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RESUMO - Introducéo: O diagndstico da acalasia pode ser sugerido pelo quadro clinico; porém,
completa investigacdo se faz necessaria ndo apenas para confirmar o diagndstico, mas,
também, para estratificar a doenca quanto a gravidade ou sub-tipo clinico. Objetivo: Revisar
os atuais métodos diagnosticos da acalasia do esofago e sua correta interpretagdo. Método:
Revisdo da literatura realizada nas bases de dados Medline/Pubmed, SciELO e Lilacs, cruzando-
se os descritores "acalasia esofagica”, “transtornos de degluticdo”, “técnicas de diagndstico
do sistema digestorio”, "endoscopia do sistema digestério” e “manometria”. Resultados: O
diagndstico da acalésia é sugerido pelo quadro clinico, o qual, no entanto, é insuficiente para
diferenciar esta doenga de outras afec¢des esofagicas. O diagndstico deve ser confirmado
por endoscopia digestiva, estudo radioldgico contrastado e manometria. Recentes avangos
nos métodos diagndsticos, incluindo a manometria de alta resolu¢do, podem também
auxiliar no estabelecimento do progndstico da doenca ou na escolha da melhor modalidade
de tratamento a ser realizada. Concluséo: Estudo detalhado e sistematico dos pacientes
portadores de acalasia permite ndo apenas diagndstico correto, mas também contribui na
escolha da melhor opcao terapéutica e estabelecimento do progndstico destes individuos.

ABSTRACT - Introduction: The diagnosis of achalasia may be suggested by clinical features
but a complete work-up is required not only to confirm the diagnosis but also to grade
the disease by severity or clinical subtype. Objective: To review the current evaluation of
esophageal achalasia and its correct comprehension. Method: The literature review was based
on papers published on Medline/Pubmed, SciELO and Lilacs, crossing the following headings:
"esophageal achalasia”; "deglutition disorders”; “diagnostic techniques”, "digestive system”;
"endoscopy, digestive system”; “manometry”. Results: The diagnosis of achalasia is suggested
by clinical features but is not sufficient to distinguish this from other esophageal disease. It
must be confirmed by further diagnostic tests, such as esophagogastroduodenoscopy, barium
swallow and manometry. Recent advances in diagnostic methods, including high resolution
manometry might even help predicting outcome or selected more appropriate procedures to
treat the disease. Conclusion: A detailed and systematic study of achalasia patients allows not
only a correct diagnosis but also contributes to therapeutic decision making and prognosis.
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INTRODUCAO

com igual distribuicdo quanto ao género e raca, mas com incidéncia que

aumenta com a idade e prevaléncia variavel nos diferentes continentes’.
Embora a causa normalmente ndo possa ser definida, a fisiopatologia, diagndstico
e tratamento sdo relativamente bem compreendidos'. Ela é predominantemente
doencaidiopatica, secundaria a perda seletiva da funcdo dos neurdnios inibitérios dos
plexos mioentéricos, provavelmente devido a fendbmeno autoimmune em resposta
a antigenos desconhecidos'. Quadro clinico semelhante, no entanto, pode ocorrer
em pacientes com pseudoacalasia (5% dos pacientes com suspeita de acalasia) que
ocorre devido a obstucdo neoplésica* ou operagdes na jungdo esofagogastrica®’. A
acalasia pode ocorrer também devido a doenga de Chagas, que é caracterizada pela
degeneragdo dos plexos mioentéricos pela acdo do Trypanosoma cruzi °.

O seu diagnéstico é sugerido pelo quadro clinico e confirmado por exames
diagndsticos especificos, como endoscopia digestiva alta(EDA), estudo radioldgico
contrastado de es6fago, estbmago e duodeno e manometria esofagica“. Estes exames
sdo usados ndo apenas para estabelecer o diagndstico, mas também para classificar
a doenca quanto a gravidade ou subtipo clinico. Os avancos recentes nos métodos
diagnésticos, incluindo a manometria de alta resolucao (MAR), auxiliam também no
estabelecimento do prognostico da doenga?*?® e na escolha do melhor método para
o seu tratamento’. O diagndstico é muitas vezes demorado e confundido com a
doenca do refluxo gastroesofagico devido a baixa suspeita clinica e ao uso pouco

Q feccdo primaria da motilidade do es6fago pouco comum, a acalasia ocorre
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regular da manometria esofagica'.

Este estudo teve por objetivo revisar os atuais métodos
diagndsticos da acalasia do es6fago e sua correta interpretagao.

METODOS

A revisdo da literatura foi realizada nas bases de dados
Medline/Pubmed, SciELO e Lilacs, cruzando-se os descritores
“acalasia esofagica”, “transtornos de degluticdo”, “técnicas de
diagnéstico do sistema digestorio”, “endoscopia do sistema

digestorio” e "manometria”.

RESULTADOS

Quadro Clinico

Os sintomas mais comuns sao a disfagia e a regurgitagao.
A primeira pode ser sentida inicialmente apenas para alimentos
sélidos, embora a maioria dos pacientes (70-97%) ja apresentem
desde o inicio do quadro disfagia tanto para sélidos quanto
para liquidos. A regurgitacdo de alimentos ndo digeridos
é observada em aproximadamente 75% destes pacientes?’.

Observa-se também outros sintomas como dor toracica,
sentida por 40% dos pacientes com acalasia, que deve ser
diferenciada das anginas de origem cardiaca. Aproximadamente
60% dos pacientes apresentam algum grau de emagrecimento
quando se faz o diagnéstico, devido ao esvaziamento ineficaz
do esofago e ingestdo de menor quantidade de alimentos?’.

As complicagOes respiratérias sdo as manifestagdes
extraesofagicas mais comuns da acalasia. Anomalias pulmonares
ocorrem em mais da metade dos pacientes, e pode acontecer
devido a microaspiragdo crénica ou compressao traqueal
pelo es6fago dilatado*. A doenca de Chagas acomete com
frequéncia outros érgdos alvo, como o coracao e intestino
grosso®.

Existem diferentes escores para quantificar a frequéncia
eintensidade dos sintomas da acalasia. O escore de Eckart é o
sistema de avaliagdo de sintomas mais usado internacionalmente
para analisar gravidade da doenca e eficacia do tratamento,
atribuindo 0 a 3 pontos para os quatro principais sintomas
da acalésia (disfagia, regurgitacdo, dor toracica e perda de
peso), variando os resultados de 0 a 12. Os escores de 0-1
correspondem ao estagio clinico 0; 2-3 ao estagio |; 4-6 ao
estagio Il; e um escore >6 ao estagio IlI° (Tabela 1).

TABELA 1 - Escore de Eckardt para avaliacdo dos sintomas na

acalasia®
0 Nenhuma Nenhuma  Nenhuma Nenhuma
1 <5 Ocasional  Ocasional Ocasional
2 5-10 Diaria Diaria Diaria
3 > 10 To.di Tog;ial Toda refeicao
refeicao refeicao

Apenas o quadro clinico, no entanto, ndo é suficiente
para fazer o diagndstico da acalasia de forma confiavel, uma
vez que os sintomas sdo muito semelhantes aos de outras
afeccdes do esofago, particularmente os da doenga do
refluxo gastroesofagico. Além disto, a presenca e severidade
dos sintomas ndo apresenta boa correlagdo com os achados
manométricos, grau de dilatacdo do 6rgdo ou progndstico
da doenca. Investigagdo diagndstica inicial completa é
fundamental nestes pacientes, ndo apenas para realizar
diagndstico correto, mas também para antever o prognostico
e estabelecer a melhor abordagem terapéutica para esta
doencga.

Endoscopia digestiva alta
Embora ela possa sugerir o diagnostico da acalasia, trata-

se de exame diagnostico de baixa acuracia. Nos estagios mais
avancados, o corpo esofagico pode se apresentar dilatado,
aténico e frequentemente tortuoso. Alguma resisténcia
pode ser sentida ao se tentar transpassar a cardia com o
endoscédpio. Amucosa esofagica pode se apresentar normal
na endoscopia digestiva alta, porém esofagite com mucosa
fridvel, espessada, e mesmo erosées podem ser evidenciadas,
ocorrendo devido especialmente a estase cronica?.

Apesar de sua baixa acuracia, no entanto, a endoscopia
deve ser realizada em todo paciente com disfagia e suspeita
de acalasia. A principal razdo para a realizacdo deste
procedimento é afastar a presenca de cancer no esé6fago,
ou o desenvolvimento de lesdes pré-malignas ou malignas
em decorréncia da estase cronica. A pseudoacaléasia é
resultado de tumores da jun¢do es6fago gastrica e simula
a acalasia classica, embora diferencas clinicas, como idade
mais avancada, maior perda de peso e duracdo mais curta
do quadro sejam notadas nestes casos. Tais tumores podem
nao ser observados ao exame endoscopico em mais de 60%
dos pacientes com pseudoacalasia, devido a sua progressao
submucosa. A ecoendoscopia e tomografia tém se mostrado
Uteis nos pacientes com endoscopias inconclusivas e alto
grau de suspeita clinica de pseudoacalasia, embora ndo sejam
exames recomendados rotineiramente no diagnostico da
acalasia®®?®. A acalasia trata-se de importante fator de risco
para aparecimento de neoplasias no es6fago com incidéncia
maior que 9% de desenvolvimento de cancer em séries
compostas por doentes com a doencga?, o que representa
10-50 vezes mais que a populagdo em geral?.

Estudo radioldgico contrastado

Trata-se de exame diagndstico importante para definir
a morfologia do es6fago (diametro e eixo), assim como
evidenciar condicGes associadas a doenca, como diverticulos
ou cancer. Os achados classicos da acalasia neste tipo de
exame sdo o eso6fago distal afunilado com configuracdo de
“bico de passaro”, dilatacdo proximal do érgéo, algumas vezes
com niveis hidroaéreos, e auséncia da bolha gastrica. Em
casos mais avancados dilatacdo intensa do 6rgao, com estase
alimentar e aparéncia de sigmdide podem ocorrer™ (Figura
1). A dilatacdo do es6fago pode, contudo, estar ausente e o
orgéo ter aparéncia normal, em especial durante suas fases
mais iniciais™'%. Em nosso meio é bastante comum o uso da
classificagdo de Rezende que leva em consideracdo o grau
de dilatacdo do es6fago no estudo contrastado na doenca
de Chagas®' (Tabela 2)

FIGURA 1 - Estudo contrastado na acalasia: eso6fago dilatado
e afunilamento distal (seta)
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TABELA 2 - Classificacdo de Rezende de acordo com a dilatacdo
do es6fago no estudo radioldgico contrastado?!

<4 |
4-7 Il
7-10 1]
>10 I\

O tempo de esvaziamento esofagico (timed barium
swallow) pode ser realizado através da medida da altura da
coluna baritada no es6fago 5 min apds aingestao do contraste
diluido®.

Manometria

O diagnostico da acalésia é realizado com elevado grau de
certeza mesmo nos estagios iniciais da doenca pela manometria
esofagica. O quadro manométrico classico é caracterizado pela
incapacidade do esfincter inferior do eséfago (EIE) em relaxar
durante a degluticao e aperistalse'.

A manometria convencional apresenta algumas limitagoes
técnicas, as quais tornam possivel medidas das pressoes de
relaxamento do EIE baseadas apenas na pressao do nadir
durante a degluticdo. Diante disto, 70-80% dos pacientes
apresentam relaxamento incompleto ou ausente do EIE, durante
degluticdo Umida, enquanto os demais terdo pressao no nadir
dentro dos limites da normalidade, mas com menor duragéo
do tempo de relaxamento (<6 s). A aperistalse é usualmente
observada como contragbes espelhadas e simultaneas com perda
completa da sua propagacao (Figura 2). Em casos avancados,
pressurizagdo do esdfago devido ao esvaziamento incompleto
de ar e residuos alimentares pode ser vista. EIE hipertonico é
considerado critério diagnostico para a acalasia, embora seja
encontrado apenas em metade dos pacientes acometidos
pela doenca. Existe ainda parcela de doentes que apresentam
ondas simultaneas de amplitude alta, que sdo definidos como
portadores de "acalasia vigorosa"?’?2,
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FIGURA 2 - Manometria convencional na acalasia

A introducdo da MAR aumentou a possibilidade de se
realizar o diagnostico da acalasia, assim como tornou possivel
aidentificacdo de novas variantes da doenca. Parametros mais
apurados foram criados baseados nesta evolugao tecnoldgica'™.
O relaxamento do EIE passou a ser medido com mais preciséo
pela Integral da Pressdo de Relaxamento, que corresponde a
pressdo média de 4 s no momento de maior relaxamento apos a
degluticdo, nointervalo de 10 s desde o inicio da degluticdo™. A
analise do corpo do eséfago permitiu a classificagdo da acalasia
em trés subgrupos ou variantes pela classificacdo de Chicago®,
atualmente em sua versdo 3.0° (Tabela 3). Estes grupos séo

caracterizados pela presenga ou ndo de pressurizagdo no corpo
do es6fago e pela presenca de contragdes espasticas (Figura 3).

TABELA 3 - Classificagdo manométrica de Chicago para acalasia

Relaxamento Aperistalse e auséncia de pressurizacdo
incompleto esofagica
Relaxamento Aperistalse e pressurizacdo panesofagica em
incompleto  no minimo 20% das degluti¢des
Contrages prematuras (espasticas) com
Relaxamento integral de contratilidade distal (DCI)
incompleto  >450 mmHg-s-cm em >=20% das
degluti¢des

Chicago | Chicago 11

Chicago III

FIGURA 3 - Subtipos da acalasia na manometria alta resolucao
(MAR)

A classificacdo de Chicago trouxe também grandes
avancos para o estabelecimento do prognéstico da acalasia. Os
subgrupos de doentes criados por ela apresentam diferentes
evolucbes apos a realizagdo das diferentes modalidades de
tratamento, observando-se respostas positivas em 96% dos casos
no tipo Il, 56% no tipo | e apenas 29% naqueles classificados
como tipo III". Metanalise recente que incluiu nove estudos
com aproximadamente 730 pacientes'®, observou diferenca
no prognoéstico com diferentes tipos de tratamento como
dilatacdo pneumatica e miotomia cirtrgica. O mesmo padrao
foi observado apos injecdo de toxina botulinica®.

A escolha do melhor abordagem inicial para ela também
parece ser influenciada pelos subgrupos da classificagdo de
Chicago. Enquanto nos tipos | e ll, tratamentos mais conservadores
como dilatagdo pneumatica e miotomias cirirgicas sdo boas
opcoes, o tipo Il parece ser melhor tratado através da miotomia
endoscdpica per oral, provavelmente porque tal método permite
a realizagcdo de miotomias mais amplas’'.

CONCLUSAO

Os individuos com quadro clinico suspeito de acalasia
devem passar por completa investigacdo diagndstica, uma vez
que os sintomas por si s6 ndo sdo suficientes para diferenciar
esta de outras doencas do es6fago. Além disto, investigacdo
detalhada e sistematica permite ndo apenas diagndstico
correto e rapido mas também contribui para melhor escolha
do tratamento e prognostico destes pacientes.
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