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Acalasia idiopética corrigida por Cardiomiotomia de Heller associada a
Valvuloplastia de Toupet: relato de caso

Idiopathic achalasia corrected by Heller Cardiomyotomy associated with Toupet
Valvuloplasty: case report

Acalasia idiopética corregida por cardiomiotomia de Heller asociada a valvuloplastia de
Toupet: reporte de caso
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RESUMO

Objetivo: Descrever a apresentacao, evolucdo e desfecho de um caso de acalasia de origem idiopética de
dificil diagnéstico tratada por via laparoscopica. Detalhamentos de caso: Paciente do sexo feminino, 44
anos, com relato de dor toracica e dificuldade para deglutir ha quatro anos, bem como perda ponderal
importante ao longo dos anos. Foi inicialmente diagnosticada e tratada para gastrite moderada apos
investigacdo diagndstica com endoscopia digestiva alta. Devido a persisténcia dos sintomas e nova
investigacao, a suspei¢do de acalasia foi aventada apds endoscopia e exame radiogréafico contrastado, sendo
posteriormente confirmada por manometria e corrigida através de cardiomiotomia a Heller e posterior
Valvuloplastia a Toupet, evoluindo sem intercorréncias. Consideracdes finais: A acalasia esoféagica é
conhecida como um distarbio motor primario do eséfago muito estudado, de ocorréncia rara e de predominio
idiopatico no mundo. Na maioria dos casos, a disfagia € o sintoma predominante, além da ocorréncia de
émese, dor tordcica e sensacdo de impactacdo do bolo alimentar, o que torna frequente a perda de peso
durante a evolugéo da doenca. A abordagem terapéutica de maior reducao na morbimortalidade dos pacientes
€ a técnica videolaparoscépica, com menores complicagdes intraoperatdrias, menor tempo de internacéo e
melhor recuperacéo.

Palavras-chave: Acalasia esofagica, Miotomia de Heller, Manometria, Laparoscopia.

ABSTRACT

Objective: To describe the presentation, evolution and outcome of a case of achalasia of idiopathic origin that
is difficult to diagnose treated by laparoscopy. Case details: A 44-year-old female patient with a report of chest
pain and difficulty swallowing for four years, as well as significant weight loss over the years. It was initially
diagnosed and treated for moderate gastritis after diagnostic investigation with upper digestive endoscopy.
Due to the persistence of symptoms and a new investigation, the suspicion of achalasia was raised after
endoscopy and contrasted radiographic examination, later confirmed by manometry and corrected by
cardiomyotomy to Heller and subsequent valvuloplasty to Toupet, evolving without complications. Final
considerations: Esophageal achalasia is known as a primary esophageal motor disorder that has been
studied for a long time, is rare and has an idiopathic predominance in the world. In most cases, dysphagia is
the predominant symptom, in addition to the occurrence of emesis, chest pain and a feeling of impaction of
the bolus, which makes weight loss frequent during the course of the disease. The therapeutic approach with
the greatest reduction in patients' morbidity and mortality is the laparoscopic technique, with less intraoperative
complications, shorter hospital stay and better recovery.
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RESUMEN

Obijetivo: Describir la presentacidn, evolucién y evolucién de un caso de acalasia de origen idiopatico de dificil
diagnostico tratado por laparoscopia. Detalles del caso: una paciente de 44 afios con un informe de dolor en
el pecho y dificultad para tragar durante cuatro afios, asi como una pérdida de peso significativa a lo largo de
los afios. Inicialmente fue diagnosticada y tratada por gastritis moderada luego de una investigacion
diagnéstica con endoscopia digestiva alta. Ante la persistencia de la sintomatologia y una nueva investigacion
se planted la sospecha de acalasia tras endoscopia y examen radiografico contrastado, posteriormente
confirmado por manometria y corregido por cardiomiotomia a Heller y posterior valvuloplastia a Toupet,
evolucionando sin complicaciones. Consideraciones finales: La acalasia esofagica se conoce como un
trastorno motor esoféagico primario que se ha estudiado durante mucho tiempo, es poco comdn y tiene un
predominio idiopatico en todo el mundo. En la mayoria de los casos, la disfagia es el sintoma predominante,
ademas de la aparicién de emesis, dolor toracico y sensacién de impactacion del bolo, lo que hace que la
pérdida de peso sea frecuente durante el curso de la enfermedad. El abordaje terapéutico con mayor
reduccion de la morbimortalidad de los pacientes es la técnica laparoscépica, con menos complicaciones
intraoperatorias, menor estancia hospitalaria y mejor recuperacion.

Palabras clave: Acalasia del es6fago, Miotomia de Heller, Manometria, Laparoscopia.

INTRODUCAO

A acalasia € um distarbio motor esofagico relativamente raro, caracterizado pela auséncia de relaxamento
do esfincter esofagico inferior (EEI) com a degluticdo e pela auséncia de peristaltismo ao longo do corpo do
estfago. Consequentemente, o transito alimentar é lentificado e o paciente tipicamente experimenta o sintoma
tipico da doenca, a disfagia (ZANINOTTO G, et al., 2019).

A patologia € mais comum entre a quinta e a sexta década de vida, mas pode ocorrer em qualquer idade,
sem diferenca entre os sexos. E uma doenca degenerativa adquirida caracterizada pela perda seletiva de
neurdnios inibitérios do sistema mioentérico que causa distarbios motores do eséfago secundarios a falta de
relaxamento do esfincter esofagico inferior (portanto seu nome: a: “ndo”, calasia: “relaxamento”) (RONDON-
CARVAJAL J, et al., 2020).

A disfagia é um sintoma significativo e tende a progredir com o passar do tempo. Sintomas como tosse
noturna, pirose e sensacao de esvaziamento incompleto também estdo presentes. Ha necessidade de
ingestdo de &gua concomitante a alimentacdo devido a impactacdo do bolo alimentar. E em casos mais
avancados, a regurgitagcdo de alimentos ndo digeridos é comum. A doenca tende a ser insidiosa e em fases
mais avancadas ha regurgitacdo alimentar ou episédios de pneumonia recorrente por episédios de
broncoaspiracdo (SCHLOTTMANN F, et al., 2018; SWANSTROM LL, 2019).

O diagndéstico da doenca é sugerido pelos achados clinicos e confirmado por meio da realizagdo de
exames especificos, como a Endoscopia Digestiva Alta (EDA), esofagografia e manometria convencional
esofagica (SANTOS BC, et al., 2021). A endoscopia digestiva alta geralmente é o primeiro exame realizado
pelo paciente e a depender da fase da doenca ndo sédo encontradas alteracdes estruturais significativas, o
gue ndo gera grande suspeita na fase inicial da doenca, quando os sintomas ainda se manifestam de forma
similar a outras patologias funcionais, como a doencga do refluxo gastro-esofagico ou esofagite. Neste cenario
o diagndstico nao é alcancgado.

A realizacdo de exames mais precisos ajuda no diagnoéstico precoce, como o estudo contrastado do
esb6fago e a manometria esofagica (convencional e de alta resolucdo). As caracteristicas manométricas
definidas séo aperistaltismo, que é obrigatorio para o diagnéstico da patologia, e relaxamento incompleto do
esfincter esofagico inferior (EEI) que em alguns casos ndo estd presente, pressado elevada do esfincter
esofagico inferior e a pressurizagéo esofagica também pode ser encontrada (RONDON-CARVAJAL J, et al.,
2020).

O surgimento da manometria de alta resolucéo e a classificacdo da acalasia em subtipos, de acordo com
a Classificacdo de Chicago, possibilitou prever a resposta ao tratamento, com adequada definicdo progndstica
(ANDOLFI C e FISICHELLA PM, 2019).
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Assim como 0 avanco nos métodos diagnosticos, o tratamento da acalasia esta em constante evolucao,
estando atualmente com varias opg¢des de tratamento objetivando o alivio dos sintomas, principalmente a
disfagia, permitindo a melhora do estado nutricional desses pacientes e da qualidade de vida. E importante
lembrar que nenhuma das estratégias s@o curativas e ndo foi encontrada o melhor método comprovado. A
escolha da estratégia terapéutica vai depender da idade e do grau de acometimento do 6rgao, este ultimo
guesito identificado objetivamente por meio de exames como a manometria. Dentre os tipos de tratamento
pode-se citar o médico-farmacoldgico, como uso da toxina botulinica, o endoscépico (dilatacdo pneumatica,
miotomia endoscdpica), o cirlrgico convencional, ou o laparoscépico, associado ao procedimento anti-refluxo
(MONTIEL-ROA AJ, et al., 2020).

O presente estudo teve como objetivo descrever o caso de uma paciente diagnosticada com acalasia
idiopatica, em hospital de referéncia do estado do Maranhdo, evidenciando pontos relevantes da
apresentacgéo clinica e evolugdo insidiosa, abordagem diagnostica e terapéutica, com énfase no tratamento
cirirgico realizado por via videolaparoscopica, através de técnica de Cardiomiotomia de Heller associada a
Valvuloplastia de Toupet.

DETALHAMENTO DO CASO

Esta pesquisa obedece aos Critérios da Etica em Pesquisa com Seres Humanos conforme Resolugo no.
466/12 do Conselho Nacional de Saude, dessa forma, todas as informagfes coletadas neste estudo séo
estritamente confidenciais. Como forma de garantir que o estudo segue os critérios supracitados foi realizada
a assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido, no qual a paciente autorizava o uso das
informacdes do relato de forma cientifica. Somente os pesquisadores possuem conhecimento dos dados e foi
garantido o anonimato.

Feminino, 44 anos, natural do interior do Maranh&o, foi admitida com queixa de dor toracica e dificuldade
para deglutir ha quatro anos. A paciente relata que desde 2016 iniciou quadro de dor retroesternal, tipo facada,
de leve intensidade, sem irradiag8o, desencadeada pela alimentacéo e associada a plenitude pos-prandial,
bem como sensacéo de impactacdo do bolo alimentar no eséfago. Relata ainda melhora do quadro com a
ingesta de agua durante as refeicdes e piora com alimentacéo copiosa. O quadro se acompanhava também
de dor epigéstrica, de leve intensidade, sem irradiagdo, que melhorava com uso de procinéticos e inibidores
da bomba de prétons.

O conjunto de sintomas motivou a realizacdo de EDA no ano de 2018, na qual se constatou o achado de
gastrite moderada, com teste da urease positivo, sendo realizado tratamento com pyloripac, segundo relato.
Houve melhora discreta dos sintomas, com persisténcia da dor restroesternal. Nova EDA de controle foi
realizada 6 meses apds o tratamento, onde foi identificada resisténcia bacteriana ao tratamento instituido,
sendo entdo realizado novo tratamento, o qual a paciente ndo soube relatar as medicacfes utilizadas.

Hé dois anos, a paciente evoluiu com piora significativa dos sintomas, com dor retroesternal de intensidade
moderada a grave, tipo facada, que irradiava para dorso, disfagia para alimentos sélidos, com ingesta
alimentar em quantidade cada vez menor, com preferéncia para alimentos pastosos, além da necessidade de
induc@o de vomito apds as principais refeicdes para alivio sintomético. Relata ainda perda de 10kg neste
periodo.

Ha um ano, a paciente relata que iniciou quadro de regurgitagdo alimentar durante o sono, no qual por
muitas vezes despertava com grande quantidade de alimento em cavidade oral, seguida de engasgo e
broncoaspiragdo, com tosse e dificuldade respiratéria. O agravamento dos sintomas, causando grande
constrangimento em eventos sociais, levou a recluséo social da mesma, o que motivou uma nova investigacao
para elucidacao do caso.

Em 2019, realizou nova EDA, na qual foi evidenciada grande dificuldade da progressao do endoscopio, o
gue levou a suspeita de acalasia, sendo referenciada ao ambulatério de cirurgia geral de centro de referéncia
estadual no Maranhdo. A paciente se apresentava com baixo peso e ao exame fisico ndo se houve alteracdes
dignas de nota. Realizado exame sorolégico para Doenc¢a de Chagas, cujos anticorpos foram negativos. Ainda
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em 2019, foi realizado esofagograma constrastado, com achado de reducéo significativa da porcéo terminal
do esbfago, aspecto sugestivo de Acalasia grau 2 (Figura 1). Na manometria esofagica foram encontradas
alteragbes compativeis com Acalasia vigorosa (Tabela 1).

Na esofagografia (Figura 1) foi observada imagem tipica do distlrbio motor esofagico que resulta em
dilatacdo do esdfago mais proximal e afilamento da por¢cdo mais distal (que foi representado pela seta),
configurando assim imagem tipicamente conhecida como “bico de passaro”. Além disso, a auséncia de bolha
gastrica € um achado bem frequente. Com este exame também podemos excluir causas mecénicas, como
obstrucao por neoplasia, que simula os mesmos sintomas.

Figura 1 - Esofagografia evidenciando reducéo importante da porcéo terminal do
eso6fago, compativel com acalasia.

ORTOSTAC

SE

Fonte: Maciel MQ, et al., 2021.

No exame de manometria convencional realizado (Figura 2), ha um esquema gréafico evidenciando as
ondas em espelho no corpo esofagico (setas) a medida que as degluticdes sdo executadas pela paciente, e
sdo observadas em pacientes que possuem um corpo esofagico atdnico. No caso da paciente, 0 exame
evidencia ondas idénticas em todas as degluticdes, ndo sendo evidenciada nenhuma contracdo eficaz durante
esse periodo, 0 que ocasiona a estase alimentar no corpo esofégico.
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Figura 2 — Exame de manometria, esquema grafico evidenciando as ondas em espelho no corpo esofagico.
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Fonte: Maciel MQ, et al., 2021.

No exame de manometria perfusional, foi ilustrada uma tabela esquematica que resume quantitativamente
os dados obtidos com a manometria convencional. Percebe-se que a paciente em questdo apresenta
relaxamento do esfincter esofégico inferior com as degluticées, mas em contrapartida o corpo esofagico ndo
contrai em nenhum momento, traduzindo em velocidade zero constatada com as degluticdes (destaque em
vermelho), o alimento permanece impactado, causando disfagia. Desta forma, a acalasia é caracterizada
neste caso predominantemente pela atonia do corpo esofagico do que por auséncia completa de relaxamento
do esfincter esofagico.

Tabela 3 - Resumo da manometria perfusional.
Esfincter inferior do Es6fago
Relaxamento

DEG 1 DEG 2 DEG 3 DEG4 DEG 5 DEG 6 Estat
Relaxamento Sim Sim Sim Sim Sim Sim 6/6
Duragao 9705 8”15 795" 815" 8”05 8”05 8720
Pressdo Residual -2,6mmHg -04mmHg 12mmHg 11,5mmHg 8,7mmHg 1,0mmHg 3,2 mmHg
Coordenacéo Sim Sim Sim Sim Sim Sim 6/6
Corpo esofagico
Degluticéo
DEG DEG MEDIA
Conduzida Sim Sim 0
Amplitude Média 0
Velocidade Distal 0 0 0

Legenda: DEG: Degluticdo; Exemplo: DEG1- primeira degluticAo, DEG2 — segunda degluticdo e assim
sucessivamente; ESTAT: Estatistica.
Fonte: Maciel MQ, et al., 2021.

A paciente foi entdo internada para realizacdo de tratamento cirargico por videolaparoscopia, com
utilizacdo da técnica de Cardiomiotomia de Heller com posterior Valvuloplastia de Toupet, o qual se procedeu
sem intercorréncias ou grandes perdas sanguineas. O pOs-operatério ocorreu sem complica¢des, sendo a
mesma liberada trés dias apds o procedimento. A paciente entao retornou para acompanhamento 14 dias
apoés, sem queixas, apresentando evolugao favoravel.
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DISCUSSAO

A acalasia € a mais conhecida desordem motora do es6fago, sendo de origem indefinida na grande maioria
dos casos. A manifestacao clinica chave é a disfagia, com sensacédo de impactacdo do bolo alimentar no
es6fago acompanhada de dor toracica. Esta manifestacao leva muitas vezes o paciente a adquirir manobras
como a ingestédo de agua durante as refeicfes aliviando a sensacao de entalo. Com a evolu¢éo da patologia
ocorre dilatagdo do esdfago com acumulo de alimentos no érgdo muitas vezes sugerida clinicamente com
regurgitacao de alimentos principalmente no periodo noturno (MONTIEL-ROA AJ, et al., 2020). No caso
estudado, a paciente apresentou um quadro classico da doenga, com disfagia e sinais de doenca em estagios
mais avancados com regurgitacao de alimentos durante o sono, tendo evoluido de forma insidiosa resultando
em perda de peso expressiva no periodo transcorrido, além de grande limitagéo social.

A doenca é suspeitada frente aos achados clinicos, porém o diagnostico de certeza é feito através de
exames especificos, uma vez que suas manifestaces se assemelham a outras patologias do aparelho
digestivo, como a doencga do refluxo gastroesofagico (NETO RML, 2018). A EDA pode evidenciar retengdo
de alimentos, liquidos e saliva no esdfago, porém € um exame de baixa acuracia para o diagndstico precoce
(LOPES GA, 2020). Em fases mais avancadas da doenca ha dificuldade na realizacdo da EDA devido
estreitamento da porcao distal do es6fago, como evidenciado no caso clinico em questéo.

O estudo radioldgico contrastado, esofagograma, é exame indispensavel na definicdo da morfologia do
6rgdo, com achados bastante sugestivos da doenca, e com melhor sensibilidade se comparado com a
endoscopia. Nele também é possivel o achado de outras patologia que fazem diagnéstico diferencial com
acalasia (SANTOS BC, et al.,, 2021). No exame, evidenciamos um aspecto classico da doenca, com
afunilamento do es6fago distal, em configuragéo de “bico de passaro”, bem como dilatagao proximal (NETO
RML, 2018).

A manometria esofagica, convencional ou de alta resolucéo, € o exame realizado que permite diagndstico
com elevado grau de certeza mesmo em casos iniciais da doenca. Atualmente, com a mamometria esofégica
de alta resolucé@o se alcanca mensuragbes mais precisas das pressdes circunferenciais intra-luminais do
6rgdo, e com a classificacdo de Chicago a demonstragdo dos achados sdo mais especificos e precisos com
concordancia mais assertivas entre examinadores . Esse tipo de exame exige uma curva de aprendizado
menor do avaliador, porém néo ha perda de eficicia no diagndstico entre as duas modalidades (ZANINOTTO
G, etal. 2019).

A manometria de alta resolucdo possibilitou estratificar com mais nitidez os graus da doencga, pela
Classificacéo de Chicago e impactando de forma significativa na escolha da terapéutica que sera oferecida
ao paciente. A analise do corpo esofagico permitiu classificar a doenca em trés variantes pela classificagdo
de Chicago, tendo grande utilidade na definigdo prognostica dos pacientes (LAFRAIA FM, 2017). Durante a
investigacdo diagnostica da paciente, foi realizada a manometria convencional apds os achados tipicos
encontrados no estudo radiolégico contrastado. Sendo evidenciado alteracdes compativeis com acalasia
vigorosa, que no caso especifico foi caracterizado por auséncia completa de peristalse durante todo corpo
esofagico permitindo firmar o diagnéstico da patologia e propor a intervencao terapéutica a ser realizada.

No quesito tratamento, nenhuma terapia pode restaurar a funcionalidade dos muasculos em um esb6fago
desnervado. A toxina botulinica deve ser usada em pacientes que possuem contraindicacdo para
procedimentos mais invasivos e outros procedimentos como dilatagdo pneumética graduada, miotomia
endoscoépica por via oral e miotomia laparoscopica de Heller com cirurgia anti-refluxo possuem eficacia
semelhante. A decisé@o sobre o tipo de tratamento deve ser baseada na idade do paciente e caracteristicas,
o tipo de acalasia pela manometria de alta resolucdo, a preferéncia do paciente e a experiéncia do centro
(RONDON-CARVAJAL J, et.al., 2020).

As técnicas minimamente invasivas se apresentam com a vantagem de transcorrer em menor tempo
operatdrio, promover menor perda sanguinea, menor dor no pds-operatério, menor indice de complicacdes
pleuropulmonares, bem como reducdo do tempo de internacdo e recuperagdo precoce, quando em
comparacao a esofagectomia com toracotomia e laparotomia convencionais (COLA CB, et al., 2017).
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A cardiomiotomia a Heller modificada, por via videolaparoscépica, com realizacdo de fundoplicatura
acessoria, € o principal procedimento cirlrgico para tratamento da acalasia, escolhido especialmente em
pacientes jovens. E o método mais usado cirurgicamente, apresentando resultados satisfatérios em longo
prazo e com reduzida morbimortalidade (MAGRI JUNIOR JE, et al., 2017). No caso em quest&o, optou-se
pela cardiomiotomia a Heller, associada a valvuloplastia antirreflexo a Toupet, por possibilidade de refluxo
gastro-esofagico importante ja que as fibras musculares do esfincter inferior sdo seccionadas como parte da
técnica operatoria.

Na pratica, boa parte dos cirurgides faz uso de abordagem inicial menos agressiva, especialmente em
pacientes mais jovens, como no caso acima descrito, em decorréncia da elevada morbimortalidade associada
a esofagectomia. Optar por uma abordagem mais conservadora e menos invasiva, como a laparoscopica,
tem demonstrado 6timos resultados quanto a resolutividade e menores taxas de morbimortalidade pés-
operatéria (HERBELLA FA, 2015). Tal conduta pode postergar ou mesmo excluir a necessidade de realizagéo
da esofagectomia (ATES F, VAEZI MF, 2015).

Aproximadamente 5% dos pacientes que apresentam a doenga irdo para o estagio terminal ou
megaesobfago, exigindo abordagem cirdrgica mais agressiva como a esofagectomia (AQUINO J, 2015). Esta
se torna um desafio para cirurgiéo visto que com o progredir da patologia a configuracao anatémica do érgéo
fica modificada e consequente o intra-operatério mais desafiador (RONDON-CARVAJAL J, et.al., 2020).

Diante de todo exposto, concluimos que a Acalasia por ser um distarbio motor com sintomas gerais
semelhantes com vérios outros distarbios do aparelho digestivo, a investigacdo diagndstica precisa ser
completa, com exames especificos, e com alto grau de suspeicao clinica, visto que se observa na maioria
das vezes diagnésticos tardios submetendo pacientes a longas maratonas de exames até a elucidacdo do
guadro, comprometendo a abordagem terapéutica precoce, que se modifica conforme o grau da patologia,
privando de certa forma os pacientes aos ganhos em qualidade de vida que o resultado do tratamento
adequado da patologia pode oferecer. Neste contexto, observamos a importancia de divulgacgédo de relatos de
casos para cada vez mais o diagnéstico se manter presente em nossa pratica clinica.

De acordo com as literaturas analisadas, pode-se concluir que a indicagcdo da abordagem cirargica nos
casos de acalasia consiste em uma escolha criteriosa, sendo necessaria uma analise critica da experiéncia
do servigco de cirurgia, das opcdes terapéuticas disponiveis e, principalmente, das condi¢Bes clinicas do
paciente em questdo, visto que alguns procedimentos apresentam maiores taxas de morbimortalidade em
decorréncia de suas possiveis complicagdes. Dessa forma, o desenvolvimento de novos estudos analisando
as abordagens e procedimentos mais recentes para corre¢do da acalasia, mesmo sendo uma doencga de rara
incidéncia, € de fundamental importancia, uma vez que ela pode atingir pessoas de todas as idades no mundo.
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