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Acalasia na adolescéncia
- dois casos

ESOPHAGEAL ACHALASIA IN ADOLESCENCE -
TWO CASE REPORTS

ABSTRACT

Introduction: Achalasia is a rare disorder, particularly
in pediatrics, characterized by esophageal aperistalsis and
inadequate relaxation of the lower esophageal sphincter. lts
etiology remains unclear.

Cases: We describe two adolescents with dysphagia for
solids and liquids, vomiting, weight loss and nocturnal cough for
a few months. Initially it was considered to be an eating disorder,
and the diagnosis of achalasia was reached later by esophageal
manometry in one case and by intraoperative biopsy in another.
The patients were submitted to Heller myotomy with an antireflux
procedure, laparoscopically in one case, and by laparotomy in
another, both with a favorable outcome.

Discussion/Conclusions: We emphasize the rarity and
diagnostic challenge of these cases. The nonspecific symptoms
often lead to the diagnosis of an eating disorder, delaying the
correct treatment. If symptoms persist achalasia must be
considered and the esophageal manometry is the diagnostic
test of choice. The gold standard in treatment is surgical, and we
highlight the effectiveness of the techniques applied.
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RESUMO

Introducao: A acalasia é uma doenca rara, particularmente
em idade pediatrica. Caracteriza-se por aperistaltismo do esé-
fago e inadequado relaxamento do esfincter esofagico inferior.
A sua etiologia esta ainda pouco esclarecida.

Casos clinicos: Descrevem-se dois adolescentes com dis-
fagia para solidos e liquidos, vémitos, perda ponderal e tosse
noturna, durante varios meses. Inicialmente foi considerada a
hipétese de doenca do comportamento alimentar, mas a inves-
tigagéo posterior levou ao diagnéstico de acaldsia confirmado
por manometria esofagica num caso e por bidpsia intraoperato-
ria no outro. Foram submetidos a miotomia de Heller com pro-
cedimento antirrefluxo, um por laparoscopia e outro por laparo-
tomia, com evolugao favoravel.

Discusao/conclusoes: Destacamos a raridade e desafio
diagnéstico destes casos. A sintomatologia inespecifica leva
frequentemente ao diagndstico de doenga do comportamento
alimentar, protelando o tratamento dirigido. Na persisténcia de
sintomas é mandatério considerar a hipétese de acalasia, sendo
a manometria esofagica o exame diagndstico de escolha. O
tratamento de eleigdo € cirlrgico, salientando-se a eficacia das
diferentes técnicas aplicadas.

Palavras-chave: acalasia, adolescente, doenga do compor-
tamento alimentar.
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INTRODUCAO

A acalasia é uma patologia primaria do eséfago provocada
pela degeneragéo neuronal do plexo mioentérico'2. Na crianca
tem uma incidéncia estimada entre 0,1 e 0,3: 100 000/ano®*.
Caracteriza-se por aperistaltismo do eséfago médio e distal e
por um esfincter esofagico inferior (EEIl) com relaxamento incom-
pleto durante a degluticdo'*® e frequentemente hiperténico em
repouso’?®. A sua etiologia ndo estd esclarecida, admitindo-se
fatores genéticos, infecciosos ou autoimunes'?*.

Os sintomas na crianca mais velha assemelham-se aos do
adulto, com disfagia para solidos e posteriormente liquidos e
regurgitacéo, logo apds a refeicdo ou durante o sono'25. Pode
ocorrer perda ponderal, dor retroesternal e pirose'25. Na crianca
pequena a clinica é inespecifica, com deficiente progressédo
ponderal, recusa alimentar, vomitos, halitose, tosse cronica ou
noturna e pneumonias de repeticdo’2°.

Apresentamos dois casos de acalasia na adolescéncia que
se destacam pela raridade e desafio diagndstico que represen-
tam.

CASOS CLINICOS

Caso 1: Rapariga de 15 anos, previamente saudavel,
seguida em consulta de pediatria por disfagia, vomitos espo-
radicos, baixa autoestima e comportamento depressivo, com
23 meses de evolugdo. Por suspeita de doenca do comporta-
mento alimentar, foi medicada com valeriana e domperidona e

Figura 1 - Telerradiografia de térax com auséncia da camara-de-ar gas-
trica (caso 1).
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iniciou acompanhamento em psicologia e pedopsiquiatria. Apos
agravamento clinico, com vémitos sem nausea, diarios, ime-
diatamente apds as refeicées e durante a noite, disfagia para
solidos e liquidos, tosse noturna, astenia e perda ponderal de
5,5 kg em 2 semanas foi internada. A observagéo apresentava
um olhar triste e aspecto emagrecido (37,5 kg, < percentil 5),
sem outras alteracOes significativas. Na avaliagdo analitica ini-
cial tinha hemoglobina 12 g/dL, leucécitos 10400 /uL (neutrdfi-
los 69,2%), plaquetas 242000 /uL, glicemia 66 mg/dL, creatinina
0,7 mg/dL, ureia 36 mg/dL, Na+ 135 mEq/L, K* 3,8 mEqg/L, Mg**
1,76 mEg/L, célcio total 9,5 mg/dL, AST 20 UI/L, ALT 13 UI/L,
GGT 17 UI/L, albumina 3,5 g/dL, proteinas totais 6,9 g/dL, LDH
207 UI/L, velocidade de sedimentacdo 28 mm/h (normal <20),
proteina C reativa 0,3 mg/dL (normal <0,5) e funcéo tiroideia

L,

b)

Figura 2 — Caso 1: a) Transito esofagico inicial com dilata-
¢ao esofagica, com paragem da progressao do contraste

na transigao esofagogastrica; b) Transito esofagico de con-
trolo ap6s miotomia sem evidéncia de obstrucéo.
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normal. A ecografia abdominal ndo revelou alteragbes mas na
telerradiografia do térax em pé ndo se visualizava a camara-de-
-ar gastrica (figura 1). Foi efectuada endoscopia digestiva alta
(EDA) que mostrou dilatagao esofagica, com restos alimentares
abundantes, e estreitamento na sua porgéo inferior, com difi-
culdade na progressé@o do endoscépio. Perante estes achados
foi feito trénsito baritado esofagico que evidenciou ondas peris-
talticas ineficazes e estenose significativa da porgéo inferior do

a)

b)

Figura 3 — Manometria esofagica: a) Ondas peristalticas no eséfago
distal de pequena amplitude, ndo propagadas, sem relaxamento do
EEI com degluticdo, aumento da presséo de repouso do EEI (pressao
média - 46,5 mmHg) - caso 1; b) Sem peristaltismo esofagico com
excegdo de onda esponténea de grande amplitude (sem degluticdo)
no esofago distal - caso 2.

esofago (figura 2a), sugerindo acalasia. O diagnéstico foi con-
firmado pela manometria esofégica (figura 3a) que mostrou um
EEI hipertonico, sem relaxamento com a degluticdo e ondas néo
propagadas nos dois tercos distais do esofago.

Foi submetida a esofagomiotomia laparoscopica (técnica
de Heller) com procedimento antirrefluxo por fundoplicatura de
Dor-Thal (figura 4a), com duracédo de 3 horas. Iniciou alimenta-
¢ao oral ao terceiro dia e teve alta ao quarto dia pds-operatdrio.
Uma semana apds a cirurgia realizou um transito esofagico de
controlo que ndo apresentava obstrugdo esofagica (figura 2b).
Um més depois estava assintomatica e tinha aumentado 4 kg,
mantendo-se sem queixas e com peso no percentil 50-75 trés
anos mais tarde.

Caso 2: Rapaz de 14 anos, previamente saudavel, seguido
pelo médico assistente por suspeita de doenga do compor-
tamento alimentar com 8 meses de evolugéo, por apresentar
vomitos esporadicos e disfagia para solidos. Verificou-se um
agravamento progressivo do quadro, com aumento dos vomitos
e disfagia também para liquidos, associados a tosse noturna e
perda ponderal de 8 kg nos ultimos dois meses, tendo sido inter-
nado para investigagdo. O exame objectivo e a avaliagéo anali-
tica inicial ndo revelavam alteragdes significativas, tendo hemo-
globina 11,7 g/dL, leucécitos 11800 /uL (neutréfilos 66,4%),
plaquetas 369000 /uL, glicemia 73 mg/dL, creatinina 0,7 mg/dL,
ureia 26 mg/dL, Na* 136 mEq/L, K+ 4,3 mEq/L, AST 24 UI/L, ALT
11 UI/L, GGT 20 UI/L, albumina 3,9 g/dL, proteinas totais 7,1 g/
dL, LDH 323 UI/L, proteina C reativa 3,0 mg/dL (normal <0,5).
Na telerradiografia do térax em pé néo se visualizava a camara-
-de-ar gastrica. Realizou transito esofagico que evidenciou dila-
tacao esofagica, com paragem da progressdo do contraste na
transicdo esofagogastrica (figura 5a). Para esclarecimento do
quadro efetuou-se EDA que confirmou um esoéfago dilatado,

Figura 4 - a) Esofagomiotomia laparoscépica de Heller, com procedimento antirrefluxo, com fundoplicatura de Dor-Thal - caso 1; b) Esofagomiotomia
por laparotomia com procedimento antirrefluxo, método de floppy Nissen - caso 2.
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com liquido abundante, mucosa edemaciada e estreitamento na
porcao distal, com dificil progressdo do endoscoépio pediatrico.
Perante a suspeita de acalasia foi realizada manometria esofa-
gica que detetou aperistaltismo esofagico ndo se conseguindo
ultrapassar o EEIl pela marcada dilatagao esofégica (figura 3b).
Por este motivo foi efectuada ressonancia magnética da transi-
¢ao esofagogastrica que salientou dilatacédo de todo o trajeto do
esofago toracico com afilamento na transicéo para o estbmago
e excluiu causas extrinsecas de obstrugéo esofagica ou espes-
samentos da parede, sendo compativel com o diagnostico de
acalasia.

Por agravamento subito, com disfagia intensa, incapacidade
de se alimentar e tosse persistente, foi submetido de urgéncia
a laparotomia para esofagomiotomia cirurgica (Heller modifi-
cada) com procedimento antirrefluxo (método de floppy Nissen)
(figura 4b), com duragéo de 1h30. Iniciou dieta ao terceiro dia

a)
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e teve alta ao sétimo dia pos-operatério. No exame histolégico
e imunohistoquimico (com calretinina e sinaptofisina) da bidp-
sia da porgdo distal do esdéfago ndo se identificaram células
ganglionares na camada muscular havendo fibrose peri-plexo
mioentérico, sem infiltrado inflamatdrio, aspectos compativeis
com acalasia (figura 6). Trés meses apos a cirurgia encontrava-
-se assintomatico, com aumento ponderal de 8 kg e no transito
esofagico de controlo ndo revelava obstrugéo esofégica inferior
(figura 5b). Dois anos apds a cirurgia mantém-se sem sintomas
e com peso no percentil 50-75.

DISCUSSAO

A acalasia € uma patologia rara em pediatria®®. Tem-se
observado um aumento de incidéncia neste grupo etario*, em
parte relacionado com a maior facilidade de acesso aos méto-
dos de diagnostico.

Figura 5 — Caso 2: a) Transito esofagico inicial com dilatagdo esofagica e paragem da progressao do
contraste na transicdo esofagogastrica; b) Transito esofagico de controlo apés miotomia sem evidéncia

de obstrucao.
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Figura 6 — Caso 2: Imagem histolégica de bidpsia da camada muscular da porgéo inferior do eséfago sem evidéncia de células

ganglionares, com fibrose peri-plexo mioentérico.
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Pela inespecificidade das manifestagdes clinicas, a acalasia
pode ser confundida com doengas do comportamento alimentar
como anorexia e bulimia®s ou com outra patologia gastroesfa-
gica nomeadamente refluxo gastroesofagico (RGE), estenose
péptica, tumores do esdfago distal (pseudoacalasia) e doenga
de Chagas'*%5, Estes fatores tém contribuido para o atraso no
diagnostico, descrito em varias séries, demorando em média 23
a 36 mesesdesde o inicio da sintomatologia?3%’. Os casos apre-
sentados foram interpretados como doenga do comportamento
alimentar adiando o diagndstico alguns meses.

Geralmente, o primeiro exame efetuado na suspeita de aca-
lasia é o transito esofagico com papa baritada, sendo tipico o
estreitamento distal do eséfago em “bico de lapis”®® (figura
2a). No entanto, o estudo mais sensivel e especifico € a mano-
metria esofdgica,’?%8 fazendo o diagndstico pelo aperistaltismo
dos dois tergos distais do eséfago e relaxamento incompleto do
EEI"*58 podendo associar-se também a elevagdo da presséo do
EEI em repouso™®$, ilustrados no caso 1. No segundo doente a
manometria confirmou o aperistaltismo esofagico mas a impos-
sibilidade de avaliar o relaxamento e tonicidade do EEI tornou-a
inconclusiva.

Para complementar os estudos anteriores deve ser efec-
tuada a EDA, pois além da visualizagdo de caracteristicas tipicas,
permite a realizagao de biopsias e excluséo de lesdes tumorais,
esofagite ou estenose péptica’>®%. No primeiro doente, foram
as alteracoes da EDA que despoletaram a investigagdo sub-
sequente, enquanto que no segundo corroboraram a hipotese
diagnéstica.

O exame anatomopatolégico tipicamente revela auséncia
de células ganglionares mioentéricas na camada muscular da
porcao distal do eséfago'® acompanhada de reagao inflama-
tdria peri-plexo mioentérico, que evolui para fibrose'. No caso
2 os achados histologicos confirmaram o diagndstico de aca-
lasia, compativel com uma evolugéo de varios meses, dada a
presenca de fibrose.

A telerradiografia de térax pode sugerir acalasia pela ausén-
cia da camara-de-ar gastrica (50% dos casos)"5, tendo-se con-
firmado em ambos os doentes (figura 1).

Por rotina, na investigagéo de acalasia ndo se efetua a res-
sonancia magnética esofagica, podendo estar indicada em caso
de duvidas diagnésticas como as que surgiram no segundo
doente. Este exame permitiu excluir causas de estreitamento
esofagico como o anel cartilagineo, hiperplasia muscular do
esofago e compresséo externa por massas tumorais.
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O tratamento é paliativo’? e tem como objetivo suster a evo-
lucdo da doenga com progressiva perda de peso e risco de aspi-
ragdo pulmonar?. A abordagem médica ou cirdrgica pretende
melhorar o relaxamento do EEI e facilitar a passagem de alimen-
tos para o estdbmago’?€, Os farmacos mais usados sao bloquea-
dores dos canais de célcio (nifedipina) e nitratos'28. No entanto,
pelo efeito de curta duragéo, efeitos secundarios importantes
e resposta insatisfatoria em cerca de 50% dos doentes, reser-
vam-se para casos com contraindicagéo cirurgica'?®.

Ainjecéo local de toxina botulinica por endoscopia foi usada
em criangas mostrando boa resposta inicial'. Contrariamente
existe pouca experiéncia na dilatacdo pneumatica do EEI nes-
tas idades'$. O risco de recorréncia e de complicagdes como
inflamagao da mucosa, fibrose, hemorragia e perfuragao limitam
a recomendacao destes procedimentos’357,

O tratamento de primeira linha da acalasia € a esofagomio-
tomia cirdrgica, devido a sua eficacia a longo prazo'357°. A prin-
cipal complicagdo é o RGE?, pelo que a maioria dos especialis-
tas associa um procedimento antirrefluxo**61%, tal como nos
doentes apresentados. Alguns autores preferem uma miotomia
anterior isolada pouco extensa, preservando o mecanismo antir-
refluxo fisiologico™357.

A esofagomiotomia pode ser realizada por laparotomia ou
laparoscopia. Por ser menos invasiva, a via laparoscopica reali-
zada no caso 1 esta associada a menos dor, menor duragéo do
internamento, recuperagéo mais rapida e menor cicatriz opera-
téria'57, tornando-a a via de eleigdo em centros experientes. No
segundo doente o agravamento subito condicionou uma abor-
dagem por laparotomia, que apesar de ter sido uma interven-
¢ao mais rapida, necessitou de internamento mais prolongado
(7 versus 4 dias). Porém o inicio de dieta entérica e a evolugédo
favoravel foram semelhantes nos dois casos.

O alivio sintomatico verificado apds cirurgia esta de acordo
com a literatura'®*81°, melhorando o progndstico em cerca de
80% dos casos'®. Mantém-se, no entanto o risco de progressao
da doenca, de aparecimento de metaplasia de Barrett ou carci-
noma epidermdide do eséfago (140 vezes superior ao da popu-
lagéo geral)?, o que justifica um seguimento médico continuado.

Pela inespecificidade dos sintomas aliada as dificuldades
diagnosticas na adolescéncia, as autoras alertam que perante
um doente com disfagia e perda ponderal é fundamental investi-
gar patologia organica gastro-intestinal como a acalasia.
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