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RESUMO

A acalasia (ACA) ¢é uma perturbagdo priméria da motilidade caracterizada manometricamente por
auséncia de contracgSes peristdlticas no corpo do eséfago e relaxamento incompleto ou ausente do esfincter
esofagico inferior (EEI). Esta alterag3o motora provoca estase que é responsavel pela maior parte dos sintomas
e complicagdes. Em 50 doentes com ACA seleccionados pela manometria e estudados no periodo de Novembro
de 1983 a Margo de 1985, foram avaliadas as formas de apresentagio, e a importancia para o diagnéstico dos
exames radiolégicos e endoscopico. Estes exames foram correlacionados com as alteragdes manométricas. Os
sintomas mais frequentes foram a disfagia (na totalidade dos doentes) e a regurgitagio alimentar (em 60%). Os
outros sintomas (por ordem de frequéncia) foram: perda de peso (34%); dor retroesternal (30%, sobretudo nos
doentes com acalasia tipo vigoroso); pirose (20%) e tosse nocturna (12%). O RX do eséfago foi normal em 5
(10% dos doentes estudados); e em 20 (40%) era compativel com o diagnéstico de ACA. Nos restantes 25
doentes, em 13 (26%) havia perturba¢Ses da motilidade (ondas tercidrias); S (109) mostravam dilatagio
moderada do eséfago e 7 (14%) estenose da extremidade inferior do corpo do eséfago. 37 doentes fizeram
endoscopia alta: em [8 (48.6%) era normal, e em 16 (43.3%) o diagnéstico endoscépico foi de estenose do
cérdia. Nos restantes a endoscopia mostrou esofagite de grau varidvel. A manometria confirmou o diagnéstico
radiolégico prévio de ACA em 20 doentes, ¢ estabeleceu pela primeira vez o diagnéstico nos outros 30 (com
diagnéstico duvidoso; radiologia com perturbagdes da motilidade, ou com persisténcia dos sintomas apés
terapgutica ndo dirigida 4 ACA). Em 4 destes doentes a manometria (complementando o quadro clinico) fez o
diagnéstico de ACA secundaria: 3 tinham carcinoma do cérdia (confirmado por cirurgia) e um doenga de
Chagas (ainda nio confirmada). Concluimos que: 1.°) A disfagia (em 100%) e a regurgitacio alimentar (em
60%) foram os sintomas mais frequentes. 29% tinham dor retroesternal (sobretudo nos doentes com acaldsia de
tipo vigoroso); 2.°) A radiologia fez o diagnéstico de ACA em 20 doentes (40%), ndo sendo conclusiva nos
restantes 30; 3.°) A endoscopia alta no contribuiu para o diagnéstico; 4.°) A manometria de baixa compliance é
o tinico método que faz o diagnéstico correcto de ACA. E indispensavel na fase inicial da doenga (quando o RX
¢ ainda normal) e nos doentes em que a clinica ¢ o RX sdo duvidosos).

SUMMARY
Contribution of esophageal manometry to the diagnosis of achalasia.

Achalasia (ACHA) is a motor disorder of the esophagus characterized by the loss of esophageal peristalsis
and an incomplete or absent relaxation of the lower esophageal sphincter (LES). This motor disorder results in
esophageal stasis which brings about most of the symptoms and complications. We studied 50 consecutive
patients with ACHA selected by manometry from November 1983 to March 1985. The clinical presentation and
the contribution of radiology and endoscopy for the diagnosis were evaluated, and its relationship with
manometric changes. Dysphagia (in all patients) and regurgitation (in 609%) were the most common complaints.
Weight loss (in 34% of the patients), chest pain (30%, mainly in patients with vigorous ACHA), heartburn (in
20%) and nocturnal cough (12%) were the other complaints. Barium swallow was normal in 5 (10%) patients,
and in 20 (40%) the radiological diagnosis was evident. From the remaining patients, 13 (269%) showed tertiary
waves, 5 (10%) moderate dilatation and 7 (14%) a smooth stricture of the lower end of the esophagus.
Endoscopy was performed in 37 patients: 18 (48.6%) had a normal examination and 16 (43.3% showed a regular
stricture, easily passed with a gentle forward pressure of the endoscope. In 3 patients endoscopy showed
esophagitis. Manometry confirmed previous diagnosis of ACHA in 20 patients, and was the first method of
diagnosis in 30 (in patients with vague previous diagnosis, tertiary waves on radiology, or persistent symptoms
after therapy other than for the ACHA). From these 30 patients, 4 had secondary ACHA (based on symptoms, -
age and on manometric findings): 3 had carcinoma of the cardia (confirmed by surgery) and one Chagas’ disease
(not yet confirmed). In conclusion: 1.°) Dysphagia (in 100.° of the patients) and regurgitation (in 60%) were the
most common complaints, followed by chest pain (referred in 299%, mainly with vigorous ACHA); 2.%
Radiological diagnosis of ACHA was evident in 20 (40%) patients. In the remaining, ACHA was not diagnosed
because dilatation was minimal and the lower end of the esophagus did not have the classical deformity; 3.%
Endoscopy was not a reliable method for the diagnosis of ACHA; 4.°) Manometry is the unique method foran
accurate diagnosis of ACHA. Itis indispensable for early stages (when radiology is normal) and in patients with
doubtfull radiology. ’
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INTRODUCAO

A ACA é uma doenga de etiologia desconhecida, caracteri-
zada por auséncia de contracgdes peristalticas no corpo do
es6fago, relaxamento incompleto ou ausente do EEl e por dois
sintomas predominantes: disfagia e regurgitagio. Em conse-
quéncia da dificuldade de passagem dos alimentos para o
estdmago, ha estase e dilatagdo progressiva do es6fago. Nos
estadios mais avangados da doenga, o eséfago fica ectasiado e
tortuoso (megaesofago) (Fig. 1).

- Sendo desconhecida a etiologia da ACA, ndo é possivel o
tratamento etioldgico, e é dificil tratar correctamente as per-
turbagSes motoras que a acompanham A forma mais eficaz de
reduzir a estase do esofago € a destruigdo do EEI (através da
miotomia ou das dilatagdes pneumatlcas) Mesmo para um
tratamento paliativo é Obvia a necessidade de diagndstico
correcto. Nas formas avangadas ou estabelecidas o diagndstico
de ACA pode ser feito satisfatoriamente com base nos dados
clinicos (incluindo a hlstorla RX e esofagoscopia). Contudo,
demonstrou-se recentemente”’ que o uso exclusivo dos dados
clinicos conduz a muitos falsos positivos e negativos. A mano-
metria € a Gnica técnica actual capaz de estabelecer o diagnos-
tico correcto de ACA.

Este trabalho foi realizado com os seguintes objectivos: 1.°)
Analisar a nossa experiéncia em 50 doentes com diagnéstico
manométrico de ACA. 2.°) Avaliar a importancia relativa de
cada um dos outros meios de diagndstico, e compara-los com a
manometria. 3.°) Analisar a importincia da manometria no
diagnéstico definitivo da ACA.
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Figura I: RX de um doente com acaldsia de longa evolugdio ( > 11 anos), Héd uma
grande dilatagio do eséfago (megaesofago).
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MATERIAL E METODOS

Selecciondmos 50 casos consecutivos com o diagndstico
manométrico de ACA, entre 457 exames efectuados em
Novembro de 1983 a Margo de 1985. 24 eram do sexo femi-
nino. As idades variavam entre os 14 e os 83 anos (M: 50.2
anos).

Antes do estudo manométrico, os doentes responderam ao
inquérito sintomatico que ¢ norma do nosso laboratério.
Foram interrogados em relagdo a existéncia dos seguintes
sintomas: 1) Disfagia (de localizagdo alta, mediana ou baixa;
para solidos, liquidos ou mista; intermitente ou progressiva;
acompanhada ou néo de pirose). 2) Regurgitagfio (activa: logo
a seguir as refeigdes; passiva: sem esforgo, predominio noc-
turno ou com a posi¢do do corpo). 3) Dor toracica (localiza-
¢do, intensidade, duracdo, irradiagdo, causas precipitantes,
alivio ou ndo com antiacidos, associada ou ndo a pirose ¢/ ou
disfagia). 4) Perda de peso (quantificada desde o inicio das
queixas; siibita ou progressiva, relacionada ou nio com a
disfagia). 5) Pirose (localizagdo, intensidade, irradiacio, rela-
¢do com as refeigdes, causas precipitantes). 6) Tosse nocturna
(relacionada ou ndo com a regurgita¢do). 7) Pneumonias de
repeti¢do.

Os exames radioldgicos do eséfago foram avaliados em
relagdo: 1.°) ao didmetro da coluna baritada (Fig. 2); 2.%) &
existéncia das contracgdes terciarias; 3.°) 4 existéncia de afuni-
lamento regular (em bico de ldpis) do es6fago terminal (Fig.
3); e 4.°) ao esvaziamento retardado (através de informacéo
radioscopica).

Nas endoscopias procurou-se: 1.°) detectar a existéncia de
esofagite; 2.°) excluir carcinoma da extremidade inferior do
esofago ou do fundo do estdmago; € 3.°) avaliar a facilidade
comi que o endoscopio ultrapassou o cardia.

Em relagdo & manometria, utilizimos os seguintes critérios
para definir a ACA do es6fago: 1.°) auséncia de peristalse em
todo o corpo do eséfago (critério essencial) (Fig. 4); 2.%) relaxa-
mento ausente ou incompleto do EEI (actualmente nio consi-
derado como critério essencial® (Fig. 5); 3.°) pressio do EEl em
repouso, superior a 41.2 mm Hg (usualmente presente); e 4.°)
pressdo intraesofagica, em repouso, aumentada (critério ndo
essencial). Na ACA de tipo vigoroso, os critérios sdo id&nticos,
mas as contracgdes além de simultdneas so repetitivas (Fig. 6).
A ACA secundéria a neoplasias comporta-se manometrica-
mente como a ACA idiopatica. No entanto os doentes sdo mais
idosos e referem disfagia e perda de peso acentuadas (hd menos
de 1 ano). A ACA secunddria 4 doenga de Chagas tem um
padrdo manométrico idéntico; os doentes provém de zonas
endémicas, ¢ a serologia para o Trypanosoma Cruzi é positiva.

Técnica de manometria: em todos os doentes o eséfago foi
avaliado manometrlcamente segundo a técnica ja descrita em
publicagio anterior’. Utilizimos um sistema de infusdo capilar
pneumohidraulico, de baixa compliance, com uma pressio
de oclusdo distal superior a 300 mm Hg; determinou-se a
pressdo do EEI em repouso, o seu relaxamento (apds a degluti-
¢d0), e as caracteristicas das contracgSes do corpo do eséfago.

RESULTADOS

Os 50 doentes com diagndstico manométrico de ACA
representaram 14.7% dos 339 casos em que foi possivel um
diagnéstico. manométrico (DM). Dos 339 DM, 133 eram
homens e 206 mulheres (com idades compreendidas entre os 14
¢ os 83 anos, M: 44.9 anos), e nos 50 diagnésticos de ACA
havia 24 homens e 26 mulheres (idades entre os 14 ¢ 0s 83 anos,
M: 50.2 anos). Os doentes com ACA, 20 (40%) tinham idades

_entre os 20 ¢ os 49 anos, sendo a sexta década a de maior

namero de doentes (15/50 — 24%) (Fig. 7).
A duragio dos sintomas variou entre os seis meses e os 24
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Figura 2: RX de uma doente com acaldsia de evolugdo recente (< | ano). A
dilatagdo do eséfago ¢ moderada ¢ a papa baritada passa com facilidade para o
estdmago.

anos (M: 5.2 anos) (Quadro 1). 16% (8/50) apresentavam quei-
xas ha menos de um ano; 54% (27/50) de 1 a S anos; 129% (6/50)
entre 6 e 10 anos; e 18% (9/50) ha majs de 11 anos.

A disfagia para sélidos e liquidos foi o wnico sintoma
constante (com maior frequéncia delocalizagio baixa) (Fig. 8).
Era intermitente em 8 (16%) dos doentés, e predominante para
sélidos na maioria. S6 em 2 (4%) houve disfagia predominante
para liquidos. A regurgitagio (activa e passiva) foi o segundo
sintoma em ordem de frequéncia (60%), seguida de perda de
peso em 34% dos doentes. 29% referiram dor retroesternal,
19% pirose e 12% tosse nocturna. Nenhum dos doentes teve
pneumopatias de repeti¢do.

O RX do eséfago foi normal em 5 (10%) doentes (Quadro 1
€ 2). Em 10 (40%) observaram-se critérios radiologicos de
ACA. Nos restantes, 13 (26%) mostravam ondas terciarias
isoladas, 5 (10%) s6 dilatagio do esdfago e 7 (14%) sé estenose
da extremidade inferior do eséfago).

Trinta e sete doentes efectuaram endoscopia. Em 18
(48.6%) foi considerada normal e em 16 (43.3%) existia este-
nose da extremidade inferior do esofago, facilmente ultrapas-
savel pelo endoscépio. Nos restantes 3 (8.1%) havia esofagite de
grau variavel (Quadro 2).

Por defini¢do seleccionaram-se os 50 doentes em que a
manometria demonstrou haver aperistalse do corpo do es6-
fago. Devido a tortuosidade do esdfago ndo foi possivel estudar
o EEl em 3 doentes. Nos restantes, em 61.7% (29/47) ndo havia
relaxamento do EEI e em 38,3% (18/47) o relaxamento era
incompleto. A pressdo do EEI foi inferior a 19.8 mm Hg (EEI
hipotdnico) em 2 (4.3%) doentes, normal em 29 (61.7%) e
aumentada (<41.2 mm Hg) em 16 (34.0%). Nestes mesmos 47
doentes a média das pressdes no EEI foi de 42.5 mm Hg,
significativamente maior que a média nos controlos normais
(30.5 mm Hg) (p < 0.0002) (Fig. 9).

A manometria confirmou o diagndstico em todos os 20
doentes com clinica e radiologia inequivocas de ACA, e estabe-
leceu o diagndstico nos restantes 30 (com queixas e/ou RX
duvidosos ou persisténcia de sintomas apds terap&utica nio
dirigida 8 ACA). Quatro destes doentes tinham sido operados
erradamente (cirurgia antirefluxo — Nissen). Em outros 3 foi
posto o diagnéstico de ACA secundéria a neoplasia (devido a
idade avangada dos doentes, ao aparecimento recente’das quei-
xas € ao emagrecimento acentuado), havendo confirmacdo
posterior (em 2 carcinoma do cardia, e noutro carcinoma do
fundo do estdbmago com invasio do cardia). Em um doente
(vindo de zona endémica da doenga de Chagas) fez-se o diag-

QUADRO 1 — Nos 50 (n) doentes compardmos as Duragéio dos Sintomas
(DS), o diagnéstico radiolégico (N-normal; ACA -acalasia;
CT-contracgdes tercidrias; DIL. ESOF.-dilata¢fio dos esd-
fago; e EST-estenose) e a perda de peso. Com * estiio
sinalizados os doentes em que o diagnéstico radiologicos
era inequivoco de ACA (para detalhes ver texto).

RESULTADOS
(2;3;) n RADIOLOGIA PERDA PESO
N  ACA  C.T.  DIL.ESOF.  EST,

r 4

1 8 4 4 5/8 - 62.5%
1-5 27 1 5* 9 5 7 10/27- 37.0%
6-10 6 6* 176 - 16.7%
1 9 9% 179 - 11.1%
TOTAIS 50 5  20% 13 5 7 17/50- 34%
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Figura 3: RX de um doente com acalasia de evolugdo média ( 21(5 anos). O
esofago estd dilatado, ha ondas tercidrias no corpo ¢ afunilamento em “bico de
lapis” da extremidade inferior.

néstico de ACA provavelmente secundaria (ainda ndo confir-
mado por dificuldades na serologia para o trypanosoma
Cruzi).

DISCUSSAO

Os laboratérios de manometria do eséfago referem uma
prevaléncia de 6 a 8% de casos de ACA. Na nossa experiéncia
esta prevaléncia foi muito superior — 14.7% (50/339) o que se
deve provavelmente a maior concentragdo de casos por sermos
o Unico centro de referéncia existente numa grande area
populacional. ]

A ACA atinge os 2 secos com incidéncia idéntica’. Na nossa
série de 339 DM a incidéncia no sexo feminino foi de 12.6%
(26/ 206) significativamente inferior & do sexo masculino (18%
— 24/133).
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QUADRO 2 — Quadro sindptico dos resultados obtidos no
RX (50 doentes) e na endoscopia alta (37
doentes). Em 40% o RX era inequivoco de
acalasia. Nos restantes o diagnéstico radiols-
gico era duvidoso. A endoscopia foi normal
em 48.6% dos doentes.

RADIOLOGIA | ENDOSCOPIA

NORMAL 5 (10%) 18 (48.61)
ACALASIA 20 (40%) -

PERT. MOTIL. 13 (26%) -

DILAT. ESOF. 5 (10%) -
ESTENQSE ESOF 7 (14%) 16 (43,3%)
OUTROS - 3 ( 8,1%)
TOTAL so 37

A maioria dos doentes com ACA apresenta-se pela pri-
meira vez com idades compreendidas entre os 35 e 0s 45 anos e
sintomatologia desde ha 5 anos’. 209% tem histéria inferior a |
ano e 20% superior a 10 anos’. Nos doentes estudados apenas
40% tinham idades entre os 20 e 0s 49 anos. O grupo etario mais
numeroso (12/50 — 24%) foi a 6.\/ década e mais de metade
dos doentes tinham idades superiores a 50 anos.

A forma de apresentagio clinica de ACA depende evidente-
mente da fase de evolugio em que se colhe a histéria’. A
maioria dos doentes estudados (35/50 — 70%) apresentava-se
com queixas ha menos de 6 anos. Destes 35, oito (16%) tinham
sintomas ha menos de | ano. 30% (15/50) apresentavam sinto-
matologia hd mais de 6 anos e destes, 9 (18%) ha mais de 11
anos.

Figura 4: Estudo manométrico parcial de um doente com acaldsia. Apos a
degluticdo (d) as contracgdes sdo simultineas em todo o corpo do eséfago.
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Figura 5: Manometria parcial de um doente com acalasia do esofago. Apos a
degluticdo (d) as contrac¢des sdo simultaneas e o relaxamento do EEI ¢ incom-
pleto (ndo hd desaparecimento da zona de altas pressdes ¢/ ou descida da linha de
registo ao nivel da pressio basal do estomago).

A disfagia para sélidos e liquidos foi o Gnico sintoma
constante (100% dos doentes). O inicio da disfagia foi gradual,
comegando com sélidos e incluindo, intermitentemente, a dis-
fagia para liquidos. Ao contrério do que é muitas vezes refe-
rido, 4% (2/50) tinham disfagia predominante para liquidos. A
disfagia para sélidos e liquidos foi progressiva na maioria dos
doentes da nossa série. S6 em 8 (16%) houve periodos assinto-
maticos, de duragdo varigvel.
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Figura 6: Tragado manométrico parcial de um doente com acal4sia tipo vigo-
roso. Apds a degluticio (d) as ondas de contracgio sdo simultineas e repetitivas,
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Figura 7. Grifico das idades dos 50 doentes estudado. distribuidos por décadas.
40% tinham idades compreendidas entre os 20 ¢ os 49 anos. Mais de metade dos
doentes apresentavam idades > 50 anos.

Apesar de 60% terem regurgita¢do e a maioria regurgitagdo
nocturna nenhum apresentava queixas compativeis com episé-
dio de pneumonia.de aspiragdo. E provivel que os doentes,
prevenindo-se do incémodo da regurgitagdo nocturna, ingiram
poucos alimentos & noite e durmam de cabeceira levantada.

A perda de peso observada em 34% dos doentes (17/50) foi
muito varidvel (de | kg a 26 kg. M: 10.6 kg). As variagGes de
peso sdo um bom indice da evolugio clinica', dependendo da
intensidade da disfagia e da duragfio da doenca. Na nossa série
verificou-se haver correlagdo entre a perda de peso € a duragdo
dos sintomas. O emagrecimento foi mais acentuado e rapido
nas ACA de inicio recente, estando incluidos neste grupo os
doentes com ACA secundarias e carcinoma.

30% dos doentes (15/50) tinham dor toracica (mais fre-
quentemente de localizagdo retroesternal), 209% pirose e 129
tosse nocturna.

Na maior parte dos centros (sem acesso a estudo manomé-
trico) o diagnéstico de ACA ¢ feito pela radiologia do esdfago.
Contudo ele apenas é 6bvio nas fases tardias (com grande
dilatagdo do es6fago e aspecto sigmoide). No inicio da doenga
(dilatacdo minima e relaxamento parcial do EEI) e nas fases

SINTOMAS
DISFAGIA

REG. ACTIVA
REG. PASSIVA
DOR

PERDA PESO

TOSSE NOCT.

PIROSE

T
¢ 70 a0 10 100

=
= 8
o
-
o
-
=
o
o

(a:50)
PERCENTAGEM DDENTES

Figura 8: Gréfico com a percentagem dos sintomas obtida nos 50 doentes. Os
sintomas dominantes foram a disfagia ¢ a regurgitago.
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Figura 9: Valores das pressdes do EEl em repouso, em 25 controlos normais €
nos 50 doentes com acaldsia. A média das pressdes nos doentes com acaldsia é
significativamente maior do que a média nos individuos normais (p < 0.00002).

precoces (dilatagdo moderada do eséfago) o diagnéstico € pra-
ticamente impossivel. 40% (20/50) dos doentes tinham RX
inequivoco (4 com terapdutica prévia: dilatagdo e/ou mioto-
mia). 15 (75%) destes 20 doentes apresentavam queixas com
duragfio superior a 6 anos. Nos restantes 30 doentes, o RX era
normal em 5 (4 com duragdo <1 ano) e duvidosoem 25 (21 com
duragio de sintomas entre | e 5 anos € 4 com < ano).

Na ACA o aspecto endoscépico do esofago varia com o
estadio da doenga . Todos os autores estdo de acordo em que a
endoscopia nio faz o diagndstico de ACA, mas exclui o carci-
noma do cardia. Nos 37 doentes em que foi efectuada endosco-
pia, 18 (48.6%) tinham mucosa de aspecto normal, 3 (8.1%)
apresentavam esofagite de grau varidveleem 16 (43.3%) existia
estenose da extremidade inferior do es6fago, faciimente ultra-
passavel pelo endoscopio. Os 3 doentes com ACA secundaria a
neoplasia nfo tinham endoscopia prévia.

O critério major de selecgdo dos 50 doentes foi a existéncia
de aperistalse do corpo do eséfago, no estudo manométrico.
Em 47 o relaxamento do EEI foi incompleto ou ausente, eem 3
(devido & tortuosidade do esofago) ndo foi possivel estudar o
EEI Além destas altera¢des a pressdo do EEI em repouso esta
habitualmente aumentada. Na nossa série, 95.7% (45/47) dos
doentes tinham pressdes normais ou aumentadas € a média dos
valores era de42.5 mm Hg, significativamente mais elevada que
a média dos valores normais do nosso laboratério (30.5 mm
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Hg) (p <0.00002). Com estes critérios a manometria confir-
mou o diagndstico prévio de ACA em 20 doentes (4 com
cirurgia e/ou dilatagio anterior). Todos tinham sintomas ha
um ano ou mais e 15 (75%) ha mais de 6 anos. Nos outros 30 foi
a manometria que forneceu o diagnéstico. Em 4 casos corrigiu
erros graves de diagndstico (doentes com cirurgia antirefluxoe
em 3 conduziu ao diagndstico de acalasia secundaria a carci-
noma). Em 5 doentes o0 RX era normal sendo em 4 a duragdo
dos sintomas inferior a 1 ano. Noutros 4 casos com sintomas <
1 ano havia no RX sé ondas tercidrias. A manometria foi
também indispensavel no grupo de doentes com queixas entre
1-5 anos em que o RX ¢ a clinica eram duvidosos.

Concluimos que: 1.°) A disfagia (em 100% dos doentes) ¢ a
regurgitagdo alimentar (em 60%) foram os sintomas mais fre-
quentes nos 50 doentes estudados. Apenas 29% tinham dor
retroesternal (sobretudo em doentes com ACA tipo vigoroso).
2.°) A radiologia fez o diagndstico de ACA em 20 (40%) doen-
tes, ndo sendo conclusiva nos restantes 30 [normal em 5(10%) e
duvidosa em 15 (50%)]. 3.°) A endoscopia alta ndo contribuiu
para o diagnéstico de ACA. 4.°) A manometria como nico
método de diagnéstico correcto de ACA, revelou--se particu-
larmente util na fase inicial da doenga e nos doentes em que a
clinica e o RX sdo duvidosos.
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