhuma Nenhuma Nenhuma

I > Ocasional Ocasional Ocasional

2 5-10 Diaria Diaria Diéria

3 >10 Toda refeigio Toda refeigdo Toda refeigio

Fonte: LAURINO-NETTO RM, et al., 2018; dados extraidos de Avaliacdo diagnéstica da acalasia do

esdfago: dos sintomas a classificagido de Chicago.
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O objetivo do presente estudo é relatar sobre a acalasia idiopatica de esdfago
em paciente jovem, uma vez que é uma doenca mais prevalente em idosos,
evidenciando sua sintomatologia clinica, a dificuldade no diagnéstico e a abordagem

individualizada do paciente na escolha da terapéutica.

RELATO DE CASO

Homem, 37 anos, branco, solteiro, procura o consultério médico com inicio do
quadro clinico em novembro de 2019 de regurgitacSes, plenitude pés prandial e
emagrecimento. Comecou a apresentar importante anorexia (perda de 21 kg) no
decorrer de um més. Ao exame fisico, nitidamente emagrecido, relata também tosse
noturna. Nega febre e alteracdes gastrointestinais. Nega histéria familiar de doencas
gastrointestinais. Durante o atendimento, foi indicado o uso de Pantoprazol 4omg e
Bromoprida 1omg 3vezes ao dia, tratando um suposto caso de doenga do refluxo
gastroesofdgica (DRGE). Durante duas semanas de tratamento, nio houve melhora
do quadro, sendo entdo dobrada a dose para 8omg de Pantroprazol. Foram solicitados
exames de endoscopia digestiva alta (EDA), colonoscopia e tomografia
computadorizada de térax.

No retorno, foi diagnosticada na tomografia computadorizada uma dilatagio
importante do es6fago em toda sua extensio, preenchido por residuo em seu interior
com contetdo liquido,espessamento parietal difuso e afilamento da por¢do final em
nivel de cirdia.A EDA evidenciou alargamento de duas vezes do didmetro normal do
esdfago, presenca de contetido liquido na luz, mucosa edemaciada e pilida em terco
inferior, peristalse diminuida e cirdia espéstica, caracteristica de acalasia. O laudo do
endoscopista nio conseguiu afastar esofagite eosinofilica. A colonoscopia nio
apresentou altera¢des. Houve suspeita de acalasia, sendo assim, solicitados mais
exames para confirmacio. A conduta inicial tomada foi inicio de suplementacio oral
com Nutridrink 3x ao dia.

Apés dois meses de consulta, o paciente retornou com os exames de seriografia
(raio-X contrastado) demonstrando dilatagdo esofigica com ondulagdes em seu
entorno, didmetro de aproximadamente 6,5cm em dectbito e reducio de calibre no
nivel ~da  jungdo  esofagogédstrica  caracterizando  megaesdfago  grau
II;esofagomanometria (avaliagdo da pressio e fungdo motora esofagica) evidenciando

aperistalse e alta pressio de repouso do EEI (86,ymHg);phmetria sem
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alteracdes;sorologia sem alteracdes. Portanto, foi confirmado o diagnéstico de acalasia
de esdfago nio chagisica grau II. Encontrava-se com disfagia para liquidos, com
emagrecimento total de 30 kg, mas, sem mais perdas depois do uso da suplementacio
oral, desta forma, foi solicitada guia para cirurgia.

O paciente foi operado em agosto de 2020, foi realizada cardiomiotomia a
Heller-Pinnoti com confeccdo de fundoplicatura parcial anterior a Toupet para tratar
refluxo pés cardiomiotomia. Uma semana depois, o paciente se apresentava em étimo
estado geral, hemodinamicamente estivel, eupneico e corado. Ainda em dieta liquida,
mas referindo melhora importante apds o procedimento. A conduta apéds o parecer
médico foi de passar para dieta pastosa e retornar em duas semanas.

Ao retorno, o paciente apresentava ganho de peso de 2 kg, sem disfagia. Sendo
entdo, passado para dieta sélida. Depois de um més de pds-operatdrio, apresentava

ganho de 10 kg e houve liberagio de restri¢des alimentares.

DISCUSSAO

A acalasia esofégica idiop4tica tem sua origem desconhecida. E caracterizada
pelo estreitamento do EEI préximo a cardia e aperistaltismo, e também é chamada de
megaes6fagol. Ao longo da dilatagio apresenta sintomas como disfagia ao ingerir
liquidos evoluindo para sélidos, perda de peso e anorexia importante. Diferentemente
do ocorrido nesse relato, outros sintomas s3o comuns no paciente com megaesdfago,
como dor toricica, pneumonia por aspiragio e sitofobia® 11,

A disfagia é o principal sintoma da acalasia de eséfago, apresentando um padrio
progressivo que acontece durante meses ou anos e que se evidencia ao longo da doencga,
podendo dificultar o diagnéstico inicialmente. Isso pode ser visto no paciente relatado,
que foi primariamente tratado para DRGE devido aos sintomas caracteristicos de
regurgitacdes e plenitude pds-prandial. Nesse caso, como nio havia os demais
sintomas sugestivos de acalasia, como dor toricica, o diagndstico tornou-se ainda mais
dificill,

O megaesdfago é raro, com incidéncia de 1 a cada 100.000 pessoas por ano e
prevaléncia de 6 a 10 em cada 100.000 habitantes. E importante evidenciar que é mais
rara ainda em jovens como a relatada nesse estudo, fazendo com que a idade, sobretudo
maior de 60 anos, seja seu principal fator de risco. Isso porque, embora também possa
ocorrer entre a 3° e 4° décadas de vida, foi constatado que idosos em idade avancada
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apresentam mais alteracdes de cariter degenerativo do plexo mioentérico, o que pode
ser um fator de aumento das anormalidades encontradas nessa doengall’12,

O diagnéstico dessa lesio tem por base uma boa anamnese, exame fisico e
complementar. Nos quais a confirma¢io se d4 por meio do esofagograma que
tipicamente demonstra imagem de bico de pissaro e manometria, que é o estudo de
motilidade intestinal. A manometria esofigica é o exame preferencial para acalasia,
fechando o diagnéstico quando evidencia o relaxamento incompleto do esfincter
esofagiano inferior, aperistaltismo e alteracdo na pressio de relaxamento, sendo
importante realizar o diagndstico precoce para melhorar a qualidade de vida do
paciente. No entanto, como nio foi suspeitado inicialmente de acalasia no paciente
relatado, esses exames especificos s6 foram realizados apés EDA que apresentava
alargamento do didmetro esofagicol3’1%'15,

O tratamento com melhores resultados consiste em cardiomiotomia a Heller-
Pinotti com confec¢do de fundoplicatura parcial anterior a Toupet para tratar o
refluxo. Estudos apontam que essa técnica apresenta melhora significativa dos
sintomas em 809% a 90% em cinco anos. Além disso, existem outras técnicas como
abordagem cirtirgica antirefluxo, que tem por objetivo reduzir as complicagdes pds-
operatérias, e a cirurgia por via videolaparoscépical®’1’,

As medidas terapéuticas farmacolégicas auxiliam nos sintomas da doenga,
como bloqueadores de canal de célcio que s3o utilizados para reduzir a pressio no EEI
associado a medidas dietético-comportamentais®. Assim sendo, trata-se de medidas
paliativas para alivio dos sintomas, como também, o uso de toxina botulinica.

Nesse sentido, a escolha da terapéutica depende de fatores como idade, presenca
de comorbidades, gravidade do quadro, preferéncia do paciente e a disponibilidade do
local. Nesse caso, optou-se pela técnica de melhores resultados, sendo realizada
cardiomiotomia a Heller-Pinnoti com confec¢io de fundoplicatura parcial anterior a
Toupet para tratar refluxo pés cardiomiotomia?®.

Contudo, devemos lembrar que, o tratamento sendo clinico ou cirtrgico, ndo
melhora a etiologia, podendo inclusive apresentar recidiva, isso porque a eficicia do
tratamento de acalasia vai diminuindo ao longo dos anos, tratando-se de uma doenca

individualizada?®.
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CONCLUSAO

Portanto, o caso relatado evidencia a acalasia idiopatica de eséfago, que é uma
doenga pouco incidente e rara em pacientes jovens como o relatado. Essa patologia tem
como principal sintomatologia a disfagia progressiva, no entanto, esta pode nio estar
presente no quadro inicial, levando a um retardo no diagnéstico e no tratamento.

Sendo assim, quando houver falha terapéutica em diagnéstico inicial como
presente nesse estudo, e na presenca de outros sintomas gastrointestinais, a
investigacdo para megaesdfago deve prosseguir com EDA, esofagograma e
esofagomanometria. Nesse sentido, embora n3o altere a etiologia, o tratamento deve
ser instituido de forma individualizada a fim de melhorar a qualidade de vida do

paciente.
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