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RESUMO

A acalasia é um distúrbio motor do esôfago caracterizado pelo relaxamento 
inadequado do esfíncter esofágico inferior e perda da peristalse organizada 
no corpo esofágico. A clínica é variável, porém a maior parte dos pacientes 
apresenta disfagia para sólidos e líquidos, regurgitação, dor torácica ocasional 
e perda ponderal. O  diagnóstico é feito através de uma clínica compatível, 
além da manometria esofágica de alta resolução, atual método padrão 
ouro. Atualmente dispomos de diferentes tratamentos, desde a dilatação 
pneumática da cárdia até técnicas cirúrgicas como miotomia a Heller e a 
miotomia endoscópica peroral, cuja escolha deve ser individualizada para 
cada paciente.
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ABSTRACT

Achalasia is an esophageal motility disorder characterized by aberrant 
peristalsis and insufficient relaxation of the lower esophageal sphincter. The 
clinical condition is variable, but most patients present with dysphagia for solids 
and liquids, regurgitation, occasional chest pain and weight loss.The diagnosis 
consists of a compatible clinic, in addition to high-resolution esophageal 
manometry, the current gold standard test. Currently, we have different 
treatments, from pneumatic dilation of the cardia to surgical techniques 
such as Heller's myotomy and peroral endoscopic myotomy, which must be 
individualized for each patient.
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INTRODUÇÃO

Acalasia (do grego, “falha em relaxar”) é 
um raro distúrbio motor do esôfago caracteri-
zado pelo relaxamento inadequado do esfíncter 
esofágico inferior (EEI) e perda da peristalse 
organizada no corpo esofágico. Sua etiologia é 
variável, podendo ser primária ou idiopática, ou 
secundária a doenças que causam anormalidades 
motoras, como na doença de Chagas. Os sinto-
mas mais comuns desta afecção são a disfagia 
e a regurgitação, podendo haver, também, dor 
torácica, perda de peso e redução na qualidade 
de vida. A fisiopatologia da doença ainda não 
é completamente compreendida, porém sabe-
-se que há perda dos neurônios inibitórios do 
plexo mioentérico no esôfago distal e no EEI, o 
que leva a um desequilíbrio entre os estímulos 
excitatório e inibitório. Para o diagnóstico, além 
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dois terços inferiores do esôfago, a mus-
culatura é composta por músculo liso, e 
a sua contração se dá por um mecanismo 
mais complexo de interação do sistema 
nervoso central com o plexo neuromuscular 
intrínseco de Auerbach . Assim, do núcleo 
motor dorsal do vago saem fibras eferentes 
pré-ganglionares que fazem sinapses com 
neurônios inibitórios e excitatórios do plexo 
de Auerbach. Em circunstâncias normais, a 
via inibitória é ativada primeiro, liberando 
seu neurotransmissor, o óxido nítrico (NO), 
que promove o relaxamento das fibras 
musculares lisas do esôfago distal e do 
EEI.  Este período de inibição muscular 
é conhecido como “período de latência”.(3)

Em uma sequência peristáltica normal, 
o período de latência é tão maior quanto 
mais distal for o segmento do esôfago, de tal 
forma que os segmentos proximais contraem 
antes dos distais (“gradiente de latência”), 
gerando a onda peristáltica no sentido crâ-
nio-caudal. Ao período de latência, segue-se 
a contração muscular, que ocorre devido à 
liberação de ACh pelos neurônios excita-
tórios do plexo mioentérico, estimulados, 
também, pelas fibras eferentes do núcleo 
motor dorsal do vago. Desta forma, a peris-
talse, bem como o relaxamento transitório 
do EEI são consequências do equilíbrio 
entre estímulos excitatório e inibitório.(1)

ETIOPATOGENIA

Acalasia é um distúrbio da motilidade 
esofágica, com distribuição mundial, sem 

da apresentação clínica compatível, a ma-
nometria esofágica de alta resolução é con-
siderada o método padrão ouro. As opções 
de tratamento atual são variáveis, desde a 
dilatação pneumática da cárdia até técnicas 
cirúrgicas como miotomia laparoscópica 
(MLH) a Heller e, mais recentemente, a 
miotomia endoscópica peroral (MEPO).

FISIOLOGIA DO ESÔFAGO

O esôfago é um órgão muscular e tubu-
lar, composto por três regiões funcionais: o 
esfíncter esofágico superior (EES), o corpo 
do esôfago e o EEI. Em pessoas normais, 
a função motora esofágica consiste nos 
relaxamentos transitórios dos esfíncteres 
à deglutição e na atividade peristáltica do 
corpo, sendo modulada pelo córtex, tronco 
cerebral, plexos mioentéricos e influências 
periféricas.(1) A motilidade esofágica tem 
como função ordenar o trânsito do bolo 
alimentar da boca ao estômago e proteger 
o esôfago do suco gástrico.(1) Para executar 
tal função, o órgão possui uma porção com-
posta de musculatura estriada e outra por 
musculatura lisa, que serão responsáveis 
por mecanismos distintos de contração. 

A musculatura da parede faríngea e 
do terço superior do esôfago é composta 
por músculo estriado e, portanto, as ondas 
peristálticas nessas regiões são controladas 
por impulsos em fibras nervosas moto-
ras de músculos esqueléticos dos nervos 
glossofaríngeo e vago, sendo a acetilcolina 
(ACh) o neurotransmissor envolvido. Nos 
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preferência por sexo ou raça, cuja incidência 
e prevalência global variam de 0,03 a 1,63 
por 100.000 pessoas por ano e 1,8 a 12,6 por 
100.000 pessoas por ano, respectivamente.(2)

Essa afecção pode ser primária ou se-
cundária, tendo, esta última, como etiologia 
a doença de Chagas.(2) O atual dilema clínico 
da acalasia deve-se principalmente à sua 
patogênese pouco clara. Diversos estudos 
heterogêneos provaram que há uma dege-
neração seletiva das células ganglionares 
inibitórias do plexo mioentérico de Auerba-
ch presente no corpo do esôfago e no EEI.
(2,3) Dessa maneira, a perda da regulação 
inibitória provoca um desequilíbrio entre 
os estímulos excitatório e inibitório, com 
predomínio da atividade colinérgica, o que 
leva ao déficit de relaxamento do EEI e 
à aperistalse pela perda do gradiente de 
latência ao longo do corpo do esôfago.(2)

A possível hipótese de patogênese da 
acalasia envolve diferentes variáveis, como 
a presença de indivíduos suscetíveis, com 
antecedentes genéticos e que são afetados 
por vírus (como Varicella zoster, papiloma 
humano ou Herpes simplex) ou mesmo 
outros fatores ambientais. Assim, é desen-
cadeada uma resposta autoimune que en-
volve diversos mediadores, como citocinas, 
quimiocinas, autoanticorpos, complementos 
e enzimas proteolíticas extracelulares. Da 
mesma forma, mastócitos, eosinófilos e 
linfócitos T interagem entre si para mediar 
a inflamação, causando a degeneração ou 
perda de neurônios inibitórios do plexo 
nervoso mioentérico, como ilustrado no 

Quadro 1.(3) Análises histológicas mostra-
ram infiltração de linfócitos citotóxicos 
expressando marcadores ativos,(1) todavia 
alguns estudos não mostraram esta as-
sociação em espécimes analisadas, sendo 
ainda desconhecido o antígeno responsável 
por desencadear este processo. 

Há outras teorias que tentam explicar 
a etiologia da acalasia idiopática, como a 
autoimunidade: a presença de anticorpos 
antineurônios mioentéricos demonstrou 
que o soro de pacientes com acalasia pode 
induzir mudanças fenotípicas e funcionais 
em neurônios mioentéricos, mimetizando a 
doença,(2) fato que não ocorre ao serem usa-
dos soros de indivíduos controle (normais) 
ou com doença do refluxo gastroesofágico 
(DRGE). Um estudo de caso controle combi-
nado incluindo 6.769 pacientes com acalasia 
e 27.076 controles descobriu que a incidência 
de doenças autoimunes em pacientes com 
acalasia era significativamente maior do que 
nos controles, apoiando a hipótese de que a 
acalasia tem um componente autoimune.(3)

QUADRO CLÍNICO

O sintoma cardinal da acalasia é a disfa-
gia, que se dá tanto para alimentos sólidos 
(91%) quanto para líquidos (85%), além 
da regurgitação de alimentos leves não 
digeridos ou saliva.(5) Dor retroesternal e 
perda ponderal também são comuns e, de 
forma menos frequente, pirose e achados 
respiratórios, como tosse noturna, bron-
coaspiração e pneumonia. 
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Os pacientes frequentemente relatam 
desconforto em queimação retroesternal 
semelhante à azia típica da doença do re-
fluxo gastroesofágico.(2) Isso pode ocorrer 
devido ao refluxo gastroesofágico ou à 
irritação direta do revestimento esofágico 
por alimentos, comprimidos ou produção 
de lactato por fermentação bacteriana de 
carboidratos retidos.

Imprescindível ressaltar a perda de 
qualidade de vida experimentada pelos 
portadores de acalasia, os quais, quando 
comparados com pessoas sem a doença, 
evidenciam maiores limitações físicas, di-
ficuldade no trabalho, maior ansiedade e 
problemas na vida social.

DIAGNÓSTICO COMPLEMENTAR

Endoscopia digestiva alta (EDA), eso-
fagograma baritado e manometria esofá-
gica são três exames bem estabelecidos e 
frequentemente complementares no esta-
belecimento do diagnóstico de acalasia.(2)

Endoscopia digestiva alta (EDA)

Em caso de suspeita clínica de acala-
sia, a EDA deve ser o primeiro exame a 
ser realizado, visto que a perda de peso 
significativa a curto prazo em pacientes 
idosos com suspeita de acalasia deve aler-
tar os profissionais para a possibilidade 
de pseudoacalasia. Tal condição pode ser 

Quadro 1
Fisiopatologia da 
acalasia.(2)
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decorrente de tumores do esôfago e da 
cárdia; anéis; membranas; estenoses esofá-
gicas e doenças infiltrativas (como linfoma 
e esofagite eosinofílica).(5)

Os achados endoscópicos dos pacientes 
portadores de acalasia são muito variá-
veis. Nos estágios iniciais da doença, a 
EDA pode ser normal e, em estágios mais 
avançados, pode-se evidenciar um esôfago 
dilatado (megaesôfago), sigmoide (dolico-
megaesôfago) e até o alimento retido em 
seu lúmen,(3) além de uma maior resistên-
cia à passagem do aparelho pela junção 
esôfago-gástrica (JEG).(3)

Esofagograma baritado temporizado 
(EBT)

O estudo radiológico do esôfago é um 
elemento importante na avaliação diag-
nóstica desses pacientes. A radiografia 
simples de tórax já pode trazer alterações 
suspeitas, como o alargamento do medias-
tino, nível de ar/líquido no mediastino e 
alterações pulmonares sugestivas de as-
piração crônica. Porém, é o esofagograma 
baritado temporizado (EBT) que dá infor-
mações mais precisas sobre a anatomia e 
a fisiologia do esôfago.(6) Neste exame, são 
administrados cerca de 100ml de contraste 
baritado ao paciente e, a seguir, são feitas 
radiografias sequenciais nos minutos 1, 
2 e 5 após a ingestão do contraste.(7) Os 
achados radiológicos típicos são: esôfago 
dilatado, afilamento na altura da JEG (as-
pecto de “bico de pássaro”) e esvaziamento 

inadequado do bário, que forma um nível 
de ar com líquido.(6) É válido, contudo, res-
saltar que um exame normal não exclui o 
diagnóstico de acalasia inicial.(6)

O EBT pode ter, ainda, valor prognós-
tico, predizendo falha terapêutica de uma 
forma mais objetiva. Rohof e col.,(8) em um 
estudo com 41 pacientes, determinaram 
que a altura coluna de bário, no minuto 
5, maior que 5cm era considerada como 
esvaziamento incompleto do esôfago, sen-
do, portando, um marcador de falência 
terapêutica. 

Manometria esofágica

O exame considerado padrão ouro para 
o diagnóstico da acalasia é a manometria 
esofágica, cujos achados de aperistalse e 
de relaxamento incompleto ou ausente do 
EEI, na ausência de obstrução mecânica, 
confirmam o diagnóstico.(2)

Todos os sistemas de manometria esofá-
gica têm como objetivo medir a duração e a 
amplitude dos eventos contráteis do esôfago 
e de seus esfíncteres. Tais sistemas contêm 
sensores de pressão em um cateter fino e 
flexível, que converte a pressão intralu-
minal em um sinal elétrico.(1) Este sinal é 
amplificado, gravado e disposto, como on-
das, na manometria esofágica convencional 
(MEC) ou como contornos topográficos 
coloridos, na manometria esofágica de alta 
resolução (MEAR).(1)

A MEC dispõe de poucos senso-
res, geralmente de 4 a 8, distribuídos 
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longitudinalmente, espaçados entre si 
por 3cm a 5cm.(1) Algumas sondas com 8 
sensores apresentam os 4 longitudinais 
e mais 4 dispostos radialmente. Esse es-
paçamento entre os sensores impede a 
análise da atividade motora entre eles, 
levando à formação de “pontos cegos”.(1) 
Além disso, na avaliação de pacientes com 
suspeita de acalasia, pode-se observar 
que, durante a deglutição, há a contração 
da musculatura longitudinal do esôfago, 
que promove um encurtamento do órgão 
e, por conseguinte, o deslocamento ce-
fálico dos esfíncteres, que passam a não 
mais pressionarem os sensores, dando a 
falsa impressão de relaxamento, conhe-
cida como “pseudorrelaxamento”.(1) Por 
ter poucos sensores, o estudo do esôfago 
deve ser segmentado, analisando-se, de 
forma separada, o EEI, o corpo e o EES, 
o que faz com que a sonda tenha que ser 
constantemente reposicionada.(1)

O conceito de “alta resolução” foi intro-
duzido por Ray Clouse,(9) que desenvolveu 
um cateter com sensores a cada centímetro, 
totalizando até 36 sensores, o que permitiu, 
pela primeira vez, um panorama completo 
da função motora do esôfago, tornando 
possível a monitoração contínua da pressão 
intraluminal por toda a extensão do órgão, 
eliminando os “pontos cegos” de pressão, 
existentes na MEC.(9)

À manometria de alta resolução, Ray 
Clouse e col.(9) associaram a disposição to-
pográfica da pressão (DTP), em um formato 
tridimensional: no eixo X está a localização 

anatômica; no Y, o tempo e no Z, a ampli-
tude.(9) Após, cores foram atribuídas às 
pressões, com cores frias corresponden-
do a pressões menores e cores quentes, 
a pressões mais elevadas. Desta forma, a 
amplitude pressórica foi convertida em um 
espectro colorimétrico onde pontos isobári-
cos têm a mesma cor.(9,10)  Por fim, os dados 
foram plotados em um formato colorido 
bidimensional, cujo eixo X corresponde ao 
tempo, o Y à posição anatômica e as cores 
às pressões.(9,10) A criação deste espectro 
colorimétrico, também conhecido como 
“contornos isobáricos” ou “Clouse plots”, 
permitiu a melhor visualização das varia-
ções de pressão da contração esofágica, 
tornando o aprendizado mais intuitivo e 
prático, tanto para profissionais com expe-
riência em motilidade, como para iniciantes 
(Figura 1).(11,12)

Além disso, Roman e col.(13) realizaram 
um estudo randomizado no qual 124 pa-
cientes foram submetidos à manometria 
convencional e 123 pacientes foram sub-
metidos à topografia de pressão esofágica 
para determinar a acurácia diagnóstica 
na disfagia inexplicada. Este estudo re-
latou maior rendimento no diagnóstico 
de acalasia (26% vs 12%) e maior grau de 
confirmação diagnóstica no acompanha-
mento (89% vs 81%) com topografia de 
pressão esofágica em comparação com a 
MEC, respectivamente. Da mesma forma, 
estudos adicionais apoiaram altas taxas 
de concordância inter e intra-avaliadores 
para acalasia.(13)
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Uma vantagem adicional do método é o 
fato de não ser mais necessário o reposi-
cionamento da sonda durante o exame. Na 
MEAR, todas as estruturas são estudadas de 
uma só vez, já que os sensores contemplam 
desde o EES até a JEG, reduzindo, conside-
ravelmente, o tempo de exame e o desconforto 
do paciente durante sua execução.(10)

Com a adoção da alta resolução e da 
DTP colorimétrica, chamadas de MEAR, 
fez-se necessária uma nova classificação 
da motilidade esofágica, diferente daquela 
usada para sistemas de MEC. Desta forma, 
Pandolfino e col.(14) caracterizaram as diver-
sas nuances da motilidade esofágica de 75 
voluntários normais e de 400 pacientes com 

Figura 1
Espectro colorimétrico de uma onda peristáltica normal. Notam-se duas zonas de alta pressão, que correspondem 
ao esfíncter esofágico superior (EES) e à junção esôfago-gástrica (JEG). Entre o EES e a JEG, percebemos 
a onda peristáltica ocorrendo no sentido crânio-caudal, conforme o gradiente de latência. Os sensores de 
pressão estão dispostos da hipofaringe ao estômago, permitindo a delimitação espacial de todo o esôfago. 
A janela de deglutição corresponde aos 10 segundos que se seguem à abertura do EES ou ao período de 
abertura do EES até o fim da contração peristáltica (nos casos em que há peristalse).
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distúrbios motores do esôfago, sob a ótica da 
alta resolução e, em 2008, publicaram uma 
nova classificação dos distúrbios motores 
do esôfago, chamada de Classificação de 
Chicago (CC).(15)

Os principais parâmetros da MEAR 
relevantes para o diagnóstico da acalasia 
são os que se seguem: 

Estudo da junção esôfago-gástrica 
(JEG)

A JEG é composta pelo EEI e pela crura 
diafragmática (CD), não sendo a pressão 
exercida por esta última influenciada e 
inibida pela deglutição. Assim, salvo nos 
pacientes que possuem hérnia de hiato, o 
que é medido, objetivamente, é a função da 
JEG e não apenas o relaxamento do EEI.

Como dito anteriormente, devido à con-
tração da musculatura esofágica longi-
tudinal, há um encurtamento do esôfago 
durante a deglutição, o que promove o 
deslocamento cranial do EEI, que pode va-
riar de 2 a 9 centímetros. Tal deslocamento 

proximal faz com que o EEI deixe de im-
pressionar o sensor da sonda de manome-
tria convencional, gerando a falsa sensação 
de relaxamento do esfíncter. Este evento 
pode contribuir para o subdiagnóstico da 
acalasia.(16) Desta forma, a medida pontual 
do nadir de pressão do EEI observada pela 
MEC é pouco sensível para a detecção de 
anormalidades no relaxamento da JEG.(16) 

Com o advento da MEAR, uma nova me-
dida para o estudo da JEG foi desenvolvida, 
a pressão integrada de relaxamento (PIR). 
Este parâmetro é definido como a mediana 
dos menores valores pressóricos da JEG 
acumulados em 4 segundos, contínuos ou 
não, durante a janela de relaxamento da 
deglutição. Esta última se inicia com a aber-
tura do EES e vai até o fim da contração 
peristáltica ou, nos casos de aperistalse, 
dura 10 segundos.(16)

A Tabela 1, adaptada de Ghosh e col.
(20) por Kahrilas e col.,(17) mostra que há 
ganho na acurácia diagnóstica do déficit 
de relaxamento quando comparamos a PIR 
com o nadir de pressão.(20)

Tabela 1
Correlação entre as medidas pressóricas e acurácia diagnóstica.

Relaxamento da JEG
Sensibilidade 
para acalasia 

(%)

Falso positivo 
(%)

Falso negativo 
(%)

Nadir de pressão pela MEC (≥ 7 mmHg) 52 0 48

Nadir de pressão na MEAR (≥ 10 mmHg) 69 0 31

PIR (≥ 15 mmHg) 97 0 3
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CLASSIFICAÇÃO DA ACALASIA 
EM SUBTIPOS

Como dito anteriormente, o diagnóstico 
da acalasia se dá pelo relaxamento incom-
pleto ou ausente do EEI. Atualmente sabe-
mos que o corpo esofágico pode apresentar 
diferentes padrões motores classificando a 
doença em três subtipos (Figura 2):

 � Subtipo I (acalasia clássica), ausência 
de pressurização distal > 30 mmHg em 
mais de 8 das 10 deglutições;

 � Subtipo II, pressurização pan-esofági-
ca > 30 mmHg em pelo menos 2 das 10 
deglutições;

 � Subtipo III (acalasia espástica), 2 ou 
mais contrações distais prematuras. 

Essa classificação foi criada com o ob-
jetivo de diferenciar as características pa-
togênicas e predizer a resposta à terapia 
de cada uma delas.

Cada subtipo difere em prevalência e 
grau de dilatação esofágica. Algumas evi-
dências observacionais atuais demonstram 
que pode haver mudanças nos subtipos da 
doença entre os pacientes.(2)

Desta forma, com a MEAR, o diagnóstico 
de acalasia está estabelecido com a elevação 
da PIR, associada a alterações da peristalse.

Figura 2
Padrões manométricos dos subtipos da acalasia. Tipo 1 - aperistalse do corpo; tipo II - pressurização pan-
esofágica; tipo III - onda prematura no esôfago distal (LD < 4,5s).
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TRATAMENTO

O objetivo primário no tratamento da 
acalasia é aliviar a obstrução funcional ao 
trânsito do esôfago, facilitando, assim, o 
esvaziamento do órgão.(6) Existem cinco mo-
dalidades terapêuticas bem estabelecidas: 
o tratamento farmacológico, a denervação 
química pela injeção de toxina botulínica 
(ITB), a dilatação pneumática da cárdia 
(DPC), a miotomia laparoscópica a Heller 
(MLH) e, mais recentemente, a miotomia 
endoscópica peroral (MEPO).(6)

Tratamento farmacológico

A terapia farmacológica é a opção de tra-
tamento menos eficaz na acalasia,(2) com taxa 
de resposta extremamente variável, indo de 
0% a 75%.(28) Está baseada em substâncias 
que levam ao relaxamento da musculatura 
lisa, como  bloqueadores de canal de cálcio 
(nifedipina – 10mg a 30mg, administrada 30 
a 45 minutos antes das refeições), nitratos 
(dinitrato de isossorbida – 5mg a 10mg, ad-
ministrados 15 minutos antes das refeições) 
e inibidores da 5-fosfodiesterase.(26)

Os relaxantes da musculatura lisa são 
fármacos que reduzem a pressão do EEI, 
levando a um alívio temporário da dis-
fagia.(26) Os nitratos agem aumentando a 
concentração de NO nas células da mus-
culatura lisa, ativando a guanilato ciclase, 
com subsequente aumento na síntese de 
GMP (monofosfato de guanosina) cíclico. 
O GMP cíclico leva à desfosforilação da 
cadeia leve da miosina e, por conseguinte, 

à inibição da contração. Logo, o NO age 
como um neurotransmissor inibidor não 
adrenérgico/não colinérgico.(26)

Os bloqueadores de canais de cálcio, por 
sua vez, agem bloqueando a ação do cálcio, 
o qual é fundamental para a contração da 
musculatura lisa.(26) Os nitratos, quando 
comparados aos bloqueadores do canal 
de cálcio, levam menos tempo para atingir 
seu efeito máximo (3 a 27 minutos vs 30 a 
120 minutos) e têm um índice de melhora 
dos sintomas maior (53% a 87% vs 0% a 
75%). Todavia, os nitratos causam muitos 
efeitos colaterais, como cefaleia, náusea e 
vômitos, eritema, hipotensão postural, o 
que, muitas vezes, faz com que o uso da 
nifedipina seja preferido.

O uso do sildenafil, um inibidor da 
5-fosfodiesterase, como tratamento para 
acalasia, é mais recente. A 5-fosfodiesterase 
atua degradando o GMP cíclico, logo, ao 
inibir esta enzima, o sildenafil permite um 
acúmulo de GMPc na célula, o que leva ao 
relaxamento da musculatura lisa.(27) Bor-
tolotti e col.(28) em um estudo duplo-cego, 
randomizado, mostraram que o uso de 50mg 
de sildenafil levava à redução do tônus do 
EEI, da pressão residual e da amplitude 
das ondas.(27) No entanto, alguns fatores 
limitam o uso destes agentes como trata-
mentos definitivos: curta duração de ação 
(menos de 60 minutos), melhora limitada 
dos sintomas, queda da eficácia ao longo 
do tempo, efeitos colaterais importantes, 
como hipotensão, cefaleia, tonteiras, edema 
periférico, eventos cardiovasculares.
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A ação dos fármcaos é curta, entre 30 
e 120 minutos, o que requer múltiplas do-
ses diárias, gerando uma taxa de efeito 
colateral elevada, com 30% dos pacientes 
apresentando cefaleia, hipotensão e/ou 
edema de membros inferiores.(2,28) Desta 
forma, o tratamento farmacológico é re-
servado somente para aqueles que não têm 
condições clínicas de serem submetidos a 
procedimentos invasivos ou que se recusam 
a submeter-se a tais procedimentos.(28)

Tratamento endoscópico

O manejo endoscópico da acalasia é uma 
opção bem estabelecida e dispõe de três 
modalidades: ITB, DPC e MEPO.(6)

Injeção de toxina botulínica (ITB)

A toxina botulínica é um potente inibi-
dor da liberação de ACh na fenda sinápti-
ca, levando a uma paralisia temporária da 
musculatura do EEI. Este procedimento 
inibe o componente neurogênico da pres-
são do EEI, não inibindo, porém, o compo-
nente miogênico. O protocolo padrão para 
injeção endoscópica de toxina botulínica 
consiste na injeção de 100 unidades de 
toxina botulínica nos quatro quadrantes, 
1cm acima da JEG.(29) Nenhum aumento 
de eficácia foi demonstrado com doses 
maiores.

É um procedimento considerado muito 
seguro, e eventos adversos sérios, como 
mediastinite ou reações alérgicas, são ex-
tremamente raros.(2)

Uma revisão sistemática da literatura 
e metanálise observou o desfecho clínico 
de 730 pacientes com acalasia e tratados 
com ITB.(22) O sucesso foi definido como 
Eckardt ≤ 3, que foi atingido em 77% num 
seguimento de 1 a 6 meses. A pressão do EEI 
também teve uma redução de 38,2 mmHg 
para 22,3 mmHg após ITB, sem evidência 
de desenvolvimento de doença do refluxo. 

Outra revisão analisou a resposta ini-
cial e encontrou um resultado de 75%, 
com mais de 50% dos pacientes recaindo e 
necessitando de novas aplicações entre 6 a 
24 meses,(29) sendo então a durabilidade da 
resposta clínica a sua principal limitação. 
A toxina botulínica pode fornecer resul-
tados eficazes de tratamento inicial com 
eficácia apenas ligeiramente inferior em 
comparação com a miotomia; no entanto, 
esse benefício do tratamento se dissipa 
rapidamente com o tempo, tornando-o uma 
intervenção abaixo do ideal para pacientes 
com expectativa de vida razoável e ade-
quados para intervenções endoscópicas 
ou cirúrgicas.(22)

Os principais preditores de má respos-
ta são a ausência de resposta sintomática 
inicial satisfatória e pressão do EEI ≥ 18 
mmHg à MEC após o procedimento. 

Além da resposta limitada, a injeção 
repetida de toxina botulínica resulta  em 
fibrose entre as camadas mucosa e muscu-
lar, o que dificulta, posteriormente, a rea-
lização da miotomia laparoscópica a Heller 
(MLH). Em pacientes com ITB prévia, é 
mais difícil delimitar os planos anatômicos 
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durante a MLH (delimitação possível em 
100% dos pacientes virgens de tratamento 
endoscópico e em 25% dos pacientes com 
ITB prévia), o que aumenta a taxa de per-
furação esofágica (0% vs 50%), aumenta o 
tempo de permanência no hospital após o 
procedimento (26 dias vs 72 dias) e reduz 
a resposta clínica (87% vs 50%).(31)

Em 2014, uma revisão Cochrane de sete 
trabalhos randomizados e controlados, 
comparando ITB com a DPC, incluiu 178 
pacientes e mostrou que não houve diferen-
ça na remissão dos sintomas e na pressão 
do EEI entre os dois grupos, no primeiro 
mês após os procedimentos. Todavia, 6 e 
12 meses após, o índice de remissão dos 
sintomas foi menor no grupo ITB, quando 
comparado ao grupo DPC (52% vs 81%, 
p = 0,0015 e 36,5% vs 73%, p = 0,0002).(32) 
Assim, a injeção de toxina botulínica ra-
ramente deve ser usada como terapia de 
primeira linha para acalasia e é reservada 
principalmente para pacientes que não são 
candidatos à terapia definitiva.

Dilatação pneumática da cárdia (DPC)

Por muitos anos, a dilatação pneumática 
endoscópica foi o tratamento de escolha, 
levando ao sucesso terapêutico em 70% 
a 80% dos casos.(33) Embora a miotomia 
cirúrgica tenha uma taxa de resposta 
maior que uma única dilatação pneumá-
tica, parece que uma série de dilatações 
é uma alternativa razoável à cirurgia. Um 
estudo randomizado comparou esse tipo 

de estratégia, dilatações graduadas versus 
miotomia cirúrgica, constatando ser de 
eficácia semelhante.(33)

Não há um protocolo definido, mun-
dialmente, que padronize o número de 
dilatações e o intervalo entre elas, mas é 
bem estabelecido o fato de que as dilata-
ções devem começar com o balão de menor 
diâmetro.(33)

A resposta à terapia pode estar rela-
cionada a alguns parâmetros clínicos pré-
-procedimento, como a idade (favorável se 
acima de 45 anos), sexo (mais favorável 
entre mulheres do que em homens), diâ-
metro esofágico (inversamente relacionado 
à resposta) e subtipo de acalasia (tipo II 
melhor que I e III).(25)

A complicação mais grave associada à 
DPC é a perfuração esofágica, com uma 
taxa média global em mãos experientes 
(mais de 100 pacientes tratados) de 1,9% 
(variação de 0% a 16%).(42) Outro evento 
adverso perioperatório é o sangramento 
que necessita de intervenção, sendo este 
menos comum que a perfuração.

É importante destacar que a necessi-
dade de mais de uma dilatação não indica 
falha terapêutica, uma vez que a dilata-
ção “sob demanda” é, atualmente, aceita 
como uma abordagem possível na acalasia, 
tendo uma taxa de sucesso que varia de 
89% a 93%. No entanto, pacientes com um 
resultado ruim ou recorrência rápida da 
disfagia provavelmente não responderão 
a dilatações adicionais.
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Miotomia endoscópica peronal (MEPO)

Recentemente, a MEPO, um procedi-
mento endoscópico minimamente inva-
sivo que consiste na criação de um túnel 
submucoso seguida da miotomia da ca-
mada muscular circular interna (Figura 
3), tem mostrado resultados promissores.
(34) A realização das primeiras miotomias 
endoscópicas, em humanos, se deu em 2010, 
por Haruhiro Inoue, no Showa University 
Northern Yakohama Hospital, no Japão.(34)

O procedimento resultou em melhora 
significativa do escore de Eckardt em to-
dos os 17 pacientes (média de 10 para 1,3) 
e em queda da pressão basal do EEI (mé-
dia de 52,4 mmHg para 19,9 mmHg). Em 
2016, uma metanálise incluiu 36 estudos, 
com 2.373 pacientes submetidos à MEPO, 
e evidenciou uma taxa de sucesso clínico 
(escore de Eckardt ≤ 3) de 98%.(35)

Em nova metanálise, com cerca de 7.000 
pacientes, incluindo mais de 70 estudos 
coorte, a MEPO se mostrou mais efetiva em 
comparação à miotomia endoscópica a Heller, 
melhorando a disfagia em 12 meses (93,5% 
vs 91%) e em 14 meses (92.7% vs 90.0%).(35)

Uma das áreas mais comumente uti-
lizadas na acalasia para MEPO tem sido 
seu uso na acalasia tipo III. Pacientes com 
acalasia tipo III apresentam contratilidade 
obstrutiva do esôfago distal e observou-se 
que apresentam menor resposta às terapias 
disruptivas do EEI (miotomia de Heller 
ou dilatação pneumática – DP, em inglês) 
do que aqueles com acalasia tipo I ou tipo 
II. Um benefício do MEPO envolve o fato 
de que o comprimento da miotomia pode 
ser adaptado com o potencial de incluir 
o comprimento de todo o músculo liso do 
esôfago, se necessário. Esse comprimento 

Figura 3
Técnica da MEPO. (A) Depois da injeção 
de submucosa com salina, a mucosotomia é 
realizada e a dissecção do túnel da submucosa 
é iniciada. (B) A dissecção da submucosa 
é estendida até a cárdia. (C) Iniciada a 
miotomia e dissecada a camada muscular 
circular. (D) Estendida a miotomia até a 
muscular da cárdia por aproximadamente 
2cm. (E) Fechamento da mucosotomia com 
o uso de clipes endoscópicos.
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pode ser adaptado aos achados do compri-
mento do segmento espástico observado na 
manometria esofágica de alta resolução.(22)

Uma revisão sistemática e metanálise 
de 2017 observou que para 116 pacientes 
estudados com acalasia tipo III, a taxa 
ponderada do conjunto para sucesso clí-
nico da MEPO foi de 92%. Um estudo de 
2017 relatou os resultados de 32 pacientes 
com acalasia tipo III submetidos à MEPO 
em um único centro. Após um acompa-
nhamento médio de 27 meses, 90,6% dos 
pacientes alcançaram alívio dos sintomas, 
com média de ES pré-tratamento de 7,2 e 
pós-tratamento de 1,4 (P <0,001).(28)

Em contrapartida, houve maior incidên-
cia de doença do refluxo gastroesofágico 
(DRGE) na MEPO.(36) A DRGE é o principal 
evento adverso da MEPO, também presente 
na miotomia a Heller, sendo um assunto 
conflitante, com prevalência de 20% a 57% 
em alguns estudos. As comorbidades em que 
se tem consenso de serem contraindicação 
ao procedimento seriam: doença pulmonar 
grave; coagulopatia significativa; ablação, 
mucosectomia ou dissecção de submucosa 
no esôfago, e radiação torácica prévia.

As principais complicações do procedi-
mento foram enfisema subcutâneo (7,5%), 
pneumoperitônio (6,8%) e sintomas de re-
fluxo gastroesofágico (8,5%) e sangramento 
(0,2%).(27) A MEPO tem sido interpretada 
como uma mudança de paradigma no tra-
tamento da acalasia, sendo essencialmen-
te um procedimento endoscópico com a 
conveniência de ser menos invasivo, e se 

mostrando ser igualmente eficaz à miotomia 
cirúrgica já testada por tantos anos.

O primeiro estudo a analisar o valor pre-
ditivo dos subtipos de acalasia à resposta clí-
nica foi o conduzido por Pandolfino e col.(18)

Foram avaliados, retrospectivamente, 1.000 
manometrias esofágicas de alta resolução. 
Destas, 83 tiveram o diagnóstico de aca-
lasia. A distribuição entre os subtipos e 
a resposta clínica foi a que se segue: 7/16 
(44%) subtipo I; 38/46 (83%) subtipo II e 
2/21 (9%) subtipo III. Diversos tratamentos 
foram avaliados, como injeção de toxina 
botulínica (ITB), dilatação pneumática 
da cárdia (DPC) e miotomia laparosópica 
a Heller (MLH). Os autores concluíram, 
então, serem os subtipos de acalasia im-
portantes preditores de resposta clínica, 
tendo o subtipo II maior probabilidade de 
resposta a qualquer tratamento e o tipo 
III, menor.(18)

Pratrap e col.(21) conduziram um estudo 
prospectivo e avaliaram a resposta clínica 
somente ao tratamento endoscópico de DPC 
em pacientes com acalasia. A distribuição 
entre os subtipos e a resposta ao tratamento 
são os que se seguem: 14/22 (63%) subtipo I; 
18/20 (90%) subtipo II e 1/3 (33%) subtipo 
III. Aqui, também, o critério considerado 
como resposta positiva ao tratamento foi 
o relato subjetivo de melhora do paciente. 
Os autores concluíram que o tipo II apre-
sentava melhor resposta clínica à DPC.(21)

Em um estudo prospectivo na população 
chinesa, analisou-se diversos tratamentos 
para acalasia, como ITB, DPC e MLH, cuja 
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resposta foi a que se segue: 5/21 (24%) 
subtipo I; 22/34 (65%) subtipo II e 0/4 (0%) 
subtipo III. O grupo concluiu que o tipo II 
é o que apresenta a melhor resposta clínica 
aos tratamentos.(23)

Lee, J.Y e col.(34) analisaram, retrospec-
tivamente, pacientes com acalasia usando a 
MEC e a MEAR. Os tratamentos aos quais 
cada paciente foi submetido variaram e, 
muitas vezes, o mesmo paciente passou 
por duas modalidades terapêuticas. Os 
dados de boa resposta clínica são: 10/16 
(63%) subtipo I; 14/20 (70%) subtipo II; 
5/5 (100%) subtipo III. Todos os pacientes 
do subtipo III foram tratados somente com 
bloqueadores do canal de cálcio, todos com 
boa resposta clínica. Os autores concluíram 
que, talvez, o subtipo III possa se tratar de 
uma outra entidade clínica.

Em estudo prospectivo, com uso ex-
clusivo de MEAR, foi avaliada a resposta 
à DPC de 25 pacientes com acalasia. A 
taxa de resposta entre os subtipos foi a 
que se segue: 6/6 (100%) subtipo I; 15/15 
(100%) subtipo II e 3/4 (66%) subtipo III. 
Apesar do número pequeno de pacientes, 
os autores concluíram que a DPC é um 
bom tratamento de primeira linha para 
acalasia, tendo o tipo III tendência a uma 
pior resposta terapêutica. Entretanto, o p 
valor de resposta entre os grupos não foi 
mostrado. Além disso, foi observado que 
há dois preditores de resposta clínica à 
DPC (p < 0,05): idade avançada e pressão 
residual do EEI menor do que 15 mmHg, 
após a DPC.(22)

Greene e col.(19) publicaram um estudo 
retrospectivo avaliando a resposta entre 
os três subtipos à miotomia (laparoscópica 
ou endoscópica). Todos os subtipos foram 
classificados usando a MEAR e o resultado 
é o que se segue: 8/10 (80%) subtipo I; 28/30 
(93%) subtipo II; 8/9 (89%) subtipo III. Os 
autores concluíram que não houve dife-
rença de resposta clínica entre os subtipos. 

Em um estudo retrospectivo foi avalia-
da a resposta à miotomia laparoscópica a 
Heller (MLH) entre os três subtipos: 12/13 
(92%) subtipo I; 53/54 (98%) subtipo II e 5/5 
(100%) subtipo III. Os autores concluíram 
que não houve diferença de resposta entre 
os subtipos manométricos.(23)

Salvador e col.(24) avaliaram, retrospec-
tivamente, a resposta à MLH dos pacientes 
com acalasia. Dos 246 pacientes incluídos 
no estudo, apresentaram resposta clínica 
ao tratamento 82 dos 96 com subtipo I 
(85%), 121 dos 127 com subtipo II (95%) e 
16 dos 23 com subtipo III (69%). O grupo 
concluiu, então, que os pacientes com sub-
tipo II apresentavam a melhor resposta ao 
tratamento cirúrgico de MLH.(24)

Rohof e col.(25) também se propuseram 
a avaliar o desfecho clínico entre os sub-
tipos de acalasia. Dos pacientes incluídos 
no estudo, apresentaram boa resposta 36 
dos 44 com subtipo I (81%), 110 dos 114 com 
subtipo II (96%) e 12 dos 18 com subtipo 
III (66%). Como conclusão, um percentual 
maior de pacientes com subtipo II apre-
sentou resposta clínica aos tratamentos 
propostos.(25)
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Tratamento cirúrgico

Com o advento da cirurgia laparoscópica 
minimamente invasiva, a miotomia cirúrgi-
ca evoluiu, tornando-se um dos tratamentos 
mais eficazes para a acalasia.(30) A técnica 
consiste na incisão longitudinal das cama-
das musculares interna e externa não só da 
região do EEI, mas de forma estendida pelo 
esôfago distal por 5cm a 7cm e, distalmente, 
na parede gástrica por 2cm a 3cm.(30)

À miotomia, foi combinada a fundoplica-
tura para evitar a ocorrência de refluxo no 
pós-operatório.  Entre as possíveis técnicas 
de fundoplicatura temos a parcial anterior, 
(“à Dor”)  ou posterior (de Toupet). Em um 
estudo randomizado e controlado, Richards 
e col mostraram que os sintomas de refluxo 
gastroesofágico podem ser reduzidos de 
47,6% para 9,1% com a adição da fundopli-
catura anterior à miotomia cirúrgica.(37) A 
fundoplicatura parcial tem sido preferida à 
total, à Nissen, pois esta última apresenta 
uma taxa maior de disfagia, no pós-opera-
tório (2,8% vs 15%, p =0,001).(32)

Os resultados, a longo prazo, têm sido 
muito bons, com taxa de alívio de sintomas 
entre 90% a 93%,(33) o que faz com que a 
MLH seja considerada um tratamento de 
primeira linha para a acalasia, mesmo em 
pacientes com esôfago sigmoide.(6,33)

Em 2011, um estudo prospectivo rando-
mizado comparou a dilatação pneumática 
com a miotomia cirúrgica. Os dois trata-
mentos tiveram resultados comparáveis, 
quando permitida a repetição da dilatação 
por até 3 vezes, num prazo de 2 anos.(33)

Em uma metanálise publicada em 2018 
comparando POEM e miotomia a Heller, 53 
relataram dados sobre MLH (5.834 pacien-
tes) e 21 artigos examinaram MEPO (1.958 
pacientes). As probabilidades previstas de 
melhora da disfagia aos 12 meses foram de 
93,5% para MEPO e de 91,0% para MLH (P 
= 0,01), e aos 24 meses foram de 92,7% para 
MEPO e de 90,0% para MLH (P = 0,01).(29)

Entretanto, os pacientes submetidos à 
MEPO tiveram maior probabilidade de 
desenvolver sintomas de DRGE evidenciada 
por esofagite erosiva ou por monitoramento 
de pH. Assim, os resultados a curto prazo 
mostram que a MEPO é mais eficaz que a 
MLH no alívio da disfagia, mas está asso-
ciada a uma incidência muito elevada de 
refluxo patológico.(29)

O esôfago bastante dilatado ou o sigmoi-
de são considerados marcadores de doença 
avançada, associados a doença não tratada 
ou a falha terapêutica.(6) Nestes pacientes, a 
esofagectomia é considerada o tratamento 
definitivo, contudo esta opção tem elevada 
morbidade e mortalidade. Alguns estudos 
têm mostrado bons resultados da MLH 
em pacientes com dolicomegaesôfago, o 
que sugere que a esofagectomia deve ser 
reservada para casos de falha da cardio-
miotomia cirúrgica ou, até mesmo, de falha 
após DPC ou MEPO.(6)

Recentemente, a miotomia a Heller ro-
bótica assistida (MHRA) parece oferecer 
desfechos clínicos semelhantes aos da 
MLH, com uma taxa menor de compli-
cações intraoperatórias, todavia seu alto 
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custo ainda é um fator limitante para a 
disseminação da técnica.

SEGUIMENTO CLÍNICO

O seguimento desses pacientes, após 
o tratamento, não é padronizado, não ha-
vendo uma definição universal de falha 
terapêutica.(6) A melhora dos sintomas é o 
parâmetro mais relevante para definir se 
um tratamento foi eficaz ou não. Devido 
a isto, diversos escores clínicos têm sido 
desenvolvidos para avaliar a resposta à 
terapêutica instituída.(6)

Um dos escores mais usados, mundial-
mente, é o escore de Eckardt (EE). Este 
escore atribui uma pontuação para os quatro 
principais sintomas/sinais da acalasia: dis-
fagia, regurgitação, dor torácica e emagreci-
mento (Tabela 2).(33) No caso dos sintomas, a 
pontuação se dá da seguinte forma: caso eles 
estejam ausentes, 0; raros, 1; diários, 2 ou 

presentes em todas as refeições, 3. Ausência 
de emagrecimento, 0; perda menor que 5 kg, 
1; perda entre 5 e 10 kg, 2 e perda maior que 
10 kg, 3.(33) Um EE menor ou igual a 3 indica 
resposta à terapia, um escore maior do que 
3 aponta para falha terapêutica.

O risco de carcinoma espinocelular do 
esôfago aumenta significativamente na aca-
lasia, e a taxa de incidência estimada é de 
aproximadamente 1 caso de câncer por 300 
pacientes-ano, o que representa uma taxa 
de risco de 28 para o desenvolvimento de 
carcinoma espinocelular (CEC) de esôfago.(2)

No entanto, até hoje não há consenso sobre 
o rastreio de displasia nos pacientes com 
acalasia. As diretrizes mais recentes da 
Sociedade Americana de Endoscopia Gas-
trointestinal relatam que as estratégias de 
vigilância não conseguiram demonstrar 
melhora na sobrevida e não podem ser reco-
mendadas com base nas evidências atuais.(22)

Tabela 2
Escore de Eckardt 

Perda de peso (kg) Disfagia Regurgitação Dor retroesternal

0 Ausente Ausente Ausente Ausente

1 < 5 Ocasional Ocasional Ocasional

2 5 – 10 Diária Diária Diária

3 >10 Toda refeição Toda refeição Toda refeição

Escore de Eckardt Implicação clínica

0 – 1 Remissão

2 – 3 Remissão

4 – 6 Falha terapêutica

>6 Falha terapêutica
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