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RELATODE CASO

Leiomioma de terco inferior do esofago na crianga -
Relato de caso e revisdo da literatura

Leiomyoma of the esophagus in children - Case report and review of the literature

Uenis Tannuril, Rubens Feferbaum?, Ricardo Borges da Costa’

Resumo

O leiomioma esofdgico na crianca, diferentemente de
no adulto, constitui patologia extremamente rara, tendo
sido relatados apenas 26 casos até o presente. Neste traba-
lho, é apresentada uma crianga de 9 anos em que o tumor
se localizava no eso6fago abdominal e cuja manifestacao
clinica mais importante foi disfagia progressiva. O diag-
néstico foi feito no ato operatdrio, e o tratamento constou
de esofagectomia subtotal e piloroplastia, com posterior
substituicdo esofdgica por um segmento de colo. A tnica
complicacdo pds-operatéria foi “dumping” em decorrén-
cia da piloroplastia, cujos sintomas regrediram com orien-
tacdo dietética. A revisdo da literatura demonstra que os
leiomiomas na crianca podem ser difusos ou localizados,
sendo a primeira forma a mais comum (90% dos casos).
Doze criancas apresentam associagdo com sindrome de
Alport (nefropatia com hematiria, surdez e catarata) e
outras com hérnia de hiato, dlcera péptica esofdgica e
colelitfase. Em duas criancas o tumor acometeu a arvore
trdqueo-bronquica e em quatro meninas ocorreu também
hipertrofia vulvar ou perianal. Finalmente, existe uma
forma mais rara de tumor da camada muscular do es6fago
denominada hipertrofia idiopdtica benigna, descrita em
seis criangas, cuja caracteristica histoldgica basica é a
hiperplasia ndo neoplasica das células da camada muscular
interna. Conclui-se que os leiomiomas esofdgicos, a des-
peito da raridade, devam ser considerados no diagndstico
diferencial das massas mediastinais e das estenoses esofa-
gianas na criancga.
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go,sﬁbstituigﬁo esofégic% . . .
ntre oS tumorés benignos do esd6fago em pacientes

adultos, o leiomioma € o tipo mais comum.!:2 Entretanto,
na crianga constitui afecc¢éo bastante rara, tendo sido des-
critos até o presente 26 pacientes em toda a literatura
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Abstract

The leiomyoma of the esophagus is very rare in children,
contrary to what has been observed in adults, with only 26
cases reported up to now. In this paper we present the case
of a 9 year-old child in which the tumor was located in the
abdominal esophagus, being progressive dysphagia its
most important manifestation. Diagnosis was done during
the surgical procedure, and the treatment involved sub-
total esophagotomy and pyloroplasty, with ulterior
esophageal substitution for a colon segment. The only
post-surgical complication was dumping which resulted
from the pyloroplasty. Its symptoms receded with
appropriate diet. The review of the literature shows that
leiomyomas in children may be diffuse or located, the
former being the more common case (90%). Twelve children
presented association with Alport's syndrome (nephropa-
thy with hematuria, deafness and cataract) while others had
hiatus hernia, esophageal peptic ulcer and cholelithiasis.
In two children the tumor affected the tracheo-bronchial
tree, and in four girls there was vulvar or perianal
hypertrophy. Finally, there is a rarer kind of tumor in the
esophageal muscular layer called benign idiopathic hy-
pertrophy, which has been described for six children. Its
basic histological characteristic is non neoplastic
hyperplasia of the cells of the internal muscular layer. We
conclude that the leiomyomas of the esophagus, although
rare, must be considered in the differential diagnosis of the
mediastinal mass and the esophageal stenosis in children.

J. pediatr. (Rio J.). 1994; 70(6):365-370-: leiomyoma,
fiieRbas RS prRRRsAl U BsiHE € 8presentada uma crianca em
que o tumor se localizava na por¢ao abdominal do esdfago,
estendendo-se até o cardia, e € feita uma revisdo de todos
os casos previamente relatados na literatura.

Relato de Caso

RVS, 9 anos, sexo masculino. Apresentava disfagia de
inicio insidioso, progressiva e emagrecimento havia 8
meses. Na época da consulta conseguia ingerir apenas
alimentos liquidos. O estudo radiografico contrastado
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demonstrou “estenose extensa do terco inferior do esdfago
até o cdrdia, provavelmente devido a refluxo gastro-esofa-
gico” (fig. 1). O exame endoscdpico confirmou a estenose,
com processo inflamatério da mucosa esofagiana no tergo
médio e inferior da viscera , sugestivo de esofagite péptica
de grande intensidade. Nesta ocasido, foi feita bidpsia da
mucosa e dilatacdo endoscdpica, que resultou em discreto
alivio dos sintomas pelo periodo aproximado de duas
semanas. O exame histopatolégico da mucosa confirmou a
presenga de processo inflamatério de grande intensidade.
Com este quadro indicou-se exploragdo cirtirgica para
correcdo do refluxo gastro-esofdgico. Os exames laborato-
riais (hemograma, coagulograma e sedimento urindrio) ndo

Figura 1 - Radiografiacontrastada do es6fago demonstrandore-
ducdo acentuada da luz ao nivel da por¢ao abdominal
edilatacdo a montante.

revelaram alteragdes.

O acesso a cavidade abdominal foi feito através de
laparotomia longitudinal mediana xifo-umbilical. A ex-
ploracdo do esd6fago abdominal revelou intenso processo
inflamatério em torno da viscera e um grande tumor de
formato esférico, duro, bem delimitado, de mais ou menos
Scm de didmetro, que fazia corpo com a camada muscular,
acometia toda a extensdo do segmento abdominal do
esofago e tomava aproximadamente dois tercos da sua
circunferéncia. Diagnosticou-se leiomioma e optou-se,
inicialmente, pela tentativa de enucleacdo do tumor. No
entanto, em decorréncia do intenso processo inflamatoério
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e das aderéncias do tumor as camadas do esdfago, julgou-
se que aresseccdo isolada seria tecnicamente impossivel de
ser realizada sem que houvesse lesdo aprecidvel da parede
esofagiana. Dessa forma, optou-se pela esofagectomia sub-
total. Através da incisdo abdominal, conseguiu-se a dissec-
cdo digital romba do esdfago até seu terco médio. Em
seguida, realizou-se cervicotomia esquerda no nivel da
borda anterior do musculo esternocleidomastoideo, tendo-
se assim acesso ao esdfago cervical, o que permitiu a
disseccdo romba digital da viscera, até encontrar o ponto
atingido pela via abdominal. Seccionou-se o esdfago infe-
rior no nivel do cdrdia completando-se, assim, a ressec¢io
dos segmentos tordcico e abdominal. Em virtude da mag-
nitude do ato cirdrgico e da falta de preparo prévio do
segmento de colo que seria escolhido como substituto do
esofago, optou-se por realizar esofagostomia cervical, fe-
chamento do cardia e gastrostomia para alimentagdo. Des-
de que a ressec¢do do esdfago se acompanha obrigatoria-
mente de seccdo dos nervos vagos, realizou-se piloroplas-
tia para melhor esvaziamento gastrico. A cirurgia de subs-
tituicdo do esdfago seria realizada em um segundo tempo.

Exame anatomopatolégico: o exame macroscépico do
esofago confirmou os aspectos descritos no ato operatorio.
O estudo histolégico revelou no segmento abdominal do
esofago, abaixo da camada mucosa, neoplasia mesenqui-
mal madura, constituida de fibras musculares lisas e tipicas,
dispostas em feixes entrelagados. Entre as fibras muscu-
lares existiam extensas dreas de degeneracdo hialina com
processo inflamatério linfo-plasmocitério irregularmente
distribuido (fig. 2). O limite inferior da neoplasia atingia o
cardia. A mucosa da porcdo terminal do es6fago demons-
trava intenso processo inflamatério. O diagnédstico histo-
patolégico foi de “leiomioma localizado e esofagite de
provavel etiologia péptica”.

Dois meses apds, a crianca foi novamente levada a
cirurgia para reconstrugdo do transito esofagiano. Para tal,
realizou-se a esofagocoloplastia retroesternal isoperistal-
tica, sendo escolhido um segmento de colo transverso,
irrigado pela artéria célica da esquerda, como substituto do
esofago. O segmento de colo foi transposto para o térax
mantendo-se o pediculo original, e a reconstitui¢do com-
pleta do transito foi feita com anastomose esdfago-cdlica
cervical e colo-gastrica abdominal, evitando-se assim qual-
quer anastomose intra-mediastinal. O periodo pds-opera-
torio imediato transcorreu-se normalmente, sem complica-
cdes. No seguimento ambulatorial, observou-se que o
paciente apresentou sintomas de “dumping”, decorrentes
do esvaziamento rapido do estdmago provocado pela pilo-
roplastia, que regrediram prontamente com orientacao di-
etética adequada. A degluti¢do era absolutamente normal
e o ganho de peso satisfatorio.

Discussao

A andlise do presente caso e a revisdo da literatura
pertinente permitem alguns ensinamentos praticos. O pri-
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Figura 2 - Microfotografia demonstrando o aspecto histolégico
dotumor. Observar a acentuada proliferaciio de células
musculares lisas.

meirorefere-se araridade da patologia. Até 1976, Seremetis
etal, haviam coletado 838 casos de leiomioma esofagiano,
em que a média de idade era de 44 anos e nao havia nenhum
paciente com menos de 12 anos.>

A maioria destes tumores em adultos sdo pequenos,
assintomaticos, constituindo-se em achados ocasionais de
necropsia.2 Entretanto, as criancas, em geral, manifestam
sintomas mais evidentes, por apresentarem lesdes difusas
e de maior tamanho, podendo atingir até 1420 gramas4’5,
e também pelo menor calibre do esd6fago relativamente aos
adultos. O principal sintoma clinico € a disfagia (90% dos
casos), seguida de perda de peso, dispnéia (nos casos de
leiomiomatose difusa em que ha compressao extrinseca ou
envolvimento da drvore trdqueo-bronquica), dor retroes-
ternal, vOomitos, tosse, hematémese e soluco.

Quanto a localizagdo ,sabe-se que os leiomiomas po-
dem ocorrer ao longo das porgdes tordcica e abdominal do
esdfago, sendo que raramente acometem o segmento cervi-
cal, porque a musculatura lisa involuntaria comega abaixo
deste nivel. Em relacdo a distribuicdo destes tumores ao
longo do esbdfago, a revisdo da literatura permite a identi-
ficacdo de trés entidades clinicas: o leiomioma localizado,
a leiomiomatose difusa e a hipertrofia benigna idiopatica
do esdfago. A mais descrita é a segunda forma da doenca.

O caso aqui apresentado ilustra uma situag@o extrema-
mente rara na crianga, pois a forma localizada representa
apenas 10% de todos os casos de leiomioma esofagiano, ao
contrario dos adultos, em que os tumores localizados sdo
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mais comuns.>%7 Em todos os outros casos, os leiomiomas
sdo difusos, acometendo grande extensdo da parede do
esofago. Finalmente, o terceiro tipo de afec¢do representa
uma forma peculiar de hipertrofia difusa ndo neoplésica de
toda camada muscular do esofago.

O primeiro relato de leiomiomatose esofagiana foi em
1916, em uma adolescente de 17 anos que apresentava
disfagia e que faleceu dois anos mais tarde em conseqiién-
cia de desnutri¢io grave.® Até o presente foram citados
apenas 26 casos da forma difusa ou localizada em criangas,
o que representa aproximadamente 2,5% do total de casos
relatados na literatura. Quanto ao sexo, verifica-se que sdo
1,7 vezes mais comuns em meninas do que em meninos, a0
contrario do que ocorre em adultos, em que o sexo mascu-
lino predomina. A idade dos pacientes variou entre 4 e 20
anos, e amédia foi de 14 anos, sendo apenas cinco criangas
namesma faixaetaria do caso aqui apresentado, inferior aos
10 anos.$23

Aspecto importante a ser comentado refere-se a asso-
ciacdo comoutras patologias. Inicialmente, verifica-se que
doze criangas com leiomiomatose esofagiana, pertencen-
tes a cinco familias, apresentam a sindrome de Alport,
afec¢do na qual ocorre fundamentalmente alteracdo ultra-
estrutural na membrana basal do glomérulo renal. 2 A
traducdo clinica deste defeito é a nefropatia com hematuria,
podendo ocorrer associadamente surdez e catarata. A trans-
missdo genética é ligada ao cromossomo X, embora alguns
autores, mais recentemente, considerem a heranga do tipo
autossdmica dominante.25 Em trés outros casos ocorreu
associacdo com hérnia de hiato, em um com tlcera péptica
esofdgica e em outro com colelitiase. Em quatro meninas
havia também acometimento dos genitais ou regido peria-
nal com hipertrofia ou leiomioma de vulva ou clitdris. Esta
dltima associacdo, descrita previamente em pacientes adul-
tas com o nome de “sindrome esdfago-vulvar”, € de ocor-
réncia familiar e ndo se acompanha de lesdo em outras
visceras.26:27 Finalmente, o acometimento da arvore tra-
queo-bronquica foi observado em duas criangas com leio-
mioma esofagico (Tabela 1).

A hipertrofia idiopatica benigna do es6fago em crianga
constitui a forma mais rara dos tumores da camada muscu-
lar, tendo sido citado recentemente o sexto caso da litera-
tura em crianga, de um total de 37 casos descritos. Nesta
doenga ocorre hipertrofia difusa e homogénea das camadas
musculares com aumento da luz esofagiana. Os segmentos
mais comumente acometidos sao o ter¢co médio e inferior,
sendo que a camada muscular pode atingir até 25mm de
espessura.28 O exame histolégico revela mucosa normal,
hipertrofia da muscularis mucosa, espessamento da sub-
mucosa as custas de infiltrado linfoplasmocitario e o aspec-
to caracteristico de hipertrofia e hiperplasia ndo neopldsica
das células da camada muscular interna, enquanto que a
camada muscular externa exibe apenas discreta hipertrofia
celular. A tabela 2 mostra as principais caracteristicas
clinicas de todas as criangas descritas em literatura até o
presente.2%-32
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Tabela 1 - Publicagdes na literatura sobre leiomiomas localizados e difusos na crianga

Autor/Ano Idade | Tipo Anomalias associadas Tratamento Evolucao
Hall, 1916 17 leiomiomatose difusa —_— —_— achado de
de esdfago e cédrdia necrépsia
Tschlenow, 1923 20 leiomiomatose difusa prolapso retal, pielonefrite e achado de
de esdfago e cardia peritonite, pneumonia necropsia
Harrington, 1949 19 esofago distal e cdrdia —_— ressec¢do + anastomose bem
Myers, 1951 15 localizado (ter¢o médio) | —— enucleagdo bem
Johnston, 1953 18 leiomiomatose difusa hérnia de hiato, leiomioma ressec¢do + anastomose refluxo + este-
de esdfago e cardia vulvar, hemattria e colelitiase nose esofagica
1 ano apds
Kenney, 1953 17 leiomiomatose difusa catarata, surdez, hérnia de toracotomia bilateral + fistula
de esdfago e cardia hiato, prolapso retal resseccao + anastomose bem
Wachsmuth, 18 forma localizada - leiomioma familiar ressec¢do + anastomose bem
1959 esofago distal intra-tordcica
Botting, 1965 13 localizado - R idem anterior fistula, empie-
esofago distal ma, Obito
Heully, 1971 16 idem R idem anterior bem
Tsuzuki, 1971 19 leiomiomatose difusa hérnia de hiato + tdlcera péptica| ressec¢do + substituicdo
de esdfago e cardia por tubo géstrico bem
Nahamad, 1973 14 leiomiomatose difusa —_— ressec¢do + interposicdo | bem
de esdfago e cardia de colo
Tkachenko, 1974 14 esofago distal + cardia leiomioma familiar resseccdo + anastomose bem
intra-toracica
Feins, 1977 7 leiomiomatose difusa —_— ? ?
de todo esdfago
Torres, 1983 12 esofago distal + cdrdia hematdria, catarata, ressec¢do + anastomose bem
(3 casos) hipertrofia vulvar, surdez
19 esdfago distal + cardia hematiria, catarata, resseccao + anastomose 6bito
acometimento vulvar e
trdqueo-brénquico
20 todo o esdfago hematiria, catarata e surdez miotomia 6bito
Torres, 1985 4 esofago distal hematiria, surdez e catarata —_— em observagio
(2 casos) 7 esofago distal hematiria D em observagio
Roussel, 1986 9 esOfago distal + cardia hematdria, surdez, catarata ressec¢do + anastomose bem
intra-toracica
Bourque, 1989 6 esofago distal + cérdia —_— ressec¢do + anastomose fistula, absces-
(2 casos) intra-tordcica $0, pneumonia
13 esofago abdominal —_— enucleacao abscesso, diver-
(localizada) ticulo + refluxo
Leborgne, 1989 9 leiomiomatose difusa do | catarata congénita miotomia circular refluxo gastro-
(4 criancas esOfago + cardia esofdgico
e 1 adulto) 20 idem anterior leiomiomatose traqueo- ressec¢do + anastomose 6bito (adeno-
bronquica, genital e perianal, esdfago-gdstrica carcinoma de
catarata bilateral vesicula biliar)
2 idem anterior catarata, nefropatia hematurica | esofagocoloplastia bem
8 idem anterior surdez, catarata, nefropatia esofagocoloplastia bem
Marujo, 1989 11 leiomiomatose difusa —_— ressec¢do + esofago- bem

gastroplastia
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Para o diagndstico dos leiomiomas de esofago, os
exames subsididrios mais importantes sdo radiografia sim-
ples de térax, radiografia contrastada do es6fago, endosco-
pia e tomografia computadorizada. Os tumores de grandes
proporgdes sdo visiveis naradiografia simples e tomografia
como massa no mediastino posterior. A radiografia contras-
tada demonstra zona de estenose correspondente ao local
do tumor e dilatacdo da luz esofagiana a montante dessa
regido. O exame endoscépico revela estenose no nivel do

Tabela 2 - Trabalhos sobre hipertrofia idiopdtica do esofago na

crianca.
Autor/Ano | Idade | Anomaliasassociadas Evolucio
Pritchard, 3 hipertrofia de cAmaras obito

1920 meses | cardiacas, piloro e
vélvulaileo-cecal

Guthrie, 11 hipertrofia de duodeno, | 6bito
1945 anos | jejuno e piloro

Spencer, 3 pseudo-hermafroditismo| 6bito

1961 anos | masculino, microcefalia, | (insuficiéncia
hipertrofia do estdmago, | cardiaca)
piloro, duodeno, jejuno

eileo
Blank, 6 catarata 6bito
1963 meses (insuficiéncia
respiratéria)
Uhrich, 10 estdmago e intestino 6bito
1965 dias | delgado
Kreczy, 8 — miotomia
1990 anos (sem resultado)

Ressecgdo +
substituicdo

esofdgica por
tubo gastrico

tumor em graus varidveis, com revestimento mucoso inte-
gro, ando ser que ocorra esofagite de refluxo concomitante.

As afeccdes que se confundem com o leiomioma esofa-
gico localizado sdo acaldsia do cardia e estenose péptica,
dada a maior incidéncia do tumor nos dois tercos inferiores
da viscera. Habitualmente, o exame endoscépico permite
a confirmacdo diagndstica final, o que ndo se verificou no
presente caso em decorréncia da associagdo com refluxo
gastro-esofdgico e esofagite péptica.

Os dois primeiros casos citados na literatura (1916 e
1923) ndo foram submetidos a tratamento especifico e o
diagnéstico foi feito durante a necrdépsia. Dois outros
encontram-se em observagao, e os 22 restantes foram trata-
dos cirurgicamente, com 3 6bitos relacionados ao procedi-
mento cirdrgico (13,7%).
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Os tratamentos cirdrgicos propostos para o leiomioma
esofdgico sdo, basicamente, incisdo longitudinal ampla
sobre o tumor (miotomia) até a exposi¢do do plano sub-
mucoso, enuclea¢do da massa tumoral, resseccdo do seg-
mento esofdgico correspondente ao tumor e, finalmente,
esofagectomia subtotal.

A miotomia longitudinal, técnica semelhante a que se
faz para o tratamento da acaldsia do cardia e que pode ser
usada nos leiomiomas de adultos33, ndo parece ser apro-
priada para a crianga, dada a perspectiva do crescimento do
tumor e recidiva precoce dos sintomas. A enucleacdo da
massa tumoral é procedimento simples, porém sé pode ser
utilizada nos tumores pequenos, tendo sido realizada em
apenas dois pacientes. Pode levar a graves complicagdes
pés-operatoérias (fistulas, empiemas pleurais e abscessos)
quando ocorre lesdo acidental da mucosa esofdgica.

A ressec¢do segmentar do esdfago, nos casos de leio-
mioma da por¢do abdominal da viscera, seguida de anasto-
mose esOfago-gdstrica, apresenta o grave inconveniente de
resultar em uma anastomose intra-mediastinica a qual, na
eventualidade de uma deiscéncia, podera provocar grave
processo infeccioso (mediastinite aguda) com grande risco
de vida. Além disso, pode ocorrer no pds-operatorio tardio
refluxo de contetido géstrico para o segmento esofdgico
remanescente, esofagite péptica e estenose. Essa complica-
cdo decorre da impossibilidade técnica de construir meca-
nismos anti-refluxo quando se realiza a anastomose esdfa-
go-gastrica.

Finalmente, a ressec¢do subtotal do es6fago preservan-
do apenas o segmento cervical parece ser a melhor técnica,
pois, além da permitir a remocao de todo o tumor, evita
qualquer anastomose no mediastino. A substitui¢do do
esofago ressecado pode ser feita, basicamente, através de
trés técnicas: a) esofagocoloplastia, em que se utiliza um
segmento de colo direito irrigado pela artéria célica direita
ou de colo esquerdo, irrigado pela artéria cdlica esquerda;
b) tubo géstrico, em que o esdfago é substituido por um tubo
confeccionado a partir da grande curvatura géstrica; c)
esofagogastroplastia ou levantamento gastrico, em que se
efetua a liberag@o da grande e pequena curvatura do esto-
mago, o que permite a mobilizacido do fundo géstrico até
0 pescogo e anastomose com o esdfago cervical. Todas
essas técnicas apresentam a grande vantagem de evitar
qualquer tipo de anastomose no mediastino. No presente
caso, optou-se pelo primeiro tipo de cirurgia, em virtude da
maior experiéncia pessoal do autor (UT), dos baixos indices
de complicagdes, da menor morbidade, mortalidade nula e
dos excelentes resultados funcionais pés-operatérios.>*
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