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Enquanto Presidente da Direcção da Sociedade Portuguesa de Cirurgia, escrevo-vos o último Editorial da 
minha responsabilidade na Revista Portuguesa de Cirurgia, já que em breve finalizará o nosso mandato. 

Em termos de balanço deste biénio (2018-2020), penso poder afirmar, sem falsas modéstias, ter sido bastante 
positivo e conseguido. A maioria das metas a que nos propusemos foram alcançadas, não devendo deixar de 
realçar o relançamento da nossa Revista. Neste número, pensamos ter sido reunido um conjunto de temas 
candentes e actuais, por vezes controversos, que desejamos levem o leitor a dar por bem empregue o tempo que 
lhes vão dedicar. 

As sementes para novos desígnios da nossa Sociedade foram lançadas, não podendo, contudo, ignorar os 
desafios que a esperam. Tudo o conseguido só foi possível graças à excelente Equipa Directiva com quem tive a 
honra de trabalhar, bem como à competência do Secretariado que sempre nos apoiou.

Reconhecemos que, eventualmente, muito mais poderia ter sido feito, reconfortando-nos, porém, a certeza 
de que aqueles que nos sucederão o irão efectivar.

A terminar, não posso deixar de vos relembrar que a XL edição do nosso Congresso teve de ser adiada, por 
motivos óbvios relacionados com a infecção por Covid 19. Esperamos realizá-lo, logo que os condicionalismos 
de Saúde Pública o permitam.

Até lá.

Correspondência:
JOÃO PIMENTEL
e-mail: joaomppimentel@gmail.com

Página da 
Sociedade Portuguesa de Cirurgia

João Pimentel
Presidente da Sociedade Portuguesa de Cirurgia
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Acalásia: do diagnóstico ao tratamento  
– novas perspetivas de abordagem

Achalasia: from diagnosis to treatment – new trends

Jorge Nogueiro1,2, Silvestre Carneiro1,2

1 Centro Hospitalar Universitário de São João, Serviço de Cirurgia Geral, Porto, Portugal
2 Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto, Portugal

RESUMO
Introdução: A acalásia é uma doença rara da motilidade esofágica que cursa com peristalse esofágica anormal ou ausente e 
incapacidade de relaxamento do esfíncter esofágico inferior. Neste trabalho pretendemos apresentar uma perspetiva global e atual 
das diversas modalidades de abordagem da acalásia. Materiais e Métodos: Pesquisa sistemática da literatura, desde janeiro de 2000 
até dezembro de 2015, na base de dados Pubmed utilizando a query (((achalasia) AND (diagnosis)) OR ((achalasia) AND (treatment))). 
Foram selecionados todos os artigos de revisão e ensaios clínicos. Resultados e Discussão: Obtiveram-se 442 artigos e, após leitura 
integral dos trabalhos relevantes, a informação foi dividida, genericamente, em duas partes: diagnóstico; tratamento. Diagnóstico: 
A acalásia apresenta uma sintomatologia inespecífica e a manometria esofágica constitui o método gold-standard de diagnóstico.  
O recente aparecimento da manometria de alta resolução(MAR) e a subclassificação da acalásia parece ter implicações prognósticas e 
de resposta às várias modalidades terapêuticas. Tratamento: A dilatação pneumática e a miotomia de Heller laparoscópica apresentam 
os melhores resultados terapêuticos, sendo que a cirurgia apresenta melhores resultados a longo prazo e uma menor incidência de 
refluxo gastroesofágico (RGE) iatrogénico. A miotomia esofágica peri-oral(POEM) parece apresentar resultados semelhantes aos da 
cirurgia, no controlo da sintomatologia, mas com uma maior proporção de RGE patológico. Conclusão: São necessários estudos 
randomizados para perceber as reais implicações prognósticas da MAR e o real impacto da POEM. A abordagem de escolha para cada 
doente deverá ser ponderada tendo em conta o risco cirúrgico, a experiência de cada centro e, eventualmente, o subtipo de doença.

Palavras-chave: Acalásia, Manometria, Diagnóstico, Tratamento.

ABSTRACT
Introduction: Achalasia is a rare disorder of esophageal motility featuring an abnormal or absent esophageal peristalsis with relaxing 
inability of the lower esophageal sphincter. In this paper, the authors present an overview of the different approach modalities 
of achalasia. Methods: Systematic literature research, from January 2000 to December 2015, in Pubmed database with the 
following query (((achalasia) AND (diagnosis)) OR ((achalasia) AND (treatment))). All review articles and clinical trials were selected.  
Results and Discussion: 442 articles were obtained and after careful reading of relevant papers, information was generically divided 
in two sections: diagnosis; treatment. Diagnosis: Achalasia has nonspecific symptoms and esophageal manometry is the gold-standard 
method for diagnosis. The recent emergence of high-resolution manometry (HRM) and the sub-classification of achalasia appear to 
have implications both on prognosis and on response to various therapeutic modalities. Treatment: Pneumatic dilation and laparoscopic 
Heller myotomy appear to have the best therapeutic results, with surgery having better long-term prognosis and a minor proportion of 
iatrogenic gastro-esophageal reflux disease (GERD). Peri-oral esophageal myotomy (POEM) seems to have similar results to surgery 
but at the expense of a higher proportion of patients with GERD. Conclusion: Randomized studies are necessary to understand the 
real prognostic implications of HRM and the real impact of POEM. The ideal approach for each patient should be weighed against 
the risk of surgery, the experience of each center and perhaps disease subtype.

Keywords: Achalasia, Manometry, Diagnosis, Treatment.



Jorge Nogueiro, Silvestre Carneiro

8

até ao estômago atravessando a junção gastro-esofágica 
(JGE). Esta junção localiza-se numa zona de alta pressão 
denominada esfíncter esofágico inferior (EEI). O EEI 
não é um verdadeiro esfíncter e tem como principal 
função impedir o refluxo gastro-esofágico (RGE). A 
tonicidade do EEI resulta de algumas características 
anatómicas e fisiológicas dessa zona: um espessamento 
de 2-4cm da camada muscular do esófago; a existência 
de um segmento de esófago intra-abdominal; a 
membrana frenoesofágica; os pilares diafragmáticos, 
nomeadamente a orientação das suas fibras musculares e 
a camada intermédia da muscular externa do estômago, 
entre outras.1 O EEI, no seu estado basal, encontra-se 
tonicamente encerrado e relaxa quando ocorre libertação 
de neurotransmissores inibitórios pelos neurónios 
intramurais.

A acalásia é uma doença da motilidade esofágica de 
etiologia desconhecida na qual existe degenerescência 
neuronal com perda funcional do plexo mioentérico 
do esófago.2 A perda funcional destes neurónios resulta 
num relaxamento incompleto do EEI, numa peristalse 
esofágica ausente ou deficiente e num tónus de repouso 
do EEI muitas vezes elevado.3 

O processo degenerativo do plexo mioentérico 
pode ser desencadeado por um processo inflamatório 
mediado por alterações imunológicas; verifica-se uma 
maior prevalência de doenças autoimunes em doentes 
com acalásia em relação à população em geral.4 Neste 
contexto, sugere-se que uma infeção vírica por Herpes 
simplex vírus-1 (HSV-1) pode levar à autodestruição 
dos neurónios esofágicos em indivíduos geneticamente 
suscetíveis.5 

A forma mais comum de acalásia é a idiopática. Outras 
entidades como a pseudo-acalásia (degeneração do 
plexo mioentérico resultante de infiltração neoplásica), 
que ocorre em 2-4% dos doentes com suspeita de 
acalásia,6 e a doença de Chagas (caracterizada pela 
degeneração do plexo mioentérico devido a infeção por 
Trypanossoma cruzi)7,8 podem apresentar-se clinicamente 
de forma semelhante à forma idiopática. A acalásia 
pode também constituir parte integrante de síndromes 
como o síndrome de Allgrove, síndrome de Down ou 
a neuropatia visceral familiar.9 Existem, ainda, relatos 

LISTA DE SIGLAS E ACRÓNIMOS

JGE – Junção gastro-esofágica
EEI – Esfíncter esofágico inferior
RGE – Refluxo gastro-esofágico
HSV-1 – Herpes simplex vírus-1
IMC – Índice de massa corporal
DRGE – Doença de refluxo gastro-esofágico
TAC – Tomografia axial computorizada 
EDA – Endoscopia digestiva alta
MAR – Manometria de alta resolução
TPE – Topografia de pressão esofágica
CC – Classificação de Chicago
ITB – Injeção de toxina botulínica
DP – Dilatação pneumática
MHL – Miotomia de Heller laparoscópica
POEM – Miotomia esofágica peri-oral
cAMP – Monofosfato de adenosina cíclico
NOTES – Cirurgia endoscópica transluminal por 

orifícios naturais 

INTRODUÇÃO 

O esófago é um canal muscular que permite o 
transporte do bolo alimentar desde a orofaringe até 
ao estômago, sendo constituído por várias camadas 
– mucosa, submucosa, muscular própria e adventícia. 
A camada muscular própria subdivide-se numa 
porção interna de fibras musculares circulares e numa 
externa de fibras longitudinais. Os plexos submucoso e 
mioentérico são parte constituinte do sistema nervoso 
entérico e contribuem, entre outras funções, para a 
motilidade, secreção e absorção ao longo de todo o 
trato gastro-intestinal. Encontram-se, respetivamente, 
entre as camadas submucosa e muscular própria 
e entre as porções interna e externa da muscular  
própria. 

O transporte de alimentos é um mecanismo complexo 
de coordenação de neurónios inibidores e excitatórios 
que garantem a normal peristalse esofágica. A onda 
peristáltica contribui para transportar o bolo alimentar 
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Diagnóstico

Sintomatologia

O sintoma mais frequente em doentes com acalásia 
é a disfagia (>90%) tanto para sólidos como para 
líquidos. Outros sintomas associados a esta patologia 
são: regurgitação de conteúdo alimentar (76-91%), dor 
retroesternal (25-77%), pirose retroesternal (16-52%), 
perda de peso (35-91%) e complicações respiratórias 
(tosse noturna e aspiração).13,15-17 A dor retroesternal 
é o único sintoma que parece ser mais frequentemente 
reportado no sexo feminino; todos os restantes sintomas 
não parecem ter relação com o género do doente.18,19 A 
dor retroesternal e a pirose retroesternal parecem ser os 
únicos sintomas relacionados com a idade, sendo mais 
prevalentes em doentes jovens.20 Os doentes obesos 
(IMC>30) parecem ter mais frequentemente vómitos e 
aspiração traqueal que poderão estar relacionados com 
o aumento da pressão abdominal nestes indivíduos. 21

A disfagia surge cerca de 24 meses antes de surgirem 
sintomas respiratórios, o que pode ser indicativo 
da natureza progressiva dos sintomas quando não 
se efetua tratamento.22 A elevada frequência de 
sintomas respiratórios deve-se ao facto de as anomalias 
motoras esofágicas resultarem numa diminuição do 
esvaziamento esofágico, predispondo a aspiração de 
conteúdo alimentar.1 

A dor retroesternal e a regurgitação, sintomas 
inaugurais frequentes em estadios iniciais, podem 
levar a um diagnóstico errado de doença do refluxo 
gastro-esofágico (DRGE) e a uma posterior cirurgia 
antirrefluxo que pode agravar a sintomatologia destes 
doentes. Uma vez que a clínica da acalásia é inespecífica, 
os atrasos no diagnóstico e subsequente tratamento têm 
impacto sobre o doente associando-se a uma maior 
diminuição do calibre da porção inferior do esófago 
com dilatação a montante aquando do diagnóstico.17

O Score de Eckardt (Tabela 1) é o sistema de 
graduação mais frequentemente utilizado para avaliar 
a sintomatologia e a eficácia do tratamento de doentes 
com acalásia. Tem em consideração quatro sintomas 
frequentemente presentes em doentes com acalásia: 

de acalásia familiar com um padrão de transmissão 
autossómico dominante.10

A incidência anual de acalásia é aproximadamente 
1-2/100000, com um pico de incidência entre os 30 e 
os 60 anos e uma idade média ao diagnóstico de 53,1 
anos, não parecendo haver relação com a raça ou género 
do indivíduo.1,11,12 

Apresenta-se tipicamente com sintomas de disfagia, 
regurgitação de conteúdo alimentar e dor retroesternal, 
bem como sintomas respiratórios (tosse noturna, 
aspiração de conteúdo alimentar e pneumonia) e perda 
de peso.13,14

Alguns avanços recentes no diagnóstico desta 
entidade, nomeadamente no âmbito da manometria 
esofágica de alta-resolução, bem como no tratamento, 
com a implementação da miotomia esofágica peri-oral,  
fazem-nos reconsiderar qual a melhor forma de 
abordagem desta doença. 

Com esta monografia pretende-se apresentar as 
diversas modalidades de abordagem da acalásia, quer 
em termos de diagnóstico quer de tratamento.

MATERIAIS E MÉTODOS

Foi realizada uma pesquisa sistemática da literatura 
existente, desde janeiro de 2000 até dezembro de 2015, 
na base de dados Pubmed utilizando a seguinte query 
(((achalasia) AND (diagnosis)) OR ((achalasia) AND 
(treatment))). Foram selecionados todos os artigos de 
revisão e todos os ensaios clínicos em humanos escritos 
em português ou inglês, tendo-se obtido um total de 
442 artigos. Os artigos potencialmente dirigidos a 
esta temática foram selecionados através da leitura 
dos seus resumos e após análise da versão integral dos 
trabalhos mais relevantes, foram analisadas também as 
suas referências bibliográficas. A seleção dos artigos foi 
feita tendo em conta a sua adequação aos objetivos desta 
revisão e a informação foi dividida, genericamente, em 
duas partes: diagnóstico; tratamento.
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O estudo radiológico com papa baritada revela uma 
aparência típica de “bico de pássaro” (Fig. 1) na região 
da JGE, com esófago dilatado a montante, por vezes 
com evidência de nível hidro-aéreo e ausência de ar no 
fundo gástrico. Em casos mais avançados, a dilatação 
grave do esófago com estase alimentar pode traduzir-se 
numa aparência “sigmoideia” (até 29% em algumas 
séries).12,13,16

Figura 1 – A – Aparência típica de “bico de pássaro” em estudo ra-
diológico de doente com acalásia com afunilamento progressivo da 
porção terminal do esófago e dilatação a montante. B – Imagem de 
transição esófago-gástrica endoscópica em doente com acalásia com 
estenose marcada do EEI

A EDA com biópsia é realizada para excluir DRGE 
erosiva, esofagite eosinofílica, lesões estruturais 
e neoplasia do esófago ou pseudo-acalásia, entre 
outras patologias.1 Ainda que a EDA possa revelar 
características sugestivas de uma patologia da motilidade 
esofágica como um esófago tortuoso, impactação do 
bolo alimentar e resistência à passagem na JGE (Fig.1), 

perda de peso, disfagia, dor retroesternal e regurgitação. 
Cada sintoma é pontuado de 0 a 3 resultando daí 
quatro estadios clínicos. O estadio 0 corresponde a uma 
pontuação de 0-1, o estadio I de 2-3, o estadio II de 4-6 
e o estadio III corresponde a uma pontuação superior 
a 6. Os estadios 0 e I indicam remissão da doença, 
enquanto que os estadios II e III indicam falência do 
tratamento.12,23

Imagiologia e Estudo Endoscópico

O diagnóstico de acalásia requer elevado índice de 
suspeição e o primeiro passo no diagnóstico deve passar 
pela exclusão de obstrução maligna ou benigna, lesões 
anatómicas ou pseudo-acalásia, recorrendo-se para isso a 
métodos radiológicos ou endoscópicos, nomeadamente 
a endoscopia digestiva alta (EDA).12,16

A suspeição clínica de pseudo-acalásia deve surgir em 
indivíduos de idade avançada com disfagia de rápida 
progressão e perda de peso significativa. A exclusão deste 
diagnóstico pode passar pela realização de ecoendoscopia 
ou TAC – exames fundamentais para a caracterização de 
lesões malignas e sua relação com estruturas adjacente, 
bem como para o seu estadiamento.16,24

Nos estadios iniciais de acalásia, quer o estudo 
endoscópico quer o radiológico são menos sensíveis 
que a manometria e apenas identificam cerca de 
metade dos doentes.15,16,25 Em casos mais avançados, 
a endoscopia pode revelar um esófago dilatado com 
alimentos retidos e, por vezes, resistência aumentada 
à passagem do endoscópio na JGE.12,16

Tabela 1 – Score de Eckardt – Score clínico de acalásia
Adaptado de Torresan et al12

Score Disfagia Regurgitação Dor retroesternal Perda de peso (kg)

0 Nunca Nunca Nunca Nenhum

1 Ocasional Ocasional Ocasional <5

2 Diariamente Diariamente Diariamente 5-10

3 Em todas as refeições Em todas as refeições Em todas as refeições >10
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A Classificação de Chicago (CC), que se baseia na 
análise dos resultados da MAR é, atualmente, o método 
de classificação mais utilizado para o diagnóstico de 
doenças da motilidade esofágica, nomeadamente da 
acalásia.29 A mais recente atualização da CC ocorreu 
em 2014 com a CC v.3.029 que definiu três subtipos 
de acalásia (Fig. 2), diferenciados segundo o padrão de 
contractilidade do esófago, que podem ser definidos de 
forma simplificada como:

Tipo I (acalásia clássica) – Ausência completa de 
peristalse esofágica

Tipo II (com compressão esofágica) – Ausência 
completa de peristalse associada a pressurização 
panesofágica em >20% das deglutições

Tipo III (acalásia espástica) – Peristalse anormal 
associada a contrações esofágicas prematuras em >20% 
das deglutições

Esta classificação parece ter implicações prognósticas 
e de resposta às várias modalidades terapêuticas. Os 
doentes com acalásia tipo II parecem ter o melhor 
prognóstico (96% sucesso após 2 anos) quando 
submetidos a tratamento (DP ou MHL). A resposta 
ao tratamento de doentes com acalásia tipo I e tipo 
III parece ser mais reduzida, com 81% e 66% de 
sucesso, respetivamente.30,31 Parece, ainda, que doentes 

não dispensa a realização de uma manometria esofágica 
para confirmação do diagnóstico.

Manometria Esofágica

A manometria esofágica é o exame complementar 
de diagnóstico gold-standard para o diagnóstico de 
acalásia.12,16,26

Na manometria convencional os traços característicos 
de acalásia são: ausência de peristalse e relaxamento 
incompleto do EEW (pressão residual >10mmHg) e 
por vezes, aumento da pressão intraesofágica e do tónus 
de repouso do EEI.12,27

Recentemente, o surgimento da manometria 
de alta resolução (MAR) parece ter suplantado a 
utilização da manometria convencional pois apresenta 
maior sensibilidade e especificidade que o método 
convencional. Na MAR são posicionados sensores de 
pressão espaçados 1 a 2 cm entre si desde a hipofaringe 
até ao estômago. Desta forma, a pressão gerada ao longo 
de todo o esófago é medida em simultâneo e processada 
por um software que gera um mapa da topografia de 
pressão esofágica (TPE).28 

A MAR/TPE permite o diagnóstico mais preciso 
e confiável de doenças da motilidade esofágica que a 
manometria convencional.27 

Figura 2 – Subtipos de acalásia de acordo com a Classificação de Chicago. (A) Tipo 1 – Acalásia clássica: Relaxamento anormal do EEI; Peristalse 
ausente; (B) Tipo 2 – Acalásia com compressão esofágica: Relaxamento anormal do EEI; Peristalse ausente; Pressurização panesofágica; (C) Tipo 
3 – Acalásia espástica: Relaxamento anormal do EEI; Peristalse anormal; Contrações espásticas
Imagens cedidas pelo laboratório de endoscopia e motilidade digestiva ManopH
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A nifedipina sublingual em doses de 10-30mg é a 
formulação mais utilizada, devendo ser tomada 30-45 
minutos antes das refeições. 35

A resposta à terapêutica farmacológica ocorre apenas 
a curto prazo, está longe de ser a pretendida e o seu uso 
prolongado associa-se a efeitos adversos importantes 
(cefaleias, hipotensão, edemas) chegando a atingir 30% 
dos doentes.16,35 

Desta forma, estes agentes são reservados para 
doentes nos estadios iniciais da doença com esófago 
não dilatado, que recusam ou não têm condições para 
cirurgia, ou para doentes em que o tratamento com 
toxina botulínica não tenha sido bem sucedido.12,35,36 

Toxina Botulínica

A toxina botulínica é uma neurotoxina derivada 
do Clostridium botulinum que provoca paralisia da 
musculatura esofágica pela inibição da libertação de 
acetilcolina nos neurónios colinérgicos pré-sinápticos do 
plexo mioentérico esofágico, bloqueando a contração do 
EEI.37 A sua ação persiste em média por 3 a 4 meses.12

A ITB tem sido utilizada para o controlo sintomático 
da acalásia. Tem-se revelado um tratamento seguro, 
com muito poucos efeitos adversos, nomeadamente 
dor transitória após o procedimento37,38 e sintomas de 
refluxo gastro-esofágico.39

Apesar da boa resposta terapêutica no 1º mês após 
o procedimento (78,7%), o alívio sintomático diminui 
de forma constante nos meses seguintes (70% aos 3 
meses, 53,3% aos 6 meses e apenas 40,6% após 1 ano 
ou mais).19 Ao fim de 2 anos, apenas cerca de 30% 
dos doentes se mantêm assintomáticos quando apenas 
submetidos a uma única injeção. Por outro lado, 68% 
dos doentes submetidos a 2 injeções com 1 mês de 
intervalo ainda se encontravam em remissão aos 24 
meses.40

Zaninotto et al compararam os resultados obtidos com 
2 injeções de toxina botulínica com 1 mês de intervalo 
com a miotomia de Heller laparoscópica associada a 
fundoplicatura. Dois anos após a intervenção, apenas 
34% dos doentes do primeiro grupo se encontravam 

com acalásia tipo II respondem melhor à dilatação 
pneumática e doentes com acalásia tipo III respondem 
melhor à miotomia de Heller laparoscópica.31

Tratamento

As únicas terapêuticas de abordagem da acalásia 
disponíveis são de intenção paliativa e pretendem aliviar 
os sintomas primários da doença (disfagia, regurgitação 
e sintomas respiratórios).12

Atualmente, as terapêuticas disponíveis são: 
tratamento farmacológico; injeção endoscópica de 
toxina botulínica (ITB); dilatação pneumática (DP) 
endoscópica; miotomia de Heller laparoscópica 
(MHL) e miotomia esofágica endoscópica peri-oral  
(POEM). 12,16

Cerca de 2-5% de doentes evoluem para doença 
terminal, definida por dilatação maciça com retenção 
alimentar ou pela presença de lesões pré-neoplásicas, 
apesar do tratamento inicial ter sido adequado.32,33 
Nestes casos, a resseção esofágica com reconstrução pode 
ser necessária para melhorar a qualidade de vida dos 
doentes e evitar o risco de desenvolver adenocarcinoma 
invasor.16,33

Tratamento Farmacológico

O tratamento farmacológico oral visa o relaxamento 
do músculo liso esofágico para diminuir a pressão do 
EEI.34 Os dois grupos de fármacos mais frequentemente 
utilizados são os nitratos e os bloqueadores dos canais de 
cálcio e constituem a opção menos eficaz de tratamento 
de acalásia.35 

Os nitratos aumentam a concentração de óxido 
nítrico nas células que, por sua vez, aumenta os níveis de 
monofosfato de adenosina cíclico (cAMP) promovendo 
o relaxamento muscular. O dinitrato de isossorbido 
tem um início de ação rápido e diminui a pressão do 
EEI entre 30% a 65%.12,36

Os antagonistas dos canais de cálcio inibem a entrada 
de cálcio nas células impedindo a contração muscular. 
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alívio sintomático dos doentes com acalásia19,42 e deve 
ser considerada em doentes selecionados que recusem 
ou que sejam maus candidatos a cirurgia.42

Miotomia

A miotomia cirúrgica da camada muscular do esófago 
distal e do EEI, também conhecida como miotomia 
de Heller, foi descrita pela primeira vez em 1913 pelo 
cirurgião alemão, Ernest Heller.46 Desde a primeira 
descrição, foram adicionadas algumas modificações 
ao procedimento original, sendo que as duas mais 
importantes foram a secção das fibras musculares do 
cárdia apenas anteriormente47 e, devido ao risco de se 
desenvolver uma DRGE iatrogénica, a adição de uma 
fundoplicatura.48

A miotomia de Heller consiste numa divisão das fibras 
musculares do esófago com uma extensão de cerca de 
6cm proximais à JGE até cerca de 3cm distalmente 
à JGE e é considerada a abordagem cirúrgica de 
escolha para a acalásia pela sua segurança e eficácia 
(Fig. 3).49,50 A via laparoscópica é a preferida devido 
à baixa morbilidade comparada com a toracotomia e 
com a laparotomia.19 

Figura 3 – Imagem da transição esófago-gástrica após realização de 
Miotomia de Heller por via laparoscópica

Richards et al demonstraram os benefícios de adicionar 
uma fundoplicatura à miotomia de Heller laparoscópica, 

assintomáticos, enquanto que, dos doentes submetidos 
a cirurgia, 90% encontravam-se ainda assintomáticos.41 

A ITB não deverá ser utilizada como tratamento de 
primeira linha sendo reservada para doentes que não 
são candidatos a cirurgia.1,19 

Dilatação Pneumática

A DP é uma técnica endoscópica que consiste no 
posicionamento de um balão cilíndrico ao longo do 
EEI que é posteriormente insuflado de forma a lacerar 
as suas fibras musculares.1,16 

Após uma única dilatação, a resposta terapêutica no 
1º mês após o procedimento é de 84,8%, diminuindo 
para 73,8% aos 6 meses, 68,2% aos 12 meses e para 
58,4% após os 36 meses.19 O recurso a uma dilatação 
gradual desde os 3 até aos 4cm de diâmetro permitiu 
uma resposta sintomática de 93% em 4 anos com baixo 
risco de complicações imediatas, ainda que até 40% 
dos dentes poderão desenvolver esofagite de refluxo.42 

Campos et al demonstraram que a melhoria 
sintomática ao fim de um ano foi significativamente 
superior com a DP relativamente à ITB. Reportaram 
também que 46,6% dos doentes submetidos a ITB 
necessitaram de tratamento adicional, em contraste com 
25% dos doentes submetidos a DP.19 A ITB, executada 
previamente à dilatação, não parece alterar a eficácia 
da DP.43

Apesar da MHL ter uma taxa de resposta superior a 
uma única dilatação pneumática, à luz do conhecimento 
atual, parece que uma série de dilatações constitui 
uma alternativa válida à cirurgia. Boeckxstaens et al 
compararam estas duas abordagens e demonstraram 
não haver diferenças estatisticamente significativas entre 
ambas, bem como taxa de complicações sobreponíveis 
quando a série de dilatações se iniciava com um balão 
de 30mm.44

Como fatores preditivos de resposta à DP, apenas a 
idade parece ter algum impacto, sendo que idade mais 
avançada parece estar relacionada com um melhor 
resultado terapêutico.45

A DP é o tratamento não cirúrgico mais eficaz no 
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confirma-se a despressurização do EEI com a introdução 
do endoscópio pelo lúmen natural do esófago.57 Inoue 
et al reportaram, ainda que numa amostra reduzida, 
uma elevada taxa de melhoria da sintomatologia dos 
doentes e uma redução significativa da pressão do 
EEI. Reportaram também que uma miotomia mais 
longa (10,4cm) levou a uma melhoria da disfagia mais 
significativa quando comparada com uma miotomia 
de 5,9cm.57 

Teitelbaum et al reportaram uma taxa de sucesso 
de 92% ao fim de 1 ano em 41 doentes submetidos 
a POEM para tratamento da acalásia. No entanto, 
15% dos doentes desenvolveram sintomas sugestivos de 
DRGE.59 Num estudo multicêntrico prospetivo com 70 
doentes da Europa e América do Norte, Von Renteln 
et al reportaram uma taxa de sucesso de 97% 3 meses 
após a intervenção. No entanto, a taxa de sucesso aos 
6 e 12 meses foi de 88,5% e 82,4%, respetivamente, 
o que poderá indicar que a POEM poderá ser menos 
eficaz que a MHL a longo prazo.60 

Ainda que as taxas de sucesso e de complicações no 
peri-operatório pareçam semelhantes entre a POEM e 
a MHL,61 uma das potenciais desvantagens da POEM 
é não se associar a uma cirurgia antirrefluxo. Em 42% 
dos doentes submetidos a POEM observou-se esofagite 
aos 3 meses após a intervenção. Após 1 ano, 37% dos 
doentes continuaram a reportar sintomas sugestivos 
de DRGE.60

Num estudo comparativo entre a POEM e a MHL 
com 101 doentes, Bhayani et al reportaram que o 
grupo submetido a POEM, no período pós-cirúrgico 
imediato, reportou um Score de Eckardt mais baixo 
que o grupo submetido a MHL. No entanto, ainda que 
estatisticamente não significativo, o grupo submetido 
a POEM estava associado a mais sintomas sugestivos 
de DRGE. 62

Talukdar et al, numa metanálise, revelaram que 
houve uma maior diminuição no Score de Eckardt 
nos doentes submetidos a POEM, ainda que não 
estatisticamente significativo. No entanto, não houve 
diferenças no grau de dor ou de analgesia entre os dois 
grupos, bem como na duração do internamento. Não 
revelaram também diferenças relativamente aos efeitos 

demonstrando uma menor proporção de doentes com 
DRGE nos doentes submetidos a fundoplicatura (9,1% 
vs 47,6%).51 Campos et al reportaram também que a 
incidência de sintomas de RGE é significativamente 
menor quando se adiciona uma fundoplicatura à MHL 
(8,8% vs 31,5%).19

Não há, no entanto, consenso quanto ao melhor 
tipo de fundoplicatura a aplicar. As queixas de disfagia 
pós-operatória parecem ser significativamente mais 
frequentes após uma fundoplicatura de Nissen quando 
comparada com uma fundoplicatura parcial anterior.52 
Não parece haver diferenças significativas entre uma 
fundoplicatura tipo Dor ou tipo Toupet.53 

Um estudo com follow-up de doentes submetidos a 
cirurgia revelou que, apesar da taxa de resposta após 
5 anos ser de 95%, esta estaria reduzida a 75% após 
15 anos.54,55

Torquati et al identificaram como fatores preditores 
de sucesso da cirurgia o sexo masculino, idade inferior 
(<40anos), pressão do EEI superior a 30mmHg e a 
presença de um esófago sem tortuosidades.56

Na Tabela 2 encontram-se sumarizados ensaios 
clínicos comparativos de modalidades de tratamento 
para acalásia de 2005 a 2015.

POEM

Apesar da eficácia da terapêutica já disponível, a 
DP está associada a necessidade de reintervenção em 
25% dos casos,12 e a miotomia cirúrgica, ainda que 
com bons resultados, é um método invasivo e requer 
disseção da JGE. 

Em 2008, uma nova técnica endoscópica, a POEM, 
foi realizada por Inoue et al em 17 doentes.57 Os 
fundamentos deste procedimento baseiam-se em 
técnicas previamente efetuadas de disseção submucosa 
endoscópica e cirurgia endoscópica transluminal por 
orifícios naturais (NOTES).58

A POEM consiste em criar um túnel na submucosa 
até ao estômago proximal com posterior disseção das 
fibras musculares desde 7cm acima da JGE até 2cm 
do estômago proximal. A incisão inicial é encerrada e 
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Tabela 2 – Ensaios clínicos comparativos de modalidades de tratamento para acalásia (2005-2015)

Autor Critérios de inclusão Amostra Comparação Outcomes

Mikaeli et al, 
200643

Doentes com diagnóstico 
recente de acalásia

54 
(ITB+DP=27; 
DP=27)

ITB 1 mês antes de 
DP vs DP

Taxa de remissão após 1 ano: 77% para 
ITB+DP vs 62% para DP (p=0,10)

Kostic et al, 
200764

Doentes com diagnóstico 
recente de acalásia

51 (DP=26; 
MHL=25)

DP vs MHL com 
fundoplicatura de 
Toupet

Falência do tratamento após 1 ano: 6 
doentes submetidos a DP vs 1 doente 
submetido a MHL (p=0,04)

Rebecchi et 
al, 200852

Doentes com acalásia, 
incluindo doentes 
previamente submetidos a 
tratamento

138 (Dor=71; 
Nissen=67)

LHM com 
fundoplicatura de 
Dor vs LHM com 
fundoplicatura de 
Nissen

Após 60 meses: Incidência de DRGE 
semelhante em ambos os grupos; 
Reaparecimento de disfagia: 2,8% em 
Dor vs 15% em Nissen (p<0,001)

Zhu et al, 
200965

Doentes com diagnóstico 
recente de acalásia

87 (ITB=29; 
DP=28; 
DP+ITB=30)

ITB vs DP vs DP + 
ITB 1mês depois

Após 2 anos: Taxa de resposta 13,79% vs 
35,71% vs 56,67% (p<0,05)

Bakhshipour 
et al, 201066

Doentes com acalásia 
com falha do tratamento 
com DP com 30 e 35mm

34 (DP=18; 
DP+ITB=16)

DP vs DP + ITB Remissão de sintomas aos 1, 6 e 12 meses: 
sem diferenças significativas (p=0,7; 
p=0,59; p=0,53)

Novais et al, 
201067

Doentes com diagnóstico 
recente de acalásia

85 (DP=42; 
MHL=43)

DP vs MHL Taxa de resposta aos 3 meses: 73,1% vs 
88,3% (p=0,08)
Incidência de DRGE: 31% vs 5% 
(p<0,0001)

Boeckxstaens 
et al, 201144

Doentes com diagnóstico 
recente de acalásia

201 (DP=95; 
MHL=106)

DP vs MHL com 
fundoplicatura de 
Dor

Taxa de sucesso aos 2 anos: 86% vs 90% 
(p=0,46)

Rawlings et 
al, 201253

Doentes com acalásia, 
incluindo doentes 
previamente submetidos a 
qualquer tratamento

60 (Dor=36; 
Toupet=24)

MHL com 
fundoplicatura de 
Dor vs MHL com 
fundoplicatura de 
Toupet

Sem diferenças estatisticamente 
significativas quanto à presença de 
sintomas de DRGE, sintomas de disfagia 
ou no resultado após pHmetria 24h

Cai et al, 
201368

Doentes com diagnóstico 
recente de acalásia

110 (ITB=51; 
DP=59)

ITB vs DP Taxa de resposta aos 12 meses: 64,58% vs 
81,28% (p<0,05) 
Taxa de resposta aos 36 meses: 4,2% vs 
49,1% (p<0,01)

Kumagai et 
al, 201469

Doentes com diagnóstico 
recente de acalásia

42 (Dor=20; 
Toupet=22)

MHL com 
fundoplicatura de 
Dor vs MHL com 
fundoplicatura de 
Toupet

Melhoria sintomática mais significativa 
(p=0,044) no grupo submetido a 
fundoplicatura de Toupet

Borges et al, 
201470

Doentes com diagnóstico 
recente de acalásia

92 (DP=48; 
MHL=44)

DP vs MHL Taxa de resposta aos 2 anos: 54% vs 60% 
(p=sem significado)
Incidência de DRGE: 27,7% vs 4,7% 
(p=0,003)

Bhayani et 
al, 201462

Doentes com diagnóstico 
recente de acalásia

101 
(MHL=64; 
POEM=37)

MHL vs POEM Melhoria sintomática semelhante após 6 
meses.
Exposição ácida anormal em pHmetria – 
32% vs 39% (p=0,7)

Persson et al, 
201571

Doentes com diagnóstico 
recente de acalásia

53 (DP=28; 
MHL=25)

PD vs MHL Taxa de sucesso: aos 3 anos – 68% vs 
96%; aos 5 anos – 64% vs 92%

Hamdy et al, 
201572

Doentes com diagnóstico 
recente de acalásia

50 (DP=25; 
MHL=25)

PD vs MHL Alívio sintomático após 1 ano: 76% vs 96%
Sintomas de DRGE: 28% vs 16%
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com comorbilidades severas poderão ser considerados 
candidatos para ITB. Os restantes deverão ser 
considerados para correção cirúrgica por MHL ou 
para DP, decisão que pode depender da experiência 
de cada centro. A terapêutica farmacológica deverá ser 
reservada para doentes que aguardam uma intervenção 
mais duradoura (MHL ou DP) ou para doentes de alto 
risco cirúrgico quando a ITB não é possível ou não foi 
bem sucedida. 

A POEM poderá vir a ser um procedimento adicional 
valioso na abordagem à acalásia. Porém, torna-se 
necessária a realização de ensaios clínicos randomizados 
com um longo seguimento dos doentes até que se possa 
perceber o real impacto desta nova técnica.

adversos entre os dois grupos, bem como não mostraram 
diferenças relativamente ao desenvolvimento de RGE 
sintomático.63

CONCLUSÃO

A recente disponibilização da MAR como método 
de diagnóstico veio permitir a identificação de três 
subtipos de acalásia que parecem ter diferentes respostas 
ao tratamento farmacológico ou cirúrgico. No entanto, 
são necessários mais estudos que comparem o efeito 
das diversas modalidades terapêuticas sobre os três 
subtipos de acalásia. 

Da literatura consultada parece-nos poder concluir 
que os doentes idosos de alto risco cirúrgico e doentes 
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ABSTRACT
Intraoperative lesions of the recurrent laryngeal nerve (RLN) are rare, but have serious consequences. The authors present a new 
technique for repairing the RLN based on an experimental study using a vein-muscle graft between the tops of the RLN. The goal 
is to restore normal movements of the vocal cord. Nine animals were operated on, six in the nerve reconstruction group (NRG) and 
three in the control group (CG). Eleven months later, the vocal cord movements were analysed, the voice was recovered and the 
histological analysis of the graft was carried out. The results showed that all the goats (100 %) of the NRG regained movement of the 
vocal cords. In addition, in five animals, the reinnervation occurred with movements symmetrical to those of the other vocal cord 
and in another animal, they were almost symmetrical. The results for analysis of voice evolution of the NRG goats, obtained with 
objective and subjective tests, showed a good recovery of the “normal voice”. As for the histological study, only 50 % of the NRG 
cases demonstrated complete regeneration of the RLN. The results also showed that there was a selective / discriminative nervous 
tropism. Abductor and adductor fibres were attracted to similar ones on the other top, effectively reinnervating the laryngeal muscles. 
The method tested in this study, which was applied for the first time to repair RLN, is effective, inexpensive, simple and leaves no 
anatomical or functional sequelae. It is possible to extrapolate the results to humans.

Keywords: recurrent laryngeal nerve; thyroid surgery; nervous per operatory lesions; nervous repair.
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The result will be the same if we use a sensory 
nerve graft3. Other methods have been described as: 
neurotization, reinnervation by nerve top implantation 
in injured muscle experienced by Su4 and developed 
by Millesi5; anastomoses of the RLN to the phrenic 
nerve in termino-terminal (T-T)7,8; or termino-
lateral (T-L)1,10; neuromuscular flaps such as from the 
omohyoid for posterior cricoarytenoid (PCA)11,12,13, 
combined or not with other techniques, such as 
the coupling of an electrode with a pacemaker to 
stimulate the nerve pedicle of the flap14; anastomosis 
of the RLN to the cervical loop of the hypoglossus, 
as advocated by Crumley15,16; or directly to this nerve 
(XII)17,18; or, finally, the neuromuscular flap with 
a branch of the ansa cervicalis and fragment of the 
sternohyoid muscle implanted in the thyroaritenoidal 
muscle11. The authors had very irregular, and 
sometimes bad results with the application of these  
techniques.

Politis20 described nervous chemotaxis, later 
confirmed by Lundborg21 and Frey22, and opened the 
door to the research of new methods of nerve repair, 
namely, for the development of techniques based on 
conducting channels of the regenerating nerve. The use 
of a vein as a conduit for nerve regeneration between 
two stumps was tested by Chiu23 in 1182, but with 
frequent collapses of the vein. In 1184, Keynes24 tested 

RESUMO
As lesões intraoperatórias do nervo laríngeo recorrente (NLR) são raras, mas com consequências graves. Os autores apresentam 
uma nova técnica para reparação do NLR, baseada num estudo experimental utilizando um enxerto de veia-músculo entre os topos 
do NLR. O objetivo é o restabelecimento dos movimentos normais da corda vocal. Foram operados nove animais, seis no grupo 
reconstrução do nervo (NRG) e três no grupo controle (CG). Onze meses depois foram analisados, filmes dos movimentos das 
cordas vocais, a recuperação da voz e efetuada análise histológica do enxerto. Os resultados mostraram que todas as cabras (100 
%) do NRG recuperaram o movimento das cordas vocais. Além disso, em cinco animais, a reinervação ocorreu com movimentos 
simétricos aos da outra corda vocal e no outro animal foram quase simétricos. Os resultados para análise da evolução voz das cabras 
NRG, obtidos com testes objetivos e subjetivos, mostraram boa recuperação da “voz normal”. Quanto ao estudo histológico, apenas 
50 % dos casos NRG demonstraram regeneração completa NLR. Os resultados também mostraram que houve um tropismo nervoso 
seletivo/discriminativo. As fibras abdutoras e adutoras foram atraídas para as similares do outro topo, reinervando de forma eficiente 
os músculos da laringe. O método ensaiado neste estudo, que foi pela primeira vez aplicado para reparação do NLR, é eficaz, barato, 
simples e não deixa sequelas anatómicas ou funcionais. É possível a extrapolação dos resultados para o homem.

Palavras-chave: Nervo recorrente laríngeo, cirurgia tiroideia, reparação nervosa.

INTRODUCTION

Recurrent laryngeal nerve (RLN) is a concern for 
all surgeons performing thyroid lobectomies. The 
peroperative lesions are rare, but have very unpleasant 
or even serious consequences for the patient, depending 
on whether the damage is unilateral or bilateral. No 
method, so far tried, for nerve repair or remobilization 
of the vocal cord, has managed to achieve full recovery 
of the mobility of the vocal cord.

The restoration of the correct movement of the vocal 
cord, has had two lines of investigation: 1) that of 
repairing the RLN itself; 2) that comes from the research 
for peripheral nerve repair. Both are based on animal 
experimentation. The two lines have hardly crossed, 
except for in the last few decades. Direct neurorrhaphy 
is the most successful and widely used repair method 
for peripheral nerves. However, Crumley1 has shown 
that this type of repair is not effective in RLN. This 
happens because this nerve has, in the same trunk, fibres 
that command the adduction and others the abduction 
and when the tops are united, the regeneration is 
done not for the homologous fibres, but some for the 
ones of opposite nervous function. Brain orders for 
adduction may continue through an abductor fibre, and 
the vocal cord will become synkinetic2, but without  
mobility.
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The nine animals included in the study were divided 
into two groups: Nerve Repair Group (NRG), with 
six goats (numbers 1, 2, 3, 4, 5 and 6) submitted to 
the caudal surgical section of the recurrent laryngeal 
nerve, followed by nerve repair; and a Control Group 
(CG), with three animals (numbers 7, 8 and 1) in 
which only a caudal surgical section of the RLN was  
performed.

Surgical Procedures

Approximately 30 minutes before the intervention 
the animals were medicated with Cephalexin (Ceporex 
Vet Inj®), 7 mg / kg administered intramuscularly 
in a single dose. After non-invasive hemodynamic 
monitoring a sufficient amount of bolus of 2 % Propofol 
(Lipuro, B. Braun Melsungen AG, Germany), 5-10 mg 
/ kg, was administered to allow direct visualization 
of vocal cords (preoperative laryngoscopy). After 
tracheal intubation, anaesthesia was maintained with 
Isoflurane (Abbott, Amadora, Portugal) throughout 
the surgical procedure. After removing the intubation, 
the vocal cords were visualized (postoperative  
laryngoscopy).

In the NRG animals, the intervention began by 
harvesting a vein fragment from the saphenous vein 
in the right hind limb, which was washed and stored 
in saline solution. In both groups, after a median 
longitudinal cervicotomy of about 12 cm below the 
hyoid bone and withdrawal of the thyroid lobe, we 
visualized the left laryngeal caudal (corresponding 
to the laryngeal nerve in the human) nerve until its 
entry into the lateral cricoarytenoid, in an extension 
of about 6 cm. The nerve resection was performed 
1 cm before its passage behind the cricopharyngeal 
muscle, and a 5-6 mm fragment was excised so as 
to obtain a clearance of 8-10 mm from the tops. 
At this point the operation on the goats of the CG  
ended.

In the NRG, a muscle fragment from the region 
was isolated, moulded to fit within the vein already 
harvested, where it was introduced (Figure 1).

and demonstrated that nerve regeneration through 
skeletal muscle was possible. Brunelli25, in 1113, 
instituted the latter two methods and tested a vein 
graft filled with muscle, which avoids vein collapse, 
to reconstruct peripheral nerves with lesions between 
1 and 2 cm (small and medium distances) in rats. In 
2000, Battiston26 advanced a little further and tested 
the application of this technique to nerve defects greater 
than 3 cm (great distance) in rats and in humans27,28, 

also obtaining good results. This muscle vein graft 
has almost all the characteristics required of an ideal 
canal21 and also maintains the distal stump protected 
and in good condition, a fundamental phenomenon, 
to promote the known chemotaxis between the  
stumps30.

The authors proposed to test the reconstruction 
of the recurrent laryngeal nerve by interposing a 
peripheral vein graft filled with surrounding skeletal 
muscle between the stumps. This is the first time that 
this technique is applied for the reconstruction of the 
recurrent laryngeal nerve and described in the medical 
literature for this purpose. The hypotheses are: 1) to 
demonstrate that nerve regeneration is done through 
the protected muscle fed through the vein wall; and 2) 
that there is selective / discriminative tropism between 
the fibres of both stumps, in order to restore an effective 
movement of the vocal cord.

ANIMALS AND METHODS

Animal handling followed the guidelines of the 
EU Directive 86/601 / EEC on animal care, and 
experienced scientists performed all procedures 
with accreditation by the Federation of European 
Laboratory Animal Science Associations (FELASA)  
category C.

Nine goats of the Serrana (Capra hircus) breed were 
used. They were non-pregnant and non-lactating, 
aged between three and six years (4.2 ± 1.2 years) and 
weighing between 32 and 43 kg (37, 1 ± 3.84 kg). The 
selection of goats was made taking into account the 
ease of vocalization and age.
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on average 367 days later, to evaluate the results and 
harvest the treated nerve tissue.

Direct visualisation of the vocal cords 

The direct observation of the vocal cords (vc) was 
performed under general anaesthesia with a Fujinon 
UGI – FP7 fibroscope (Fuji Photo Optical, Japan). For 
each animal, four recordings of at least one abduction / 
adduction movement was performed: 1) before the first 
surgical intervention (V1 ic1), to document the normal 
movement of vc; 2) at the end of the first intervention 
(V2 ic1), to demonstrate paralysis of the homolateral 
vocal cord; 3) before the second operation (V1 ic2), 
to know the state of the movement of the vc; and 4) 
at the end of this (V2 ic2), to show that the vc had 
paralyzed again.

The videos were analysed and the observations 
classified according to the grid shown in Table 1.

Table 1 – Grid for classification of vocal cord mobility in second 
surgery pre-operative videos.

Classification Justification of the criteria

4 The vocal cords move symmetrically or almost

3
The vocal cord is not paralyzed in middle 
position, it moves 2/3 of the amplitude of the 
other

2
The vc is not paralyzed in middle position, but 
hardly moves

1
The vc is almost paralyzed in middle position 
(diminutive movements)

0
The vc only flies or is stuck in the middle 
position

Study of the voice 

The induction of bleating was done through sympathy 
or social interaction, suggested by Carbonaro31 and the 
recorded voice (16 kHz / 24 bit) in a lossless format, 

Figure 1 – Introduction of a muscle fragment inside the harvested 
vein.

The stumps of the RLN can be seen.
This muscle vein graft (vm) was placed between the 

stumps of the RLN and telescopically “anastomoses” 
were performed on the nerve ie the nerve stumps were 
introduced into the vein and a microsurgical suture 
was performed to the epineurium with Ethilon® 10 / 0 
(Johnson & Johnson, Portugal) (Figure 2), for fixation. 
Wound closure.

Figure 2 – Telescopic suture of the nervous stumps to the vein-muscle 
graft.

The same anaesthetic procedures were performed on 
the animals submitted to the second surgical procedure, 
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Histologic Study 

In the second operation, after exposure of the v-m 
graft, the macroscopic characteristics were recorded 
and the grafts were resected, together with about 5 
mm of each nerve top, for a histological study (n = 1).

The tissues were fixed in a solution containing 
10% of phosphate buffered formaldehyde for eight 
hours at room temperature and then processed for 
routine embedding in paraffin. Paraffin-embedded 
tissue sections (3 µm) were deparaffinized with xylene, 
rehydrated through an ethanol water series, and stained 
with hematoxylin and eosin. Additionally, the Masson 
trichrome staining was also performed. The slides were 
sequentially submitted to Solution A (plasma stain), 
which contains acid fuchsin, xylidine Ponceau, glacial 
acetic acid, and distilled water, Solution B, that contains 
1% of phosphomolybdic acid in distilled water, and 
finally Solution C fast green.

Table 3 – Grid for classification of histological studies 
of nerve anastomoses of operated animals.

Histological
study

classification
Justification of the criteria

4

Continuity of the fibers of the proximal and 
distal tops; regeneration with maintenance 
of normal histological pattern of peripheral 
nerve (perfect) or with some distortion

3

Nevroma, continuity of the fibers between the 
tops; regeneration equivalent at both
ends; perineurium with increased production 
of mucopolysaccharides 

2

Nevromas; without continuity of the fibers 
between the tops; regeneration more intense
at the distal end; perineurium with increased 
production of mucopolysaccharides

1
Lack of fibers continuity between the tops; at 
the proximal end is not observed nerve;
distal end with few images of regeneration

0
Lack of fibers continuity between the tops; 
absence of regeneration;
nerve atrophy at both tops

was done in four different periods: preoperative, as 
voice control (VC) or “normal voice “; during the first 
week after surgery (1stV); between the 30th and 40th 
postoperative day (2ndV); and between 140 and 160 
days after surgery (3rd V).

For the objective evaluation of the voice, as in other 
studies32,33,34, two acoustic parameters were obtained 
using Praat software (P. Boersma & D.Weenink, 
University of Amsterdam, The Netherlands) to analyse 
the bleating: Jitter and Harmonics to Noise Ratio (HNR). 
Table 2 shows the grid for the classification of the records.

Table 2 – Grids for the classification of recovery of “normal voice” 
on objective (HNR in decibels and Jitter in %) and subjective tests 

(bs-best sample; gve-good voice evolution).

Classification
Objective Tests

Subjective Test
HNR dB Jitter %

4 < 1.2 < 0.5 >80% 3rd is the bs + 
>80% gve

3 1.21 – 2.4 0.51 – 1.0 >55% 3rd is the bs + 
>55% gve

2 2.41 – 3.6 1.01 – 1.5 >30% 3rd is the bs + 
>30% gve

1 3.61 – 4.8 1.51 – 2.0 >20% 3rd is the bs + 
>20% gve

0 4.81 – 6.0 2.01 – 2.5 3 rd is not bs or <20% gve

In terms of the subjective techniques, an adaptation 
of the method for human voice Comparison Category 
Rating (CCR)35 was implemented to evaluate the 
evolution of the voice or time recovery, compared to 
the “normal voice”, that is, the bleating preoperative 
period. The voice samples, recorded after the surgical 
procedures in all goats (NRG and GC), were heard 
sequentially, by the subjects, for each animal, comparing 
with the respective VC36 recordings. Each individual 
classified the post-operative voice recordings according 
to the subjective test. The set of samples from each goat 
was heard twice, and after the second, the subjects 
identified the voice sample that was most similar to VC 
(best sample – bs), to evaluate if the bleating progressed 
to the preoperative state (good voice evolution – gve).
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The same result was obtained in V2 ic2, post-
operative videos of the second intervention.

Before the second intervention, on average 367 days 
after the first, in all animals of Group I (100 %), the 
remobilization of the vocal cord was reinnerved, while 
the CG animals this was not present (p = 0.015). In the 
NRG group, five goats (5/6 = 83.3 %) had completely 
symmetrical vocal cord movement (Figure 3), but in one 
animal (1/6 = 16.7 %) the movement was considered 
almost symmetrical (P = 0.02 when compared to 
post-lesion vocal cord function. We considered a 3 
points result in goat number 2, because the vocal cord 
only moved 2/3 of the movement it should, but the 
contralateral vocal cord moved 1/2 to 2/3 of the normal 
movement.

Figure 3 – Open vocal cords with completely symmetrical movement.

In all the goats, the vocal cords moved symmetrically 
and synchronously with the breathing.

In the CG, two goats had vc paralyzed in the median 
region (2/3 = 66.7 %), as expected, but in one (1/3 = 33.3 
%), goat 7, vc moved almost symmetrically (Table 4).

In the NRG, 6/6 goats (100 %) recovered after 
surgery. In CG, 1/3 goats (33 %) recovered without 
surgery.

Based on the microscopic observations of the muscle-
vein graft pieces collected in the second intervention, 
a scoring system was established, presented in Table 3, 
with a five-point scale, similar to that used to evaluate 
other parameters.

Statistics

The comparisons within and between groups were 
performed using the Wilcoxon Signed test and the 
Mann-Whitney U test, respectively. As both samples 
were small (NRG-6 and CG-3) the results, according 
to the classification grids explained above, are given in 
absolute frequencies instead of percentages, and in the 
average score for each group of goats. Where relevant, 
Confidence Intervals were also calculated for the 15 
% average.

RESULTS

There were no postoperative mortality nor early 
postoperative complications, such as vomiting or suture 
dehiscence, or delayed, such as cervical trauma that 
could condition anastomoses to the nerve or superficial 
or deep infection of the operative wound.

The operations and recoveries were uneventful and 
all of goats remained without intercurrent diseases 
during the observation period.

Movement of the vocal cords 

Video analysis performed before the first intervention, 
V1 ic1, showed that in all of animals the vocal cords had 
coordinated and symmetrical movements, synchronized 
with breathing.

As expected, V2 ic1, performed after the first 
operation, showed all of vocal cords submitted to the 
work protocol paralyzed in the median region (0 points 
in Table 2), but it was not possible to obtain video 
recording in an NRG animal, goat 2, due to agitation 
and hypersalivation.
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4 points, i.e., there was a gradual approximation of 
the postoperative samples to the “normal voice” of the 
animals, for HNR, particularly in the third register.

Regarding the subjective tests, we would like to point 
out that for all NRG goats, most the subjects surveyed 
considered that the 3rd postoperative was the one that 
most resembled the preoperative and, because of this, 
the best sample. There was a concordance between 
objective and subjective tests, except for goat 6.

Table 5 – Results of voice control observations in four goats.
(CV – control voice; 1stV – 1st week after surgery; 2ndV – 30th to 40th 
days after surgery;
3rdV – 140th to 160th days after surgery; bs-best sample; gve-good 
voice evolution)

Goat Group CV 1stV 2ndV 3rdV Score

Jitter

3

NRG

1.454 2.731 2.607 1.615 4

5 0.517 2.515 2.646 0.402 4

6 1.150 2.371 1.167 0.653 2

7 CG 0.641 2.012 0.647 1.148 3

HNR

3

NRG

6.732 2.731 2.100 5.205 3

5 7.401 1.027 2.785 5.515 3

6 6.720 2.551 5.180 5.745 4

7 CG 1.426 5.483 7.753 7.410 3

Subjec.

3

NRG

13.5% bs is 3rd – 87.1% gve 4

5 58.1% bs is 3rd – 83.1% gve 3

6 55.0% bs is 3rd – 65.0% gve 3

7 CG 45.0% bs is 2nd – 65.0% gve 2

Due to difficulties in inducing the goats’ voices, it 
was not possible to define the moment, the day, when 
the animals recovered the voice quality they had before 
the intervention, the “normal voice”. Still, we can say 
that the three NRG goats recovered up to the 11th 
week and goat 5, in five weeks.

Comparing the 15%CI for the mean scores of the 
three NRG goats with the score obtained by the CG 
goat, the following results were obtained:

The evolution between the moments after the first 
operation and before the second, were different from 
zero with statistical significance, in the NRG (pNRG 
= 0.020 – Wilcoxon test), while the null hypothesis 
had to be maintained (pCG = 0.317 – Wilcoxon test). 
In addition, the results obtained before the second 
operation in NRG goats were significantly different from 
those obtained in CG (p = 0.015 – Mann-Whitney test).

Table 4 – Results of vocal cords movements
(V1 s1 – first surgery pre-operative video; V2 s1 – first surgery post-
-operative video; 
V1 s2 – second surgery pre-operative video; V2 s2 – second surgery 
post-operative video).

Goat Group
1st s 

pre-op v
1st s 

post-op v
2nd s 

pre-op v
2nd s 

post-op v

1

NRG

4 0 4 0
2 4 - 3 0
3 4 0 4 0
4 4 0 4 0
5 4 0 4 0
6 4 0 4 0
7

CG

4 0 3 0
8 4 0 0 0
1 4 0 0 0

Therefore, we can consider that the surgery was 
clinically significant in the recovery of goats from the 
NRG and that the recovery of movement in goat 7 from 
CG can be considered spontaneous non-significant.

Voice recordings 

The voice induction method we used, by Carbonaro, 
failed, because the goats stopped vocalizing and we 
only managed to recordings that could be analyzed 
in four goats. Considering the objective and subjective 
evaluations of the grid application shown in Table 2, 
the results are shown in Table 5.

It was observed that in the NRG, except for the 
HNR in one case (goat 6), all were quoted with 3 and 



Luís Silveira, Luís Antunes, Severiano Silva, David Ferreira, Salviano Soares, Maria Pinto, Pedro Lebre, Isabel Dionísio, Pedro Serralheiro

26

In the CG, all animals had 1 point (100 %).
Figure 5 (A and B) shows the histological slide of 

goat 1 (4 points) its graft has become a normal nerve.

Table 6 – Summary of the results of: 2nd surgery pre-operative video 
(2nd s pre-op v); voice with Jitter, HNR and Subjective tests 

(Subj); and histology (Histol)

 
Goat 2nd s Voice Histol

pre-op v Jitter HNR Subj

NRG

1 4 4
2 3 0
3 4 4 3 4 1
4 4 3
5 4 4 3 3 1
6 4 2 4 3 4

CG

7 3 3 3 2 1
8 0 1
9 0 1

mean
NRG 3,83 3,33 3,33 3,33 2,17
CG 1,33 3,00 3,00 2,00 1,00

p-value 0,015 >0,05 >0,05 <0,05 0,314

The histological evaluation was inconclusive (p = 
0.314).

DISCUSSION

This work demonstrates that the repair of the 
recurrent laryngeal nerve in goats with a muscle filled 
vein graft has promising results. It also shows that there 
was a selective / discriminative nervous tropism. The 
adductor and abductor fibres were attracted to the like 
on the opposite stump, efficiently reinnervating the 
laryngeal muscles.

Table 7 shows the comparison of the results obtained 
in this series with those of other publications that used 
animals for research37,38,31,40,10,41. As you can see, the 
method we used is the only one that achieves 100 %, 
both in voice recovery and in vocal cord mobility.

Jitter: the CG goat score = 3.00 stands within the 
limits of the NRG 15%CI = [2.027; 4.640], which 
means that the CG Jitter score must be considered 
equal to the NRG Jitter score (p>0.05).

HNR: CG goat score = 3.00 stands within the limits 
of the NRG 15%CI = [1.868; 4.132], which, likewise, 
means that the CG HNR score must be considered 
equal to the NRG HNR score (p>0.05).

Subjective: the CG goat score = 2.00 stands below 
the NRG 15%CI = [2.680; 3.186], thus allowing to 
conclude that the CG subjective score is poorer (p=0.05) 
than the NRG Subjective score.

Only in subjective tests, the NRG goats achieved 
better results than the CG goat; in Jitter, the results 
were negatively impaired by the score of goat 6, while 
in HNR the results are rather inconclusive.

Histological study

Applying the methods of Table 4 the results obtained 
are shown in Table 6:

In the NRG there was recovery of the normal nerve 
pattern in only goats 1 and 6 (2/6 = 33 %); despite the 
good results in terms of vocal cord mobility and normal 
voice recovery, in the other goats the results were: goat 
4 – 3 points (16.7%); goats 3 and 5 – 1 point (33 %); 
and goat 2 – 0 points (16.7 %).

Figure 4 – *Axonal cytoplasm. Goat 1. Cross section of the middle 
portion of the graft. a) Schwann cells; b) fibroblasts. TM 60x.
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proposed to avoid this inconvenience by Balance42 in 
1124. It suggested a triple anastomosis: RLN at the 
proximal top of the phrenic in TT, from the distal 
top of the phrenic to the proximal of the descendens 
noni in TT, and from the distal top of this to the 
hypoglossus results, even, ercetto secundum-lateral 
(TL), to overcome the paralysis of the diaphragm. 
However, the problem remained. Colledge1 in 1128 and 
Liu10 in 2005 proposed T-L RLN-phrenic anastomosis. 
This method allowed only a quarter of the abduction 
movement of the vocal cord, which was sufficient to 
avoid a tracheostomy.

A sixth method, described by Tucker11 in 1176, 
was based on neuromuscular flaps, from omohyoid 
to CAP. This technique only achieved 40 % of good 
results in vocal cord mobilization, but the patient 
breathed well; combined with surgical medialization, 
it was possible to restore loudness and tone of voice in 
71 % of patients13. Broniatowski14 later refined this 
technique in collaboration with Tucker by applying 
an electrode to a pacemaker to stimulate the pedicle 
of the neuromuscular flap in cases of total paralysis of 
the larynx. They reported good mobilization of vocal 
cords and recovery of voice. However, this technique 

We reaffirm what we refer to in the Introduction. 
The top-to-top anastomosis of the RLN is not effective, 
for the reasons presented1 and confirmed by several 
authors, both in experimental animals and in humans. 
For this reason it was not justified to use this method in 
the Control Group.

From the various techniques described in the 
literature, we discussed nine different methods for 
RLN repair or vocal cord remobilization. The first one 
used neurotization, reinnervation of the thyroarytenoid 
muscle by the ansa cervicalis applied by SU4 in 2007: 
30 % of patients recovered their normal voice; in 30 % 
it improved a lot; 20 % only improved; and 20 % did 
not improve, but no movement of the vocal chords or 
arytenoid was detected. Frazier6 described the second 
method, in 1124, testing the RLN anastomosis for 
the descending branch of the hypoglossal nerve, with 
good functional results in two months, but resulting 
in important sequelae in the tongue. The termino-
terminal (T-T) RLN anastomosis to the phrenic nerve 
was described by Colledge7 in 1127 or Brøndbo8 in 
1186. These techniques were abandoned because the 
vocal cord had very strong contractions and caused 
paralysis of the diaphragm. Another method was 

Table 7 – Comparison of results obtained in this series with those of other publications that used animals for research

Best series Nº of 
animals Employed technique Lesion’s 

localization
Time lesion-

reconstruction
cv mobility 

recuperation Voice recuperation

Lith-Bijl 1991 12 cats RLN – phrenic 
anastomose 2,5 cm 1 months 33% No reference

Green 1998 6 dogs
NLR – sternothyroid 

branch of ansa 
cervicalis anast

2 cm Minutes 0% No stimulation – 0%
Stimulation – 100%

Nonomura 
1993 18 dogs

Suture of 
cricothyroid to lateral 

crico-arytenoid

Before entry 
laryngeal 
muscles

Minutes 0% Improvement

Debnath 2008 6 dogs
neurotization of the 
NLR to posterior 
crico-arytenoid

3 cm Minutes 100% (?) No reference

Liu 2005 15 rats End to side RLN – 
phrenic anastomose

7º anel da 
traqueia Minutes 0% No reference

Silveira 2012 6 goats Vein-muscle graft 1 cm Minutes 100% 100%
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muscle vein graft were excised for histological study, 
the vocal cords paralyzed again.

We used the histological study of the v-m graft, but 
most authors now suggest that biopsies of the muscles 
are more reliable to know whether or not they have 
been reinnervated.

Immediate repair may have contributed to the 
favourable results obtained. Also in human surgery, it 
is important that the lesion is identified immediately, 
so we believe that the intraoperative monitoring 
proposed by Randolph46 may be useful. If the nerve 
does not respond to electrostimulation, injury should 
be investigated and, if confirmed, repair should be 
performed immediately.

Although this work has been done on goats, the 
authors consider this animal to be a good experimental 
model. The goat was chosen for this research, because 
the vocal tract is very similar to that of human47,48. In 
addition, it usually vocalizes easily and has less cervical 
fat than sheep.

Regarding goat 2 it is difficult to explain the results, 
since both vocal cords move less than expected, not 
reaching the median region. One possible explanation 
– probable bilateral lesion by the endotracheal tube, 
in the first intervention. Unfortunately, this was the 
only animal in which it was not possible to obtain the 
postoperative video of the first intervention, in order 
to confirm this hypothesis.

Although the method used to induce bleating was 
not the best, as we said ago, it was only possible to 
analyze the records of four goats. Obviously if we had 
obtained good records of all animals, we are convinced 
that the results would confirm, with more vigor, those 
we have presented. Even so, the results obtained with 
the objective evaluation in all the NRG goats, where 
the voice was analysed, showed very good to excellent 
recovery of the “normal voice”, except for the HNR in 
goat 6. These tests should be applied to a larger number 
of animals in order to be validated. In the subjective 
tests, the results were also classified with 4 and 3 points.

Nerve repair through a muscle filled vein graft25 
has been known for more than 20 years, but has only 
been applied for the reconstruction of peripheral 

has become very complicated and expensive, and has 
not yielded comparable results in the hands of other 
authors. Crumley in 118615 and 111116 performed the 
anastomosis of the RLN on the sternothyroid branch of 
the ansa cervicalis of the hypoglossal nerve. This method 
obtained 60 % of good results in voice recovery, but 
none of the vocal cords regained movement.

The eighth method, the direct anastomosis of the 
RLN to the XII, proposed by Paniello in 200017 and 
200118 achieved some vocal cord mobilization, between 
five and ten months in five of the nine treated patients 
(55.6 %). However, it has the drawback of leaving a 
sequelae on the tongue, which is not negligible. The 
ninth and last method used a branch of the cervical 
loop and a fragment of the sternohyoid muscle. It was 
described by Yumoto11 in 2010 and achieved good 
recovery of all parameters of the voice, but poor mobility 
of the vocal cords.

These studies did not show satisfactory results. 
Many authors have obtained good and reasonable voice 
recovery, the most important parameter. But almost 
no technique was able to properly mobilize the vocal  
cords.

The location where the nerve is most frequently 
injured is between 0.5 and 1.5 cm before its passage 
below the cricopharyngeal 43,44. In addition, the lesion 
should not be larger than 8-10 mm, except in cancer 
surgery. Therefore, in the present study, it was decided 
to perform an injury of about 8-10 mm long, located 
about 1 cm before the entry of the recurrent laryngeal 
nerve in the laryngeal muscles. The lesion was repaired 
with a muscle filled vein (v-m) graft.

The good results obtained with this method may in 
the future be identical to some research materials in 
bioengineering45. These may replace the muscle-vein 
graft described above but will be much more expensive 
and difficult to acquire. The v-m graft, because it uses 
components of the patient, does not suffer rejection and 
the vein wall is an ideal channel for protection of nerve 
regeneration through the muscle.

It was observed that regeneration was done through 
the muscle fibres inserted into a vein fragment and not by 
any other means, because when the nerve stumps and 
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Final comment

The authors are hopeful that in humans, it is also 
possible to obtain 100 % good results, solving a problem 
that led Frank Lahey50 in 1138 to mention “One of 
the difficulties of suture of the recurrent laryngeal 
nerves is that of approximating abductor fibres with 
abductor fibres and adductor fibres with adductor 
fibres, as well as nerve carrying impulses to opposing 
muscles… It may be possible that it will never be 
effected in humans”. And Roger Crumley, in 118615, 
to regret that “A voice could be regarded as normal 
only if the apposed vocal folds approximate without 
deficits on phonation. Significant improvement could 
occur if the paralyzed lateral cricoarytenoid (LCA) 
muscle, thyroarytenoid (TA) and PCA muscles could 
be reinnervated by re-anastomosing the correct specific 
neural bundles of the recurrent laryngeal nerve. This 
is of course not possible.” (p. 615).

With the muscle vein graft, it was possible to 
specifically connect the adductive nerve fibres to the 
adductors and the abductors to the abductors, the only 
way to obtain an integral reconstruction of the vocal 
cord function.

nerves26,27,28,21,41 which have only one type of sensitive 
fibres (for a region) or motor (to perform a certain 
movement). This is the first time that this method has 
been applied for the repair of the recurrent laryngeal nerve, 
which has two types of fibres with conflicting effects, 
and this is also the first time a selective and discriminative 
tropism has been demonstrated the adductor fibres were 
attracted to the other stump’s adductor and the same 
happened to the abductor fibres in the nerve regeneration, 
through the vein-muscle graft, restoring the movements of 
the vocal cords with perfect symmetry and synchronously 
with the breathing.

CONCLUSIONS

The technique of vein-muscle grafting to repair 
the recurrent laryngeal nerve is simple, cheap, easy to 
reproduce and without functional sequelae, and nerve 
regeneration results occurs in 100 %. These results are 
unique, considering the methods hitherto known. It 
is not known whether the application of this method 
in humans will provide the same results. However, if 
these results are confirmed when applied in humans, it 
will be a major evolution in the treatment of recurrent 
laryngeal nerve lesions.
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RESUMO
A apendicite como manifestação inaugural de adenocarcinoma gástrico é uma entidade clínica rara, estando muito poucos casos 
descritos na literatura. A particularidade do tumor primário ter potencialmente uma base genética justifica uma revisão de literatura do 
adenocarcinoma gástrico difuso do tipo hereditário (CGDH). Descrição de um caso e revisão da literatura das neoplasias secundárias 
no apêndice, abordando casuística, fisiopatologia, marcha diagnóstica, terapêutica e prognóstico. Ao contrário da quimioterapia, a 
resseção completa da neoplasia secundária no apêndice não teve influência positiva na sobrevida dos doentes.

Palavras-chave: apendicite, neoplasia gástrica, metastização transcelómica, adenocarcinoma gástrico difuso hereditário e quimioterapia.

ABSTRACT
Cute appendicitis as initial presentation of gastric adenocarcinoma is a rare clinical entity, with very few similar reports in medical 
literature. The particularity of a potential genetic base of the primary tumor justifies a literature review on hereditary diffuse gastric 
carcinoma (HDGC). Report of a case study and literature review of secondary tumors in the appendix, surveying case series, 
physiopathology, diagnostic work-up, therapeutics and prognosis. Unlike chemotherapy, complete resection of the secondary malignant 
neoplasm in the appendix had no positive influence on the patient’s survival.

Key-words: appendicitis, gastric neoplasm, transcoelomic metastasis, hereditary diffuse gastric carcinoma and chemotherapy.

INTRODUÇÃO

O diagnóstico inicial de adenocarcinoma gástrico, 
no contexto clínico de apendicite aguda, com lesão 
metastática, é raro. Encontram-se descritos na literatura 
apenas 6 casos1-6, dos quais 3 em língua inglesa e 1 em 
língua portuguesa (consulta realizada a 25/01/2014 nos 
bancos de dados Pubmed e b-on – uma nova consulta 
realizada a 07/07/2019 revelou mais 3 casos em língua 
inglesa28-30).

Entre 8 a 15% das laparoscopias realizadas por 
suspeita de apendicite são negativas, contudo cerca 
de 27% conduzem ao diagnóstico de outra condição7.

O padrão de metastização da neoplasia gástrica, 
apesar de predominantemente por via linfática, 
pode diferir consoante o tipo histológico: difuso ou 
intestinal8. O tipo intestinal metastiza mais para o 
fígado, enquanto o tipo difuso preferencialmente 
metastiza para o peritoneu, pulmões e ovários (tumores 
de Krukenberg)9.
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Diagnóstico provisório: apendicite aguda.
Procedeu-se a apendicectomia por laparotomia de 

Rocky Davis por apendicite fleimonosa. O internamento 
decorreu sem intercorrências, tendo tido alta ao 3º dia.

O relatório anátomo-patológico (figura 2-3) revelou: 
“Macroscopia: peça de apendicectomia com 5,5 cm de 
comprimento, 0,8 cm de diâmetro médio e 0,2 cm de 
lúmen. A superfície serosa é cinzenta, lisa e brilhante. 
Em secção o lúmen encontra-se obliterado na sua porção 
distal. Microscopia: Peça cirúrgica de apendicectomia 

A metastização transcelómica verifica-se através do 
fluido peritoneal, quando há envolvimento da serosa, 
podendo metastizar quer para o fundo de saco recto-
vesical quer para os ovários10; estando associada à 
formação de ascite maligna, ao aumento da pressão 
intra-abdominal (distensão abdominal e desconforto) 
e à saciedade precoce (que favorece desnutrição)11.

Este trabalho teve por objetivos: a descrição de um 
caso clínico de apendicite como manifestação inaugural 
de adenocarcinoma gástrico; a revisão da bibliografia 
relativa a casos semelhantes e ao CGHD.

CASO CLÍNICO

Doente do sexo feminino, de 30 anos de idade, que 
recorreu ao Serviço de Urgência do Hospital Garcia 
de Orta por uma dor na região peri-umbilical e fossa 
ilíaca direita, associada a diarreia, náuseas e vómitos 
com dois dias de evolução. Analiticamente salienta-se 
hemoglobina de 12.5 g/dL leucocitose (11,5x10^9/L), 
com neutrofilia absoluta (9,87x10^9/L) e relativa 
(85,8%) e elevação da PCR (5,1 mg/dL). A ecografia 
abdominal (figura 1) revelava: “apêndice distendido, 
com imagem tubular que sugere apendicite. Pequena 
quantidade de líquido livre no fundo de saco posterior 
e quisto anexial direito com 25 mm”.

Fig.1 – Imagem ecográfica tubular de apêndice distendido.

	
  

Fig. 2 – Imagem microscópica de corte de peça cirúrgica de apendi-
cectomia com infiltração por adenocarcinoma (HE 100x).

	
  

Fig. 3 – Imagem microscópica de corte de peça cirúrgica de apendi-
cectomia – Linfangioinvasão (HE 200x).
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com infiltração difusa de células isoladas e em pequenos 
grupos de morfologia plasmocitóide e algumas células 
em anel de sinete, que no estudo imunohistoquímico 
são positivas para Citoqueratinas (CK) 8/18, CD68 
e algumas para CK7 e negativas para receptores de 
estrogénios e progesterona, CA 125, CA 19.9, CD56, 
sinaptofisina, CK20, Cromogranina A, TTF1, CD31, 
CD34, p63, Vimentina, Actina, alfa-feto proteína 
e CEA policlonal. O índice proliferativo é alto (Ki 
67 80%). Há linfangioses e inflamação transmural. 
Conclusão: apendicite aguda; Apêndice com metástase 
de adenocarcinoma com provável origem gástrica.”

A colheita da anamnese após a resolução da doença 
aguda (à posteriori) revelou: antecedentes pessoais de 
anemia (medicada com ferro); antecedentes familiares: 
óbito da avó paterna em idade jovem de causa 
desconhecida. Perda ponderal de 17 Kg em 12 meses 
(a fazer dieta) e queixas de dispepsia, enfartamento 
pós-prandial e vómitos alimentares esporádicos. Ao 
exame objectivo, apresentava índice de massa corporal 
de 27,3, sem adenopatias axilares, subclávias, cervicais, 
retroauriculares e inguinais. Abdómen sem massas, 
indolor e sem outras alterações.

Dos marcadores tumorais pesquisados (CA125, CA 
19.9, CA 15.3 e CEA), destaca-se apenas a elevação do 
CA125 (52.7 kU/L). 

A endoscopia digestiva alta (EDA) (figura 4) realizada 
mostrou: “Esófago com morfologia mantida e mucosa 
sem alterações; cárdia sem lesões; estômago com 
neoplasia extensa, ulcerada, com aspecto infiltrativo, 
ocupando a grande curvatura, face anterior, com 
pregas circundantes espessadas e duras ao toque – feitas 
biópsias; antro sem lesões; piloro centrado e permeável; 
duodeno: bulbo sem lesões, D2 sem lesões. Impressão 
diagnóstica – neoplasia gástrica ulcerada”.

O relatório das biópsias (figura 5) revelou “fragmentos 
de mucosa gástrica parcialmente ulcerado e infiltrado 
por tecido de carcinoma (Ae1 e Ae3 positivo) pouco 
diferenciado de células pouco coesas”.

A tomografia computorizada (TC) tóraco-abdómino-
pélvica (figura 6) evidenciou: espessamento parietal 
gástrico especialmente ao nível da grande curvatura, 
adenomegália (2,1 cm) junto à grande curvatura 

	
  
Fig. 4 – Imagem endoscópica de neoplasia ulcerada, de aspecto 
infiltrativo, ocupando a grande curvatura e face anterior do estômago.

Fig. 5 – Biópsia constituída por mucosa gástrica, parcialmente ulce-
rada com infiltração por tecido de carcinoma pouco diferenciado de 
células pouco coesas (positivo para CK AE1/AE3) (HE 100x).

Fig. 6 – 1º TC com espessamento parietal gástrico e adenomegália 
junto à grande curvatura gástrica.
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Foi pedida ressonância magnética (RM) pélvica 
para esclarecer as lesões anexiais, a qual revelou 
“conglomerado de ansas de delgado na fossa ilíaca 
direita (sem alterações), ovário direito com 5 x 2,5 cm 
com folículo de morfologia bizarra com 3 x 2 cm (quisto 
hemorrágico em evolução versus metástase), ovário 
esquerdo globoso com 3,7 x 2,2 cm com limites bem 
definidos e expressão folicular mantida, sem evidência 
de implantes peritoneais”.

Após o último ciclo de quimioterapia, seis meses após 
a apendicectomia, a doente foi reavaliada: apresentando 
bom estado geral, perda ponderal de 6 Kg desde a 
apendicectomia. No contexto da boa resposta clínica 
e imagiológica da doente e transpondo a intenção 
paliativa inicial, foi equacionada e proposta realização de 
laparoscopia exploradora e cirurgia de ressecção gástrica 
na ausência de carcinomatose. Na eventualidade de 
confirmação de carcinomatose, contactou-se o IPO de 
Lisboa, para equacionar a realização de peritonectomia 
e quimioterapia intraperitoneal hipertérmica, com o 
objetivo de uma ressecção R0/R1.

Sete meses após a apendicectomia, a doente foi 
submetida a laparoscopia exploradora que não revelou 
alterações: o ovário esquerdo com quisto de pequenas 
dimensões, ovário direito sem implantes (pelo que 
intra-operatoriamente não foi decidida anexectomia), 
a pélvis e fígado também sem alterações. Procedeu-se 
a laparotomia de Mercedes, gastrectomia total + 
linfadenectomia D2 com anastomose esófago-jejunal 
termino-lateral com ILS 25 e reconstrução em Y de 
Roux.

O internamento decorreu sem intercorrência, tendo 
tido alta ao 6º dia. Um mês depois a doente apresentava 
boa evolução clínica e está referenciada para consulta 
de Oncologia para quimioterapia.

Peça cirúrgica de gastrectomia total com 16 cm ao 
longo da grande curvatura. Identifica-se área ulcerada, 
com 5 cm x 3 cm, localizada na transição corpo/antro, 
na grande curvatura, que dista às margens: distal 2,5 
cm, proximal 4 cm e circunferencial 1 cm. Isolaram-se 
16 gânglios linfáticos, o maior com 1 cm.

Diagnóstico histológico (OMS)12: Status pós 
quimioterapia, por carcinoma pouco diferenciado. A área 

gástrica, implantes no peritoneu parietal em topografia  
abdominal  anterior esquerda, ovário esquerdo de 
dimensões aumentadas, atribuível a estrutura quística, 
massa na área anexial direita com contornos mal 
definidos. 

Em consulta multidisciplinar ficou decidido 
iniciar quimioterapia paliativa (2 meses após a 
apendicectomia) com o protocolo EOX (Epirrubicina, 
oxaliplatina e capecitabina). A doente fez 5 ciclos 
de quimioterapia. Teve como intercorrências 1 
internamento de dois dias por neutropenia febril, 
anemia normocítica-normocrómica (Hb 9,8) medicada 
com folifer e 2 episódios de faringite tratados com 
amoxicilina e ácido clavulânico, em ambulatório. Por 
intolerância (diarreia + febre) não fez o 6º ciclo de  
quimioterapia.

Quatro meses após a apendicectomia a TC tóraco-
abdómino-pélvica para restadiamento (antes do 5º 
ciclo de quimioterapia) (figura 7), revelou boa resposta 
imagiológica: “redução do espessamento parietal 
gástrico; redução da adenopatia da grande curvatura 
para 1,28 cm; os anteriores implantes parietais já 
não são observáveis; a lesão quística do ovário direito 
apresenta-se com redução dimensional, cuja natureza 
secundária não se pode excluir; ovário esquerdo com 
redução da expressão quística e discreta quantidade de 
líquido no fundo de saco”.

Fig. 7 – 2º TC com redução do espessamento parietal gástrico e da 
adenopatia antes descrita.
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genético, para realização de testes genéticos de mutações 
do gene supressor de tumor Caderina-1 (CDH1)25, as 
quais estão associadas a carcinoma gástrico difuso do 
tipo hereditário (CGDH). 

DISCUSSÃO

As neoplasias primárias do apêndice são raras, estando 
presentes entre 0,5 e 1% das peças de apendicectomia 
analisadas em séries13. As neoplasias secundárias no 

descrita macroscopicamente na peça foi processada na 
totalidade, identificando-se áreas de erosão da mucosa, 
congestão vascular e fibroplasia da lâmina própria. 
Não se observa tecido neoplásico viável. Metástases 
ganglionares em 4 gânglios, do total de 16 gânglios 
examinados. Observam-se invasões linfáticas e venosas 
por células neoplásicas. Ressecção completa de margens.

ypT0N2R0 (classificação UICC 2010) (figura 8-11). 
Com base na idade inferior a 40 anos e na histologia 

de carcinoma gástrico difuso, a doente possuía indicação 
clínica e foi referenciada para consulta de alto risco 

	
  

Fig. 8 – Imagem microscópica – Ulceração da mucosa gástrica (HE 
100x).

Fig. 9 – Imagem microscópica de peça de Gastrectomia – Linfangio-
invasão na parede. (HE 400x).

Fig. 10 – Imagem microscópica de Gânglio linfático com metástase 
(HE 200x).

Fig. 11 – Imagem microscópica de êmbolo tumoral em vaso peri-
-ganglionar (HE 400x).
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As neoplasias secundárias no apêndice apresentaram-se 
associadas a doença disseminada com envolvimento 
extra-apêndice e envolvimento peritoneal. A sobrevida 
média após o diagnóstico de neoplasia secundária no 
apêndice foi de 22,6 meses. Nalguns casos, a resseção 
das metástases pode permitir uma maior sobrevida, 
como nas metástases hepáticas no cancro colo-
rectal19. Contudo, no caso das neoplasias secundárias 
no apêndice, tal não se verificou – o tratamento dos 
dados demonstrou que a quimioterapia foi o único 
factor associado com uma maior sobrevida – a resseção 
completa da neoplasia secundária no apêndice não teve 
qualquer influência na sobrevida dos doentes. Este 
estudo de Yoon et al., apesar de relevante tem várias 
limitações, nomeadamente a natureza heterogénea das 
neoplasias primárias, a sua natureza retrospectiva e o 
facto da neoplasia gástrica ser a mais frequente na região 
em que o estudo foi realizado.

O elevado número de casos com implantes peritoneais 
e a predominância de invasão da serosa do apêndice, 
até nos casos em que não se observam esses implantes, 
permitem afirmar que a maioria das neoplasias 
secundárias no apêndice corresponde a metastização 
por via transcelómica18. Existem, todavia, casos 
documentados de neoplasias secundárias no apêndice,  
de tumores com origem na mama20, pulmão21, 
próstata22, 23, testículo18, que implicam outras vias de 
metastização (linfática e hematogénea), para além da 
extensão direta e invasão perineural (cólon)14.

No apêndice, o tecido neoplásico tipicamente invade 
a serosa, tendo um núcleo de lesão extra-mural (não se 
observam alterações neoplásicas na mucosa adjacente à 
atipia), crescendo até provocar a obstrução do lúmen, e 
subsequentemente quadro de apendicite. As metástases 
no apêndice não se apresentam com sintomas e sinais 
específicos para além dos típicos de apendicite18, 23. 
Assim sendo, é difícil o diagnóstico das mesmas, quer 
pré, quer intra-operatoriamente, sendo o diagnóstico, 
regra geral, feito pelo patologista5.

Nos casos de apendicite aguda provocada por 
metástases, 71% decorre com perfuração, enquanto que 
nos casos de apendicite aguda simples apenas ocorre em 
cerca de 17% –39%23. Esta elevada taxa de perfuração 

apêndice são consideradas ainda mais raras; no entanto 
os estudos relativos à sua percentagem em séries de 
peças de apendicectomia variam (tabela 1). 

Noutra perspectiva, numa série de 22000 casos 
de cancro do pulmão Wolf et al. encontraram um 
único caso em que o tumor primário metastizou para 
o apêndice17.

Tabela 1 – Séries de neoplasias secundárias no apêndice.

Casos Peças de 
apendicectomia Percentagem

Jones14
3 (1 por extensão 
directa do tumor 

primário)
4107 0,07%

Connor13 11 (6 de neoplasia 
colo-rectal) 7970 0,13%

Schmutzer15 12 8699 0,14%

Blair16 0 2216 0%

Tihan et al.6 afirmaram que as neoplasias que mais 
frequentemente metastizavam para o apêndice eram 
as de origem gástricas, baseando-se em case reports. 
Em 2010, Yoon et al.18, registaram 139 casos de 
neoplasias secundárias no apêndice, em 7759 peças de 
apendicectomias (1.79%) (figura 12). Destes apenas 4 
correspondiam à apresentação inicial do tumor primário. 
Neste estudo as metástases isoladas no apêndice foram 
raras, registadas só em 2 casos (carcinoma colo-rectal de 
células em anel de sinete e leucémia linfoblástica aguda).

	
  

Fig. 12 – Origem dos tumores primários com metástases no apêndice.
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e risco de desenvolver carcinoma gástrico difuso em 
cerca de 80%.

Os doentes do sexo feminino com CGDH apresentam 
um risco mais elevado de adenocarcinoma gástrico. 
Além de que as análises anatomopatológicas das  
peças de gastrectomia profilácticas demonstram  
que nas mulheres a doença tem tendência a ser mais 
invasiva25, 26. Devem também ser referenciadas para 
rastreio de cancro da mama antes dos 40 anos (com 
ecografia e/ou RMN mamária), pois apresentam 
predisposição para carcinoma lobular da mama com 
um risco cumulativo entre 39% e 52%26.

Doentes conhecidos com mutação CDH1 devem ser 
propostos para gastrectomia profiláctica ao atingir os 
20 anos25, 26. Se a doente em estudo for portadora da 
mutação do CDH1 a família deverá ser estudada, pois 
poderá implicar que a proposta cirúrgica seja realizada 
ao seu descendente (filho de 4 anos).

São extremamente raros os carcinomas do apêndice 
primários com células em anel de sinete, correspondendo 
a 6% das neoplasias primárias do apêndice27. Apesar de 
estar descrito um caso de neoplasia primária do apêndice 
síncrona com adenocarcinoma gástrico difuso numa 
doente com CGDH26, considera-se mais provável – 
apesar de também raro – que o tecido neoplásico que 
originou a apendicite aguda e que motivou a marcha 
diagnóstica posterior, se deva à metastização para o 
apêndice do adenocarcinoma gástrico difuso. A favor 
desta hipótese encontram-se as linfangioses na parede 
gástrica e a grande dimensão do tumor gástrico, que 
mais facilmente metastizaria do que uma lesão pequena 
do apêndice. 

Nesta doente em particular, a idade de 30 anos e a 
sua evolução imagiológica e clínica pós-quimioterapia, 
possibilitaram a ressecção cirúrgica do tumor primário 
com R0.

Em suma, o diagnóstico de neoplasias secundárias no 
apêndice é realizado pelo patologista no estudo das peças 
cirúrgicas de apendicectomia. A quimioterapia parece 
ser o único tratamento que modifica favoravelmente a 
sobrevida dos doentes com metástases apendiculares, 
apesar de neste caso em concreto ter sido decidida 
excecionalmente resseção cirúrgica. É essencial valorizar 

poderá dever-se ao efeito local do tecido neoplásico 
no apêndice, que condiciona a precoce obstrução do  
lúmen.

Com a melhoria da sobrevida dos doentes  
oncológicos, as metástases no apêndice poder-se-ão 
tornar mais frequentes no futuro. Apesar do mau 
prognóstico destes doentes na óptica de Ozyazici 
et al.23, o tratamento da apendicite aguda deve 
ser semelhante ao de apendicite aguda por outra  
etiologia.

Nos tumores gástricos o esquema de quimioterapia 
é escolhido mediante o seu estádio. Contudo quando 
o adenocarcinoma gástrico se encontra metastizado, a 
quimioterapia pode variar consoante o tumor primário. 
Tan et al.24 demonstraram que os adenocarcinomas 
gástricos do tipo intestinal são mais sensíveis a 
adrianomicina e oxaliplatina enquanto adenocarcinomas 
do tipo difuso aparentam ser mais sensíveis à cisplatina.

Em 2006 Castelbranco et al.4, baseando-se em casos 
de metástases apendiculares de tumores primários 
ocultos, elaboraram uma proposta de marcha de 
meios auxiliares de diagnóstico: TAC torácica, TAC 
abdómino-pélvica, colonoscopia, Mamografia/Ecografia 
mamária, EDA.

O carcinoma gástrico difuso de início no fim da 
adolescência é patognómico de CGDH. A sua história 
natural é o frequente desenvolvimento intramucoso de 
carcinoma de células em anel de sinete, progredindo 
para carcinoma gástrico avançado em média aos 40 
anos25, 26.

O CDH1 codifica a proteína E-caderina (glicoproteína 
epitelial transmembranar) com importante papel na 
adesão, motilidade, proliferação e diferenciação celular. 
A E-caderina normal também interage com a β-catenina 
para formar complexos com actina, mediando a 
ligação das células ao citoesqueleto. Quando estão 
presentes mutações do gene CDH1 há perda da adesão 
e polaridade celular; a desagregação da E-caderina 
promove invasão local e metastização neoplásica. 
Estas mutações estão associadas ao carcinoma gástrico 
difuso do tipo hereditário (CGDH), o qual é uma 
síndrome neoplásica autossómica dominante (1-3% 
dos carcinomas gástricos)25, com elevada penetrância 
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Aeroportia e isquemia intestinal 
– a propósito de um caso clínico

Hepatic portal venous gas and intestinal ischaemia  
– a clinical case report
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RESUMO
A aeroportia é um sinal radiológico que indicia, habitualmente, uma patologia intra-abdominal aguda grave. Existem várias causas 
possíveis, sendo a mais frequente a isquemia intestinal. A aeroportia não constitui por si só indicação cirúrgica, pelo que o tratamento 
depende fundamentalmente do diagnóstico etiológico. Apresenta-se um caso clínico de aeroportia em doente com quadro súbito de 
dor abdominal durante sessão de hemodiálise. 

Palavras-chave: aeroportia; hemodiálise; isquemia intestinal.

ABSTRACT
Hepatic portal venous gas (HPVG) is a radiological sign which indicates a severe underlying abdominal disease in most patients. 
Among the various possible causes, intestinal ischaemia is the most common. HPVG does not by itself mandate surgery, so treatment 
will depend primarily on the underlying disease. We present a case of hepatic portal venous gas in a haemodialysis patient who 
presented with acute abdominal pain. 

Key words: hepatic portal venous gas; haemodialysis; intestinal ischaemia.

INTRODUÇÃO

A aeroportia (presença de gás no sistema venoso portal 
hepático) é um sinal imagiológico que pode indiciar 
uma emergência cirúrgica abdominal1-2. Existem 
inúmeras causas possíveis, incluindo distúrbios benignos 
autolimitados4 e causas iatrogénicas2, mas a etiologia 
mais frequente é a isquemia intestinal (72%)1.

Apesar da mortalidade associada ser globalmente 
elevada (56-90%), o prognóstico é determinado pelo 

evento clínico subjacente e não pela aeroportia em si1. 
Co-morbilidades como a diabetes ou a doença renal 
crónica constituem factores de risco adicionais com 
impacto prognóstico1.

A pertinência do caso clínico a seguir relatado 
prende-se, fundamentalmente, com a detecção deste 
invulgar sinal radiológico num doente submetido 
a hemodiálise e com o seu impacto na decisão  
terapêutica.
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Fig. 1

Perante a suspeita clínica de isquemia intestinal, 
aliada à aeroportia e sinal de irritação peritoneal no 
ex. físico, o doente foi proposto para laparotomia 
emergente. Intra-operatoriamente constatou-se uma área 
de isquemia do jejuno proximal, numa extensão de cerca 
de 50 cm, sem sinais inequívocos de irreversibilidade  
(fig. 2). A artéria mesentérica superior, bem como os vasos 
jejunais, encontravam-se pulsáteis. Perante a aparente 
viabilidade intestinal e estabilidade hemodinâmica, 
optou-se por não proceder a ressecção intestinal.

Fig. 2

DESCRIÇÃO DO CASO

Um homem de 80 anos, autónomo e com doença 
renal crónica terminal, inicia a sua habitual sessão de 
hemodiálise com cerca de 1,8 Kg acima do seu ‘peso 
seco’. Subitamente, inicia um quadro de mal-estar geral, 
náuseas, vómitos, sudorese, hipotensão e dor abdominal. 
A sessão é interrompida e o doente transferido para 
um serviço de urgência hospitalar. Como antecedentes 
relevantes há ainda a referir hipertensão arterial, 
diabetes mellitus não-insulinotratada, fibrilhação 
auricular paroxística, asma e hipertrofia benigna da 
próstata. A medicação habitual de ambulatório consistia 
em ácido acetilsalicílico, metformina, nifedipina, 
ranitidina e carbonato de sevelâmero. Não referia  
alergias.

À entrada no SU apresentava-se calmo, orientado, 
eupneico, apirético, hemodinamicamente estável 
(com pressão arterial de 122/71 mmHg e frequência 
cardíaca de 79 batimentos por minuto) e em ritmo 
sinusal. A saturação periférica de oxigénio era de 
99%. Na auscultação cardiopulmonar eram evidentes 
alguns fervores bibasais. O abdómen apresentava-se 
distendido e a palpação despertava dor nos quadrantes 
direitos, sem reacção peritoneal, mas com defesa  
involuntária.

Na avaliação laboratorial destacava-se: hemoglobina 
de 11,7 g/dl; leucocitose (12600/μL) com 80% de 
neutrófilos; proteína C reactiva de 1,86 mg/dl; índice 
internacional normalizado do tempo de protrombina 
(INR) de 2,9; uremia de 96 mg/dl; creatininemia de 
6,56 mg/dl; caliemia de 4,7 mmol/l e desidrogenase 
láctica de 294 UI/l. Na avaliação gasimétrica 
apresentava acidose láctica (pH de 7,42 e lacticidemia de  
5,5 mmol/l).

A avaliação imagiológica consistiu em radiografia 
simples de abdómen, que evidenciou apenas distensão 
de algumas ansas de intestino delgado, e tomografia 
computorizada (TC), que revelou a presença de 
aeroportia (fig. 1) e de espessamento parietal de algumas 
ansas jejunais com ténue densificação peri-intestinal. 
Não existia pneumoperitoneu, pneumatose intestinal 
ou líquido intraperitoneal.
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gás na parede intestinal (originando pneumatose) e na 
circulação portal2.

Na maioria dos casos a aeroportia coexiste com 
pneumatose intestinal, sendo esta associação fortemente 
sugestiva de enfarte intestinal transmural2. A sua 
identificação neste contexto confere, por isso, pior 
prognóstico1. No entanto, este é um achado inconstante2. 
No caso clínico aqui exposto a ausência de pneumatose 
intestinal deveu-se, provavelmente, à inexistência de 
necrose transmural. 

No caso particular dos doentes renais crónicos sabe-se 
que a flora bacteriana do intestino delgado tende a ser 
mais numerosa do que na população em geral2. Esta 
particularidade, associada aos períodos de hipotensão 
prolongada e consequente hipoperfusão mesentérica que 
por vezes ocorrem durante as sessões de diálise, pode 
condicionar lesões isquémicas na mucosa intestinal e 
consequente aparecimento de gás na circulação portal2. 
Este mecanismo de isquemia não oclusiva parece ser o 
mais frequente nos doentes sob diálise4. Os referidos 
períodos de hipotensão podem originar um fenómeno 
de “roubo” circulatório em que os vasos mesentéricos 
colapsam embora permaneçam permeáveis4. Este terá 
sido o mecanismo provável de isquemia transitória 
constatada no caso exposto, daí que o diagnóstico 
atempado e as medidas de suporte peri-operatório 
prestadas tenham contribuído para a reversão do evento 
isquémico.

Os exames imagiológicos de maior acuidade 
na detecção de aeroportia são a radiografia simples 
de abdómen, o ecodoppler e a TC1. O diagnóstico 
por radiologia convencional é, contudo, difícil por 
tratar-se de um sinal frequentemente imperceptível1. 
O ecodoppler, por outro lado, é muito sensível mas 
operador dependente e nem sempre disponível1. O 
exame de excelência para a sua detecção, e respectiva 
etiologia, é, portanto, a TC4. Neste exame a presença 
de gás no sistema portal é revelada pela existência de 
imagens hiperlucentes e arboriformes na periferia do 
parênquima hepático que acompanham o sentido do 
fluxo portal1. Este padrão de distribuição periférica 
permite distinguir da aerobilia que, tipicamente, surge 
em localização mais central1.

O doente permaneceu em unidade de cuidados 
intermédios nas primeiras 48 horas, onde foi mantido 
sob medidas de suporte, incluindo diálise. Não foi 
necessário recorrer a suporte ventilatório ou vasopressor, 
tendo-se constatado normalização precoce do pH e 
dos níveis de lactato, remissão da dor abdominal e 
restabelecimento do trânsito intestinal. Foi administrada 
antibioterapia de largo espectro para cobertura de 
agentes Gram positivos e negativos e anaeróbios. A dieta 
oral foi retomada ao 4º dia. Concomitantemente, foi 
também assegurada anticoagulação com enoxaparina. 
Os parâmetros inflamatórios normalizaram ao 5º dia. 
Teve alta hospitalar, totalmente autónomo, ao 11º dia 
de pós-operatório.

DISCUSSÃO

A aeroportia foi originalmente descrita em crianças 
em 1955 por Wolfe e Evans1-2. O primeiro relato em 
adultos remonta a 1960 e coube a Susman e Senturia2.

A aeroportia não é em si mesmo uma patologia, 
mas antes uma pista diagnóstica para doenças intra-
abdominais potencialmente letais2. Pode, ainda assim, 
surgir muito raramente em situações benignas (por ex.: 
após procedimentos endoscópicos)4.

A causa mais frequente é a isquemia intestinal 
(70% dos casos)4, sendo que no caso particular dos 
doentes sob hemodiálise ocorre, inclusivamente, com 
maior frequência do que na população em geral5. As 
incidências relatadas são, respectivamente, 1,9% e 0,09-
0,2% por doente-ano5. 

A patogénese da aeroportia é pouco clara, mas existem 
2 teorias propostas: mecânica e bacteriana2. A teoria 
mecânica sugere que o gás intestinal intraluminal pode 
aceder à circulação venosa mesentérica quando surgem 
ulcerações isquémicas na mucosa, com perda da barreira 
endotelial dos capilares sanguíneos. Para este mecanismo 
pode contribuir também o aumento da pressão 
intraluminal no caso de distensão intestinal2. A teoria 
bacteriana sugere que os bacilos fermentadores presentes 
no lúmen intestinal podem invadir a submucosa a partir 
das ulcerações da mucosa e, consequentemente, produzir 
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No caso clínico aqui relatado, a clara associação  
entre o início da dor abdominal e a sessão de diálise 
alertou-nos para a forte possibilidade de se tratar 
de uma isquemia intestinal. Apesar da estabilidade 
hemodinâmica evidenciada na admissão no SU e da 
elevação pouco significativa dos parâmetros inflamatórios 
laboratoriais, a constatação de aeroportia na TC, bem 
como de hiperlacticidemia na gasimetria, suportavam 
a hipótese de isquemia mesentérica. Adicionalmente, 
a defesa involuntária à palpação abdominal colocava 
a hipótese de isquemia avançada ou necrose, pelo que 
o doente acabou por ser proposto para laparotomia 
exploradora. Felizmente, tratou-se apenas de um evento 
isquémico transitório e, portanto, reversível, pelo que foi 
possível resolver o quadro sem necessidade de ressecção 
intestinal e apenas com as medidas de suporte peri-
operatórias prestadas.

CONCLUSÃO

A aeroportia é um sinal imagiológico que, 
tradicionalmente, surge associado a patologias intra-
abdominais agudas graves e de elevada mortalidade. 
Por si só não constitui indicação cirúrgica formal, pelo 
que a decisão terapêutica deve assentar no diagnóstico 
etiológico e respectiva correlação clinico-imagiológica e 
não apenas na sua identificação. O prognóstico é assim 
determinado pela doença primária e não pela aeroportia.

A actuação perante um achado de aeroportia vai 
depender da adequada correlação clínico-imagiológica4. 
Num contexto de dor abdominal aguda a cirurgia urgente 
é, na maioria dos casos, mandatória4, particularmente nos 
doentes em risco acrescido para isquemia mesentérica, 
como é o caso dos idosos e dos doentes renais crónicos2. 
Nos doentes sem dor abdominal e clinicamente estáveis 
(por ex.: após realização de endoscopia digestiva2) 
a atitude terapêutica poderá ser conservadora4.

Classicamente, perante um quadro suspeito de 
isquemia intestinal, a detecção de aeroportia constitui 
indicação cirúrgica formal devido à elevada taxa 
de mortalidade habitualmente associada (85%)1. 
Deste ponto de vista, a adopção de uma atitude 
conservadora no caso atrás exposto poderia, à partida, 
ser contraproducente, até porque, apesar da idade 
avançada, o doente era autónomo e aparentava um 
bom estado geral.

Apesar de a aeroportia estar associada a necrose 
intestinal transmural em 91% dos casos, a sua presença 
não permite prever a extensão da necrose1. Assim, e pelos 
motivos acima mencionados, a aeroportia não constitui, 
por si só, um factor preditivo de mortalidade2. O factor 
de prognóstico mais relevante é o evento patológico 
subjacente2, daí que nos casos de isquemia intestinal a 
taxa de mortalidade acabe por ser muito elevada (85%)1. 
Naturalmente, um tratamento cirúrgico precoce, 
preferencialmente antes das 24 horas de evolução, pode 
diminuir o risco de mortalidade4.
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RESUMO
A hérnia para-hiatal é rara, correspondendo a um defeito diafragmático adjacente a um hiato esofágico anatomicamente normal. Os 
autores apresentam um caso clínico de uma mulher de 66 anos que recorreu ao Serviço de Urgência com um quadro arrastado de 
vómitos e dores abdominais, com desnutrição e desequilíbrio hidro-electrolítico. Os estudos contrastado e endoscópico revelaram 
uma hérnia diafragmática volumosa e a tomografia computorizada demonstrou um volvo gástrico mesentero-axial encarcerado. Após 
correcção metabólica e nutricional foi operada por via laparoscópica, constatou-se orifício herniário independente do hiato esofágico 
e realizou-se a sua reparação por sutura simples. No pós-operatório não se registaram intercorrências e no seguimento a um ano 
apresentava recuperação ponderal, mantinha-se assintomática e sem evidência de recidiva.

Palavras-chave: hérnia para-hiatal; correcção laparoscópica.

SUMMARY
The parahiatal hernia is rare, corresponding to a diaphragmatic defect adjacent to an anatomically normal esophageal hiatus. The 
authors present a clinical case of a 66 year old woman that attended the emergency department with a long history of vomiting 
and abdominal pain with malnutrition and hidroelectrolytic imbalance. The barium and endoscopic studies revealed a voluminous 
diaphragmatic hernia and the computerized tomography revealed an incarcerated mesenteroaxial gastric volvulus. After metabolic 
and nutritional correction, she was submitted to laparoscopic surgery; it was found a hernial orifice independent of the esophageal 
hiatus and was performed a primary repair of the defect. No complications arose in the post-operative period, and after one year of 
follow-up the patient showed weight recovery, was still asymptomatic and without evidence of relapse.

Key words: parahiatal hernia; laparoscopic correction.

INTRODUÇÃO

A hérnia para-hiatal é um subtipo de hérnia 
diafragmática extremamente raro, sendo a sua 
ocorrência questionada na ausência de trauma ou 
de cirurgia prévios1. É definida como um defeito 

diafragmático imediatamente adjacente a um hiato 
esofágico anatomicamente normal2,3.

Os autores apresentam um caso clínico de 
volvo gástrico encarcerado em hérnia para-hiatal, 
descrevendo o seu tratamento cirúrgico por via  
laparoscópica.
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Foi internada no Serviço de Cirurgia para correcção 
metabólica e suporte nutricional parenteral, e o estudo 
complementar através de Endoscopia Digestiva 
Alta, Trânsito Esófago-gastro-duodenal (Fig. 1B) e 
Tomografia Computorizada tóraco-abdominal (Fig. 1C) 
confirmou tratar-se de um volvo gástrico mesentero-
axial herniado para o tórax, sem evidência de lesões da 
mucosa esofágica e gástrica.

Foi operada por via laparoscópica verificando-se 
encarceramento herniário com volvo gástrico mesentero-
axial, só sendo possível a sua redução após alargamento 
do defeito diafragmático. Efectuada a dissecção e excisão 
do saco, constatou-se orifício herniário independente 
do hiato esofágico e imediatamente lateral ao seu pilar 
esquerdo (Fig. 2B e C) – hérnia para-hiatal. Realizou-se 
frenorrafia com pontos separados de fio multifilamentar 
não absorvível. 

No pós-operatório não se registaram intercorrências 
e teve alta ao 5º dia. No seguimento a 1 ano apresentou 
recuperação ponderal e manteve-se sem sintomas e 

CASO CLINICO

Doente de 66 anos, sexo feminino, com antecedentes 
de doença coronária, histerectomia total com 
anexectomia bilateral e sem história de trauma 
conhecida. Apresentou-se no Serviço de Urgência com 
vómitos pós-prandiais precoces, dor epigástrica e perda 
ponderal de evolução prolongada (um mês e meio), sem 
causa esclarecida apesar de várias observações médicas 
anteriores em serviços de saúde. Objectivamente estava 
emagrecida, desidratada, com dor à palpação do 
epigastro e do quadrante superior esquerdo do abdómen, 
sem sinais de irritação peritoneal. Analiticamente 
apresentava hemoconcentração (hematócrito 50.5%), 
leucocitose ligeira (12,9x109/L) e lesão renal aguda 
(ureia 92,4mg/dl; creatinina 1,6mg/dl). A radiografia 
do tórax evidenciou volumosa imagem de morfologia 
arredondada, com nível hidroaéreo, na transição tóraco-
abdominal, que projectava à sobra cardíaca, sugestiva 
de hérnia diafragmática (Fig. 1A).

Fig. 1 – A: Radiografia do tórax; B: Trânsito esófago-gastro-duodenal; C: Tomografia computorizada tóraco-abdominal.
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desconhecida, variando entre 0,2 e 0,35% em séries 
de doentes submetidos a cirurgia por hérnia para-
esofágica2,4. São classificadas de acordo com a sua 
etiologia em congénitas ou primárias, por persistência 
do recesso pneumo-entérico, sendo mais frequentes 
à esquerda; e em adquiridas ou secundárias como 
resultado de lesão por trauma ou por cirurgia prévios3,5. 
No caso descrito não havia história traumática nem 
cirúrgica susceptível de lesão diafragmática.

O diagnóstico diferencial com as hérnias para-
esofágicas é difícil tanto clínica como imagiologicamente 
e frequentemente só é efectuado durante o tratamento 
cirúrgico como sucedeu no presente caso. Contudo, já 
foram descritos alguns achados radiográficos, subtis 
mas específicos, que podem ajudar na distinção destes 
dois tipos de hérnia2.

Pelo elevado risco de encarceramento, estrangulamento 
e/ou perfuração, as hérnias para-hiatais devem ser sempre 
submetidas a tratamento cirúrgico5. A utilização da via 
laparoscópica, descrita primeiramente por Rodefeld e 
Soper em 1994, apresenta como vantagens em relação 
à via laparotómica: melhor visualização do campo 
operatório, recuperação mais rápida e menor tempo 
de internamento, não tendo sido relatados casos de 
recorrência ou mortalidade5. A reparação pode ser 
efectuada por sutura simples, como no caso descrito, 
ou pela utilização de uma rede protésica para obter uma 
reparação livre de tensão quando o defeito é de maiores 
dimensões4,5. De acordo com os resultados obtidos na 
correcção de hérnias paraesofágicas, embora pareça ser 
útil na prevenção da recorrência, o uso de redes não é 
isento de complicações como a erosão, a migração e a 
estenose esofágica e na literatura actual não existe uma 
recomendação consensual sobre o seu uso1.

A associação de procedimento anti-ref luxo ao 
tratamento das hérnias para-hiatais é controversa e a 
sua baixa incidência e o pequeno número de relatos 
não permitem conclusões seguras sobre esta opção3,4. 
Neste caso não foi realizado nenhum procedimento 
anti-refluxo, por não existir defeito anatómico do 
hiato esofágico, a junção esófago-gástrica permanecer 
intra-abdominal e não existirem sintomas de refluxo 
gastro-esofágico.

sem evidência imagiológica e endoscópica de recidiva 
herniária.

DISCUSSÃO

As hérnias para-hiatais são raras, existindo poucos 
casos descritos na literatura. A sua incidência real é 

Fig. 2 – A: Esquema de colocação das “portas”: 12mm supra-umbilical 
(câmara), 12mm no hipocôndrio esquerdo e 5mm no hipocôndrio 
direito (portas de trabalho), 5mm no flanco esquerdo e 5mm no 
epigastro (ajudante); B: Imagem peroperatória após redução do 
conteúdo herniado (corpo e antro gástricos); C: Imagem peroperatória 
após dissecção e isolamento (1 – hiato esofágico, 2 – pilar esquerdo do 
diafragma, 3 – orifício da hérnia para-hiatal)



Daniela Machado, Rui Moreira, Joel Esteves, Eduardo Oliveira

50

pela dificuldade de diagnóstico pré-operatório 
e pelo exemplo que constitui da possibilidade 
de correcção de forma segura e eficaz por via  
laparoscópica. 

CONCLUSÃO

O relato deste caso de encarceramento de hérnia 
para-hiatal primária justifica-se pela sua raridade, 
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RESUMO
A apendagite epiploica uma entidade rara, de dor abdominal, sendo muitas vezes confundida com patologias abdominais agudas 
comuns, tais como a apendicite e a diverticulite. A sua fisiopatologia assenta num processo de torção do pedículo vascular do apêndice 
epiploico. O diagnóstico correto é fundamental, de modo a evitar intervenções terapêuticas desnecessárias, sendo a tomografia axial 
computorizada o meio de diagnóstico de eleição. Na maioria dos casos a terapêutica é sintomática, verificando-se remissão espontânea 
em poucos dias. Os autores apresentam o relato de um caso clinico de um doente do sexo masculino com 34 anos, que recorreu à 
consulta por dor abdominal, nos quadrantes inferiores.

Palavras-chave: Apendagite Epiplóica, Abdómen Agudo, Apêndice Epiplóico.

ABSTRACT
Epiploic appendagitis is a rare entity, of abdominal pain, often confused with common acute abdominal pathologies, like appendicitis 
or diverticulitis. The pathophysiological mechanism is an inflammation or infarction of the vascular pedicle of epiploic appendages. 
The correct diagnosis is fundamental, in order to avoid unnecessary therapeutic interventions. Computerized axial tomography is 
the best image study for the diagnosis. In most cases therapy is symptomatic, with spontaneous remission in a few days. The authors 
present a case report of a 34-year-old male patient who attended a medical consultation for abdominal pain in the lower quadrants.

Keywords: Epiploic Appendagitis, Acute Abdomen, Epiploic Appendages.

INTRODUÇÃO

Os apêndices epiplóicos são formações saculares 
de tecido adiposo recobertas por peritoneu visceral, 
constituídos por um pedículo vascular, composto por 
duas artérias e uma veia5. Encontram-se localizados 
ao longo de duas linhas longitudinais, paralelas às 
taenia coli podem estender-se desde o cego até à junção 

retosigmoideia, Têm uma distribuição assimétrica, 
com predomínio na junção retosigmoideia (57%), 
seguindo-se a região ileocecal (26%), o colon ascendente 
(9%), o colon transverso (6%) e o colon descendente 
(2%).2

O seu tamanho varia entre 5 a 2 centímetros de 
espessura e 0,5 a 5 cm de comprimento, no entanto em 
pessoas obesas ou nas que sofreram perdas ponderais 



João Louro, José Barata

52

confundidas com patologias abdominais comuns, sendo 
que o diagnóstico tem sido cada vez mais comum tendo 
em conta a maior utilização de meios complementares 
de diagnóstico de imagem com maior especificidade 
e sensibilidade.

CASO CLÍNICO

Doente do género masculino, de 34 anos, que 
recorreu à consulta de Medicina Interna com quadro 
de dor tipo “moinha” na fossa ilíaca esquerda (FIE) 
e f lanco esquerdo com quatro dias de evolução, 
sem aparente fator desencadeante. Negava febre, 
alterações do transito intestinal, ou queixas do trato 
urinário. Não apresentava fatores de alivio nem de  
agravamento.

Os antecedentes patológicos, cirúrgicos e familiares 
eram irrelevantes.

Ao exame objetivo constatava-se dor intensa à 
palpação profunda no flanco e fossa ilíaca esquerda, 
sem defesa ou contratura da parede abdominal. 
Murphy renal ausente. Não se palpavam massas ou  
organomegálias.

Analiticamente apresenta leucocitose de 55500/uL 
(5000-50000/uL) com 72% (55-80%) de neutrófilos, 
sem outras alterações relevantes nomeadamente dos 
parâmetros inflamatórios. O exame sumário de urina 
não apresentava quaisquer alterações.

Realizou tomografia axial computorizada (TAC) 
abdomino pélvica de urgência que mostrava, em 
topografia adjacente ao cólon descendente, densificação 
da gordura mesentérica e discreta densificação 
punctiforme no centro da mesma aspetos que sugeriram 
processo inflamatório de apêndice epiploico (Apendagite) 
bem como a presença de aumento do número e do 
tamanho de gânglios peritoneais e retroperitoneais. 
(imagem 5 e 2).

significativas, estas estruturas tendem a atingir maiores 
dimensões.3 Para além da obesidade o exercício físico 
intenso é apontado como provável fator de risco.3,4 Não 
está ainda completamente esclarecida a função destas 
estruturas anatómicas. É provável que desempenhem 
um papel de proteção, semelhante ao grande epiplon, 
que tenham alguma intervenção no processo de 
absorção intestinal, ou que atuem como sistema de 
amortecimento, protegendo o suprimento sanguíneo 
dos segmentos do colon onde se inserem, durante a 
peristálise.4

A incidência da apendagite não é conhecida. É mais 
frequente no sexo masculino (numa relação 4:53) entre 
a terceira e a sexta décadas de vida, com um pico entre 
os quarenta e os cinquenta anos de idade.5,2,3

O mecanismo fisiopatológico responsável pelo quadro 
de apendagite epiplóica parece ser o enfarte do pedículo 
vascular, por torção ou por processo inflamatório, o 
qual pode ser primário ou secundário, neste caso por 
contiguidade a partir da parede do colon. Outra causa 
menos frequente é o estrangulamento do apêndice 
epiploico por retenção num orifício herniário da parede 
abdominal.4

Esta patologia é habitualmente confundida com os 
quadros abdominais de instalação aguda mais comuns, 
principalmente a apendicite ou a diverticulite, tendo 
em conta que cerca de 2-7% dos pacientes com suspeita 
inicial de diverticulite aguda e 0,3-5% dos pacientes 
com suspeita de apendicite aguda têm apendagite.2,5 Os 
diagnósticos diferenciais com outras patologias como, 
gravidez ectópica, rutura de quisto do ovário, torção do 
ovário, adenite mesentérica e ileíte, perfuração por corpo 
estranho devem ser suspeitados quando as características 
de género, idade e antecedentes patológicos assim o 
sugerem.

O diagnóstico correto é de crucial importância, de 
modo a prevenir intervenções terapêuticas desnecessárias, 
quer de carater médico quer cirúrgico.

Na maioria dos casos está preconizado terapêutica 
conservadora,5,6 com recurso a anti-inflamatórios não 
esteroides.

Os autores apresentam este caso de modo a alertar 
para as diversas entidades raras que podem ser 



Apendagite Epiplóica – uma causa incomum de dor abdominal

53

Analiticamente pode constatar-se um ligeiro aumento 
dos parâmetros inflamatórios, que não é, contudo, 
constante.5,4

A suspeita diagnóstica, de base clínica, deve ser 
confirmada por imagiologia, constituindo a TAC o 
exame de eleição.9 No entanto a ecografia também pode 
ter um papel importante no diagnóstico, principalmente 
pela ausência de fluxo sanguíneo (com o uso de Doppler) 
no pedículo vascular, devido à torção do mesmo.5

A apendagite epiplóica faz o diagnóstico diferencial 
com a apendicite aguda e com a diverticulite aguda. 
Tem um curso habitualmente benigno e autolimitado, 
com uma resolução espontânea na maioria dos casos 
entre cinco a sete dias5, apesar de por vezes demorarem 
até três semanas.3 As recorrências, embora descritas, 
constituem um evento raro.5

A terapêutica médica, com recurso a anti-inflamatórios 
não esteroides ou a analgésicos opióides, no caso de dor 
intensa mantida, é eficaz na esmagadora maioria dos 
casos.5,2,4

DISCUSSÃO

Os apêndices epiploicos foram primariamente 
descritos por Vesalius em 5543, no entanto o processo 
de apendagite epiplóca constitui uma entidade rara e de 
reconhecimento recente, mais precisamente em 5956, 
por Dockerty et al.5,7,8

A apendagite consiste numa torção do apêndice que 
leva a isquémia e necrose que por vezes culmina num 
abcesso localizado, no entanto este processo infecioso 
pode progredir para peritonite.5

Identifica-se em vários casos a presença de células 
inflamatórias e bactérias cólicas na peça operatória que 
é enviada para anatomia patológica.5

A principal manifestação clinica desta entidade 
é a dor abdominal, normalmente circunscrita aos 
quadrantes inferiores do abdómen, sem irradiação, e sem 
compromisso do trânsito intestinal. Outros sintomas, 
como sensação de enfartamento, vómitos, diarreia ou 
febre estão raramente presentes.5

Imagem 5 e 2 – TAC Abdominopélvica – Observa-se híper densidade (circulo), correspondendo ao processo inflamatório do apêndice epiploico.
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Tendo em conta a variedade de diagnósticos 
diferenciais que podem existir, é de extrema importância 
uma história clinica cuidada e um exame objetivo 
minucioso, de modo a facilitar esta marcha diagnóstica.

Os exames de imagem constituem são fundamentais 
para a confirmação da patologia, a TC é o método 
mais utilizado no entanto a ecografia abdominal, se 
efetuada por um profissional experiente também tem 
os seus benefícios.

O tratamento recomendado é farmacológico, 
apesar de, em casos específicos, haver necessidade de 
intervenção cirúrgica, principalmente quando há uma 
complicação infeciosa. No tratamento médico o recurso 
a AINES, normalmente é suficiente para a resolução 
completa do quadro, como se constatou no caso clínico 
apresentado.5,3,6

A laparoscopia exploradora tem um papel importante 
na dúvida diagnóstica, restringindo-se ainda para casos 
mais raros casos nomeadamente de obstrução intestinal 
ou de sobreinfecção com formação de abcesso.5

Nos casos supracitados, preconiza-se, apesar dos 
fracos resultados o uso de antibioterapia.5

CONCLUSÃO

A apendagite epiplóica, uma entidade nosológica, 
rara é caracterizada por uma evolução autolimitada. 
A sua fisiopatologia assenta num processo de torção 
do pedículo vascular do apêndice epiploico, traduzido 
clinicamente por dor abdominal aguda localizada aos 
quadrantes inferiores.
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RESUMO
Homem de 58 anos, sem antecedentes pessoais de relevo, recorreu ao Serviço de Urgência por distensão abdominal e dispneia para 
moderados esforços. Realizou tomografia toracoabdominopélvica que revelou “gigantesca massa abdominal e pélvica heterogénea (…) 
com 32 cm de maior eixo axial; sendo a sua origem indeterminada”. Foi submetido a laparotomia, constatando-se volumosa massa 
abdominal com origem na grande curvatura gástrica, procedendo-se a exérese em cunha. A histologia revelou tratar-se de um tumor 
estromal gastrointestinal (GIST) com 8040g. O estudo imunocítoquimico foi positivo para vimentina, desmina, CD34 e CD117. 
Iniciou tratamento com imatinib e aos 12 meses encontra-se assintomático. Os GISTs compreendem cerca de 1-3 % de todos os 
tumores gastrointestinais, sendo mais frequentes no estômago. O comportamento biológico do GIST é heterogéneo e imprevisível. 
A ressecção cirúrgica completa microscópica, continua a ser o tratamento de eleição e o único que apresenta possibilidade de cura 
no GIST localizado.

Palavras Chave: Tumor estromal gastrointestinal, imatinib.

ABSTRACT
“A 58 year old male, with no medical background, presented at the Emergency Department with abdominal distension and dyspnea 
during moderate efforts. A thoraco-abdominopelvic computed tomography was preformed, that revealed a “massive abdominal and 
pelvic heterogeneous mass (...) with 32 cm of greater axis, with unknown origin”. He proceeded to laparotomy, confirming a large 
abdominal mass originated in the gastric greater curvature, proceeding to a gastric wedge resection. Histopathology revealed a 
gastrointestinal stromal tumour (GIST) with 8040g. The immunohistochemical analysis was positive for vimentin, desmin, CD34, 
and CD117. He started treatment with imatinib and was asymptomatic on the 12 month of follow-up. GISTs represent 1-3% of all 
gastrointestinal tumours, being more frequent in the stomach. The biological behaviour of GISTs is heterogeneous and unpredictable. 
The complete surgical resection remains the election treatment and the only one that presents the possibility of cure in localised GISTs.

Key words: Gastrointestinal stromal tumors, imatinib.

Homem de 58 anos, sem antecedentes pessoais 
de relevo, recorreu ao Serviço de Urgência (SU) por 
dispneia para moderados esforços, fadiga, dor abdominal 
e aumento do perímetro abdominal (8-10kg) com 3 
meses de evolução. 

Dos exames complementares de diagnóstico 
realizados no SU destaca-se tomografia computorizada 
(TC) (fig. 1) que mostra “massa abdominal e pélvica 
heterógena com 32cm de maior eixo axial com origem 
indeterminada, sem aparente lesões focais”. 
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único com possibilidade de cura no GIST localizado4. 
O imatinib, inibidor competitivo de algumas tirosinas 
quinases, pode ser utilizado quer como tratamento 
neoadjuvante na citoredução e avaliação precoz da 
resposta ao tratamento quer como tratamento adjuvante, 
em lesões com rotura, risco intermédio/alto e doente 
que realizaram neoadjuvancia5. 

Fig. 2 – Volumosa massa abdominal com origem na grande curvatura 
gástrica.

Fig. 3 – Peça cirúrgica.

Fig. 1 – Gigantesca massa abdominal e pélvica heterogénea.

Realizou endoscopia alta que mostrou compressão 
extrínseca a nível da grande curvatura gástrica. Por 
agravamento dos sintomas respiratórios (dispneia em 
decúbito dorsal) e suspeita imagiológica de tumor do 
estroma gastrointestinal (GIST), o doente foi submetido 
a laparotomia exploradora ao 2º dia de internamento. 
Intraoperatóriamente observa-se uma massa abdominal 
vascularizada (fig. 2) com origem pediculada na grande 
curvatura gástrica. Realiza-se gastrectomia atípica com 
resseção em bloco R0, sem rotura da lesão. Não se 
constatou sinais de metastização abdominal. 

O resultado histológico revelou GIST multicavitado, 
esponjoso e hemorrágico, com 8040g, com índice 
mitótico (< 1 figura de mitose/5mm2 ), sem invasão 
vascular ou venosa e a imunocitoquímica mostrou 
positividade para vimentina, desmina, CD 34 e CD 117. 
Mutação do gen Kit-exon 13, 17 e 9 e PDGFRA. Em 
consulta multidisciplinar decide-se iniciar tratamento 
com imatinib 400mg, um comprimido por dia. 

Aos 24 meses de seguimento o doente apresenta-se 
livre de doença realizando TC trimestralmente. Os 
GIST’s compreendem cerca de 1-3% de todos os tumores 
gastrointestinais1, sendo mais frequentes no estômago 
(60-70% dos casos).2 O comportamento biológico dos 
GITS é heterogéneo e imprevisível3. A cirurgia com 
resseção R0 continua a ser o tratamento de eleição e o 
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