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Acalasia do Esofago na Crianca

PAULA MOURATO, TERESA NUNES, CRISTINA TRINDADE, FATIMA SIMOES,
CARLOS RODRIGUES, P. MAGALHAES RAMALHO

Unidade de Gastroenterologia e Nutricao
Servigo de Pediatria
Hospital de Santa Maria

Resumo

Sdo apresentados os resultados clinicos, radiograficos, manomé-
tricos e terapéuticos em seis doentes com o diagndstico de «Acaldsia
do Eséfago», com idades compreendidas entre os 4,5 e os 13,5 anos
constituindo a casuistica da Unidade de Gastroenterologia Pedia-
trica do Hospital de Santa Maria de 1986 a 1998.

Foram a ugurgitagdo e a perda ponderal as formas de apresen-
tacdo mais frequentes.

A forma de apresentagdo mais frequente foi a regurgitacio e a
perda ponderal. O atraso diagndstico em relagdo ao inicio da
sintomatologia foi de 23 meses e a manometria esofdgica foi diagndstica
em todos.

Dois doentes foram tratados cirurgicamente com miotomia de
Heller, em trés foi realizada a dilatagdo pneumdtica e num outro
terapéutica médica com nifedipina. Todos se encontram assinto-
maticos.

A dilatacdo pneumatica parece ser actualmente o melhor método
terapéutico desta doenga na crianga, dependendo da experiéncia de
cada centro. Contudo, outros métodos poderdo ser eleitos, nomea-
damente a cardiomiotomia por via laparoscépica.

Palavras-Chave: Acaldsia; manometria; miotomia de Heller;
cardiomiotomia laparoscépica.

Summary
Achalasia of the Cardia in Children

Between 1986 and 1998, six patients with eosophageal achalasia
were followed up by the Pediatric Gastroenterology Unit at the
Santa Maria Hospital.

Clinical, radiological and manometric presentation as well as
results of treatment are presented.

Gastroeosophageal reflux and weight loss were the symptoms
most commonly found.

The average time between onset of initial symptoms and
diagnostic was 23 months. Oesophageal manometry was diagnostic
in all cases.
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Three patients underwent pneumatic dilatation, two were treated
surgically with Heller's myotomy and one case was treated with oral
nifedipine.

At present all patients are asymptomatic.

Pneumatic dilatation appears to be the best treatment method
in children, but is dependent on the experience of each centre.

Other methods could be considered as possible treatment
options, namely laparoscopic cardiomyotomy.

Key-Words: Achalasia; manometry; Heller's myotomy; laparos-
copic cardiomyotomy.

Introducao

A Acaldsia € uma doenga motora do eséfago, carac-
terizada por:

(1) Obstrucdo funcional da jungfo gastroesofdgica
secunddria a um aumento da pressdo em repouso do
esfincter esofdgico inferior (EEI), (2) relaxamento incom-
pleto deste esfincter com a degluti¢do e (3) auséncia de
peristalse eficaz do corpo do eséfago, sendo este dltimo
critério fundamental para o diagndstico V.

Sendo uma situagdo rara na crianga, com uma inci-
déncia de 1 caso em 10000 ¢ em que menos de 5%
manifestam sintomas antes dos 15 anos de idade, € excep-
cional no 1.° ano de vida, ndo parecendo haver predo-
minio em qualquer dos sexos.

Apesar da etiologia se manter desconhecida, vdrias
teorias t€m sido propostas no sentido de esclarecer a
causa desta doenca que para alguns teria transmissio
autossémica recessiva @, enquanto outros evocam um
agente infeccioso com potencial neuropético, como suce-
de na Doenga de Chagas.

Histologicamente tém sido descritas diversas altera-
¢Oes ao nivel do eséfago, principalmente nos 2/3 distais,
tais como a auséncia ou degeneracdo das células ganglio-
nares ¢ ramos eferentes motores vagais assim como 0s
ganglios do plexo de Auerbach.

Verifica-se igualmente que o VIP (Vasoactive Intesti-
nal Peptide), considerado o neurotransmissor inibitério
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principal responsdvel pelo relaxamento do EEI, se encon-
tra muito reduzido nos doentes com Acaldsia @

O objectivo deste trabalho é resumir a experiéncia da
nossa Unidade e discutir as actuais orientacdes e aborda-
gens terapéuticas nesta situacao.

Material e Métodos

Doentes

Os seis doentes que estiveram internados na Unidade
de Gastroenterologia Pedidtrica entre 1986 a 1998 eram
de raga caucasiana, sendo trés do sexo masculino e trés
do sexo feminino. A média de idades na altura do diagnds-
tico foi de 8,75 anos (intervalo: 4,5-13,5 anos) quadro 1.
Em nenhum deles foi referida histéria familiar de Acalasia
e o diagndéstico foi em todos confirmado por manometria.

QUADRO 1

Sexo (M/F) 3/3

Idade (média) de inicio dos

sintomas 2-13 A (6,8)

Idade (média) do diagnostico | 4,5-13,5 A (8,75)

Sintomas de apresentacao

Regurgitacao 4/6
Perda ponderal 4/6
Tosse 3/6
Disfagia 2/6
Voémitos 2/6
Pieira recorrente 1/6

Dados clinicos

As formas de apresentagdo clinica estdo resumidas no
quadro 1.

O intervalo médio entre o aparecimento dos sintomas
e o diagnéstico foi de 23 meses (variacdo: 6 meses a 3
anos); trés doentes estiveram sintomaticos e sem diagnos-
tico durante 3 anos. O inicio dos sintomas variou entre 0s
2 e os 13 anos.

O sintoma inicial de apresentacfio foi a regurgitacio
em quatro doentes e a disfagia em dois, tendo ocorrido
perda ponderal em quatro doentes. Foram referidas em
rés doentes queixas respiratrias nomeadamente tosse e
num deles pieira recorrente.

Exames diagnosticos:

Todos os doentes efectuaram transito esofagogdstrico,
estudos de motilidade esofdgica e endoscopia digestiva
alta.

Procedimentos terapéuticos: (Quadro 2)

Os dois primeiros doentes foram submetidos (em 1986
e 1988) a cirurgia-cardiomiotomia de Heller com técnica
antirrefluxo (hemivalva anterior). Em tré€s foi utilizada a
nifedipina: em dois de uma forma transitéria e prévia a
outros procedimentos terapéuticos e num outro a Unica
terapéutica utilizada. As dilatagcoes com baldo pneumatico
foram efectuadas no Servigo de Gastroenterologia do
Hospital de Santa Maria. O baldo pneumitico foi colocado
no esfincter esofdgico inferior e insuflado sob controlo
fluoroscépico tendo sido posteriormente realizadas radio-
grafias simples de tdérax para exclusdo de pneumome-
diastino, complicacdo que pode surgir apds este proce-
dimento.

QUADRO 2
Doente 1 I Il vV \i VI
Inicio
sintomas
(anos) 5 4 2 13 7 10
Idade
diagndstico
(anos) 8 45 5 135 85 13
Terapéutica Cirurgia | Nifedipina | Nifedipina | Nifedipina | Dilatagio | Dilatagio
(data) (1986) | Cirurgia Dilatacdo | (1097) | (5/98)
(1988) (3 em 1996)
Evolucao Assintom. | Disfagia | Vémitos | Assintom. | Assintom. | Assintom.
Follow-up
(anos) 13 11 6 3 2 15
Resultados

Do ponto de vista radioldgico, no transito esofagogds-
trico foi observada em todos os doentes a tipica imagem
em «bico de ldpis». Manometricamente foi registado tam-
bém em todos, um aumento da pressio em repouso do
esfincter esofdgico inferior com auséncia de relaxamento
a degluticfo.

Os seis doentes foram submetidos a endoscopia di-
gestiva alta, que mostrou estase esofégica.

Dos dois doentes que foram submetidos a cirurgia,
um estd assintomdtico 13 anos apds a intervencdo e o
outro 2 anos depois efectuou dilatagdo com baldo pneu-

. mdtico por estenose poés-cirdrgica, apresentando por

vezes disfagia ocasional.

Os trés doentes que foram submetidos a dilatacio
com baldo pneumdtico, estdo assintomaticos. Um deles
necessitou de trés sessdes durante um periodo de quatro
meses permanecendo sem queixas desde ha trés anos. Os
outros dois doentes encontram-se igualmente sem referir
queixas apds uma sessdo de dilatacdo com baldo pneumad-
tico. O periodo de seguimento € de 2 anos e 18 meses
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respectivamente. Nenhum dos doentes apresentou com-
plicagdes imediatas inerentes ao procedimento.

Um doente efectuou terapéutica exclusivamente com
nifedipina. Apresentava vémitos ocasionais e abandonou a
consulta hd quatro anos. Duas outras criancas efectuaram

N

também nifedipina previamente a cirurgia e a dilatacdo.

Discussao

Nas criancas estudadas, o intervalo médio entre o inicio
dos sintomas e o diagnéstico foi prolongado — 23 meses,
o0 que estd de acordo com outras séries * 9. A disfagia,
sintoma referido como sendo o mais importante, foi ape-
nas referido em dois doentes, talvez por ser um sintoma
dificil de verbalizar.

A regurgitacio e a perda ponderal foram os sintomas
iniciais em quatro doentes. A tosse foi igualmente referida
em trés e a pieira num outro, induzindo a um diagndstico
inicial de doenca respiratoria.

Os nossos achados coincidem com os resultados de
uma das maiores séries baseada em estudos multicéntricos
e abrangendo um total de 175 doentes que iniciaram a
doenca antes dos 15 anos de idade tendo sido os sinto-
mas de apresentacdo mais comuns a regurgitacdo de ali-
mentos (83%) e a disfagia (71%), seguidos de atraso
estaturo-ponderal (54%), sintomas respiratérios (41%) e
dor toracica (26%).

O tratamento ideal mantém-se controverso. Tem como
objectivo reduzir a resisténcia da juncdo gastroesofdgica
de forma a diminuir a pressdo do EEI ©.

Médicos e cirurgides concordam no papel limitado
das drogas no tratamento da Acaldsia. A nifedipina oral ®,
actua diminuindo a pressdo do EEI, sendo sugerida por
vérios autores como abordagem terapéutica inicial. Injec-
¢oes locais de toxina botulinica ® — um potente inibidor
da acetilcolina, também reduz o ténus do EEI, sendo ins-
tituida por outros. Contudo, os seus beneficios sdo

transitérios e reservados a doentes que nio sejam candi-
datos a outras formas de tratamento. Nos dois primeiros
doentes foi utilizada a terapéutica cirdrgica com bons
resultados.

Com o aperfeigoamento da técnica de dilatacio eso-
fagica 1%V elegémo-la como terapéutica inicial, deixando
de indicar a cirurgia ndo laparoscépica como efectudmos
nos primeiros casos. No entanto, com 0s progressos
havidos em cirurgia laparoscdpica !? é previsivel que
venha a ser este método indicado ab initio ou apds ten-
tativa inicial com dilatacdo pneumatica.
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