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Resumo

E apresentado um caso de um doente com do-
enca de Waldenstrom diagnosticada na sequén-
cia do esclarecimento de didtese hemorrdgica.
O aparecimento de um quadro de retropneumo-
peritoneu e pneumoperitoneu, no decurso da te-
rapéutica, levou a um segundo diagnostico de
uma patologia rara nas enfermarias de Medici-
na.
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Abstract

The authors present a case of Waldenstrom di-
sease, diagnosed during the study of a hemor-
rhagic disorder. The appearance of a pneumo-
peritoneum and a retropneumo-peritoneum led
to the diagnosis of a second disease, rarely found
in a medical ward.

Key words: hemorrhagic diathesis, pneumope-
ritoneum, pneumatosis

Introducdio

A pneumatose intestinal € uma rara entidade caracte-
rizada pela presenca de multiplos quistos de contetdo
gasoso dispersos pela parede intestinal e/ou mesenté-
rio"3,

Foi descrita pela primeira vez em 1730 por du Vernoi,
que encontrou num cadaver os referidos quistos’.

A auséncia de sintomatologia caracteristica, simulan-
do, por vezes, quadros de abdomen agudo e hemorra-
gia digestiva, com aspectos radioldgicos de pneumo-
peritoneu, poderdo levar a intervengoes cirtrgicas des-
necessarias"4,

Apresentamos um caso de doenca de Waldenstrom
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em que o achado de um retropneumoperitoneu sem
qualquer sintomatologia do foro gastrintestinal nos aler-
tou para a hipotese de pneumatose intestinal.

Caso clinico

Os autores apresentam o caso de um doente de 78
anos de idade, raca caucasiana, natural e residente na
Amadora, casado, reformado (ex-serralheiro naval).
Internado no nosso Servico para esclarecimento de di-
atese hemorragica.

Cerca de 8 meses antes, iniciara queixas de astenia,
adinamia, anorexia nao selectiva e emagrecimento de
cerca de 10 Kg (num més). Quatro meses depois, vari-
os episodios de epistaxis bilaterais abundantes, nao
desencadeadas por qualquer esfor¢o e autolimitadas.
Um més depois, agravamento da sintomatologia cons-
titucional e aparecimento de ulceracio dolorosa san-
grante da mucosa jugal com cerca de 1 cm de didmetro
e alargamento progressivo. Recorreu ao seu médico
assistente, que o medicou com terapéutica topica, cujo
nome desconhecia. Um dia antes de recorrer a Urgén-
cia, surgiram espontaneamente equimoses e petéqui-
as, dispersas pela face e membros.

De referir que o doente negou qualquer outra sinto-
matologia acompanhante, nomeadamente perdas he-
maticas de outras localizacoes, febre, coloracio ictérica
da pele ou esclerdticas, edemas ou queixas digestivas,
cardio-respiratorias ou neurologicas.

Dos seus antecedentes pessoais, a salientar episddio
de hemorragia digestiva alta (2 anos antes) com o diag-
noéstico de hérnia do hiato, ingestdo esporddica de in-
dometacina por lombalgias de tipo mecanico e habitos
etanolicos irrelevantes.

A entrada na enfermaria, o doente estava ltcido, ori-
entado temporo-espacialmente, com um razoavel esta-
do geral e de nutricao, palidez da pele e mucosas, anic-
térico, eupneico, acianotico e apirético. Nao havia per-
das hematicas visiveis € nao eram palpdveis adenome-
galias nas varias cadeias ganglionares. Apresentava equi-
moses extensas das regides malares e péri-bucais, bem
como petéquias nas superficies de extensao dos mem-
bros. A mucosa jugal direita apresentava tlcera de 3 ¢cm
de didmetro, bordos regulares, fundo nacarado e san-
grante. A TA era de 134/76 mmHg (braco direito, senta-
do), pulso de 70 ppm (rra), FR de 16 ciclos/m. A aus-
cultacdo cardiopulmonar era normal. O abdoémen era
indolor, sem hepatosplenomegalia ou massas anormais;
estavam ausentes sopros vasculares. O exame da colu-
na vertebral e genito-protologico foram normais. Os
membros ndo apresentavam deformidades ou edemas,
0s pulsos arteriais eram palpaveis nos pontos de elei-
¢do, ritmicos, regulares, amplos e simétricos, 0s trajec-
tos venosos estavam livres. O exame neuroldgico nao
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apresentava alteracoes, salientando-se a fundoscopia
que revelou sinais de angiosclerose.

Para esclarecimento da situacao, o doente foi sub-
metido a virios exames complementares de diagnosti-
CO:

Hemograma: GV 1800000/mm3; Hg 6,0/dl; Ht 18,7%;
VGM 99,8 *; CHGM 32,1/dl; HGM 32,1/dl; reticuloci-
tos 0,3%; plaquetas 9000/mm3; GB 3700/mm3 (N 42,6%,
L 54,9%, M 2,5%, E 0,7%, B 0,2%); TP 87%; PTT 24 s;
ureia 46 mg/dl; creatinina 1,1 mg/dl; glicemia 109 mg/
dl; bilirrubina total e directa 1,1/0,2 mg/dl; TGO/TGP
34/7 mg/dl; Na 137 mg/dl; K 3,8 mg/dl; Ca 9,2 mg/dl;
icido urico 8,3 mg/dl; proteinas totais 7,8g/dl; electro-
forese: albumina 53,8%; ol 3,9%; o2 8,9%; B 8,3%; vy
25,1%).

Imunoelectroforese das proteinas com doseamento
das imunoglobulinas: IgG 1770mg/dl (normal de 82 a
1700); IgA 146mg/dl (normal de 100 a 490); 1gM 3834
(normal de 50 a 320); Ig | K 540 mg/dl (normal de 200 a
400); Igl A 197 gamapatia monoclonal IgM.

ECG, ecocardiograma e ecografia abdominal sem al-
teracoes; Rx do esqueleto osteopenia difusa, sinais de
osteoartrose grave da coluna lombo-sagrada. Rx de t6-
rax — sem alteracoes. Mielograma — medula muito abun-
dante, celularidade aumentada, gordura diminuida; gra-
nulécitos 0%, sem megacariocitos, 7% de mastocitos,
27% de linfocitos maduros, 21% de células da linha lin-
foide com cromatina nuclear mais laxa e com nucléo-
los visiveis. Biopsia 6ssea — medula hipercelular com o
espaco medular substituido por infiltrado difuso de
células com morfologia de pequenos linfocitos. Hema-
topoiese diminuida (<10%).

Perante o quadro clinico e os exames complementa-
res de diagnostico, concluimos estar perante uma do-
enc¢a de Waldenstrom. O doente iniciou terapéutica com
prednisolona 1 mg/Kg/dia e clorambucil 6 mg/dia. Re-
gistou-se uma melhoria progressiva da diatese hemor-
ragica, com melhoria franca da contagem plaquetaria.

Ao 162 dia de corticoterapia e 12° dia de clorambucil,
quando da realizacio de TAC toéraco-abdominal, sur-
giu imagem de pneumoperitoneu extenso e retropneu-
mo-peritoneu. Nessa altura fez RX simples do abdoé-
men, que confirmou as imagens da TAC e ainda a pre-
senca de multiplas formagdes quisticas de contetido
aéreo, dispersas pelas paredes do colon (em toda a sua
extensdo), bem como do sinal de Chilaiditti. O clister
opaco viria a reafirmar estes dados.

Perante um doente completamente assintomatico,
com uma observacdo abdominal totalmente indolor (re-
velando somente timpanismo generalizado), conclui-
mos estar perante um caso de pneumatose intestinal.
Apos observacdo cirtrgica, o doente permaneceu em
repouso absoluto no leito e foi medicado com metro-

nidazol (500mg p.o. 8/8h). Foram feitas reavaliacoes
imagioldgicas periddicas. Assistiu-se a uma reabsorcio
gradual do ar livre intra-abdominal e desaparecimento
das formagdes quisticas em cerca de um més. Nao houve
novos episddios semelhantes.

Comentarios

A presenca de multiplos quistos de contetido gaso-
s0, dispersos na mucosa e/ou sub-serosa das paredes
do intestino e/ou mesentério, que pode envolver todo
o tubo digestivo, constitui o aspecto caracteristico da
pneumatose intestinal“?. Esta entidade apresenta-se em
trés formas distintas™:

-primaria, na qual ndo ha patologia gastrintestinal
subjacente, cujo atingimento se limita a submucosa,
sendo geralmente segmentar e predominantemente a
nivel do hemicolon esquerdo e mesentério;

-secunddria, na qual existem processos patologicos
predisponentes, doencas inflamatérias do intestino,
peritoneu ou apéndice, situacdes obstrutivas do tubo
digestivo, doencas infecciosas intestinais (como a tu-
berculose, parasitoses, barotraumas), iatrogenia (endos-
copias), processos isquémicos intra-abdominais ou
outras patologias, tais como a fibrose quistica, os lin-
fossarcomas, a carcinomatose peritoneal, a terapéutica
com esterdides ou quimioterapia, a esclerodermia e
outras doencas do conjuntivo®, a insuficiéncia cardiaca
e a DPOC. Este tipo atinge sobretudo a subserosa de
modo continuo ou segmentar e mais a nivel do intesti-
no delgado, colon direito ou estdbmago;

-infantil, aspectos cursando paralelamente a colites
necrosantes da infincia*, geralmente com evolug¢des
fulminantes.

A causa desta patologia é desconhecida™. Ha virias
teorias em relagdo 4 sua patogenia'; mecinica (aumen-
to da pressio intra-abdominal), bacteriana (hiperproli-
feracdo da flora anaerdbia intestinal), pulmonar (rotu-
ras alveolares com gis a atravessar o mediastino) ou
dietética (auséncia enzimdtica ndo caracterizada que
conduziria a hiperfermentacio.

O diagnostico desta rara entidade é baseado funda-
mentalmente nos achados radiologicos', como desen-
volveremos mais adiante. A sintomatologia podera es-
tar totalmente ausente ou ser idéntica a um coélon irrita-
vel3. Nas localizagbes do colon podera surgir diarreia
(56%) e/ou hematoquesia (50%); nas lesdes do delga-
do, poderemos encontrar queixas de vomitos (59%),
distensao abdominal (59%), perda de peso (55%) ou
dores abdominais incaracteristicas (53%)*. Nao h4, pois,
um quadro clinico tipico desta entidade.

No exame objectivo, poderemos encontrar timpanis-
mo, geralmente preponderante nos quadrantes superi-
ores do abdémen, e, por vezes, poderdo palpar-se pe-
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quenas massas crepitantes intra-abdominais’.

Nos exames imagioldgicos, indispensaveis para o
diagnostico!, surgem aspectos caracteristicos?:

1) no RX simples do abdémen (diagnéstico em 2/3
dos casos) surgem imagens de quistos aéreos e/ou
pneumo ou retropneumoperitoneu, bem como colec-
¢Oes aéreas compartimentadas, mais ou menos exten-
sas. Podera ainda surgir o sinal de Chilaiditti (em 15%
dos casos), que consiste na interposi¢do de uma ansa
intestinal entre o figado e a hemictpula diafragmatica.

2) no clister opaco sio patentes defeitos de preen-
chimento ou lesdes polipoides das paredes intestinais,
bem delimitadas, de varios tamanhos e que nio alte-
ram as pregas da mucosa; poderdo ainda ser visiveis
contornos aéreos em volta das paredes abdominais.

3) nas endoscopias digestivas, poderdo ver-se mas-
sas transparentes e depressiveis ao toque, que desapa-
recem com a bidpsia.

4) a TAC, com a sua elevada resolucio, confirmara os
aspectos revelados pelos outros exames de imagem,
nao sendo, contudo, imprescindivel para o diagnosti-
co.

Embora geralmente com apresentagdes clinicas dife-
rentes, importa fazer o diagnoéstico diferencial com ou-
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tras patologias que poderdo dar aspectos radiolégicos
semelhantes!, como sejam a gastrite enfisematosa, as
enterites agudas, o linfangioma do peritoneu, a lipo-
granulomatose esclerosante, a doenc¢a de Whipple ou
a colite quistica.

O prognéstico da pneumatose intestinal é imprevisi-
vel'3 havendo casos de curso cronico com periodos
de remissao/agudizacdo; ha curas espontineas em cer-
ca de 29%. Nas formas secundarias, o prognostico de-
pendera essencialmente da doenca de base®.

Como complica¢des (3%)*, encontram-se descritos
casos de obstrucdo intestinal, perfuracdo e hemorragi-
as gastrintestinais, obrigando, por vezes, a cirurgia.

A terapéutica médica®® consiste no recurso a antibio-
terapia (ampicilina ou metronidazol) e ao repouso. Ha
autores que advogam o uso de oxigenoterapia em al-
tos débitos, mas os resultados nao sio concludentes.

No caso clinico que apresentamos, as causas desen-
cadeantes poderao ter sido, quer o processo neoplasi-
co de base — doenga de Waldenstrom, quer a hérnia do
hiato, quer a terapéutica efectuada (prednisolona e clo-
rambucil). Com a instituicao da antibioterapia e do re-
pouso houve regressao completa dos aspectos de pneu-
matose, nio tendo havido recaida apos cerca de ano e
meio de seguimento.
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