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RESUM O: A escleroder mia ou escler ose sistémica progressiva é uma doenga auto-imune de causa desconhecida que se car acteriza
por fibrose da pele, vasos sanguineos e de alguns outros 6r géos, como 0s pulmdes, coragdo, rins e trato gastrintestinal. Sintomas
atribuiveisao comprometimento gastrintestinal podem estar presentesem até50% dospacientes, sendo osmaisfreqientes, relacionados
as manifestacOes esofagianas e anorretais. Anormalidades na motilidade intestinal com freqiiéncia levam a desnutricéo,
super crescimento bacteriano e quadr o de pseudo-obstr ugio ou mesmo semi-obstr ucgo intestinal. E apresentado um caso depaciente
com escleroder mia ha 43 anos, evoluindo com quadr o de semi-obstr ugéo, apresentando distensdo abdominal, célicasrecorrentese
desnutricdo grave. Sem respostaao tratamento clinicofoi submetidaacirurgiaqueevidenciou quadr o obstrutivo por comprometimento
ileal, o qual foi tratado por bypass ileo-cdlico. Lesdo intestinal por esclerodermia levando a quadro de obstrugéo é raramente
descritanaliteraturamédica e, portanto, o tratamento de escolha ainda néo foi definido.

Descritores: Esclerose sistémica progressiva, esclerodermia gastrointestinal, pseudo- obstruggo intestinal

INTRODUCAO

A esclerodermia ou esclerose sistémica
progressiva € uma doenga de etiologia desconhecida
caracterizada pela proliferacdo de tecido conjuntivo
associado aumavariedade de disturbios funcionais de
varios sistemas organicos e que acomete, mais
freguentemente, mulheres entre 30 e 40 anos. Apesar
das principais manifestacbes ocorrerem na pele e
sistemavascul ar, ocorrem também distlirbios em outros
sistemas, os quai s podem definir o quadro clinico, como
no acometimento intestinal, produzindo disfungdes da

motilidade e ma absorcao®. A patologia consiste em
inflamacg&o severa com fibrose densa e atrofia da
camada muscular propria e conseqiente substituicdo
por tecido conjuntivo naparedeintestinal 234, A doenga
pode ocorrer como entidade Unica ou fazer parte da
sindrome CREST (calcinose, Fenémeno de Raynaud,
hipomotilidade esofagiana, esclerodactilia e
telangiectasia)®.

A esclerodermia é umadoencamultisistémica
com uma variedade de complicagbes. Estima-se que
50 % dos pacientes morrem em 5 anos. A mortalidade
associada com a doenga tem influenciado a decisio
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cirtrgica®, sendo que as opcles terapéuticas para as
complicagOes do escleroderma intestinal avangado
ainda séo limitadas®. A primeira colectomia por
esclerodermia foi descrita em 1931, em um paciente
com dilatacdo coldnica e obstrucao’. Tem sido
considerado que, a despeito dos riscos da doenca
sistémica, a mortalidade pode ser diminuida com
abordagem cirdrgica precisa, como em quadros com
crisesintra-abdominais frequentes.

RELATO DO CASO

Paciente de 61 anos, sexo feminino, com
diagndstico de esclerodermiaha 43 anos, apresentando
grave acometimento cutaneo com fenbmeno de
Raynaud (Figura-1). Hacercade 20 anosfoi submetida
a gastrectomia parcial e reconstrugdo em Y de Roux
por graverefluxo gastro-esofagico. Hacercade 2 anos
apresentava quadro de distensdo abdominal (Figura-
2) associada a dor em cdlicas recorrente com historia
deinternagdesfreqguentes pelamesmasintomatol ogia.
Propedéuticaradiol 6gicasugeriaapresencadetransito
intestinal lento e dilatac&o do intestino delgado, sem
nenhum ponto evidente de obstrucéo (Figura-3). Fez
uso de diversas medicaces, dentre elas todos os pro-
cinéticos disponiveis, incluindo octreotide, porém
mantinha sintomatologia associada a quadro de
desnutricdo grave e desidratagcéo. Submetida aterapia
nutricional e, naseqiiéncia, alaparotomiaexploradora,
aqua evidenciou acas de delgado comprometidas,

Figura 1 — Acometimento cutaneo das méos com fendmeno de
Raynaud.
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Figura 2 — Distensdo abdominal secundaria ao quadro intestinal
semi-oclusivo.

distendidas e de aspecto fibrosado (Figura-4) e regido
deileodistal com fibrose acentuada causando estenose
da luz intestina (Figura-5). Devido ao grave estado
nutricional foi realizado apenas ” bypass’ ileo-
transverso (Figura-6) com boaevolucgéo pds-operatoria
e melhora da sintomatol ogia clinica.

DISCUSSAO

A esclerodermia € uma doenca do colégeno,
de etiologiadesconhecida, que afeta primariamente o
tecido conjuntivo, acometendo varios 6rgéos. O
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Figura5— Area fibrotica em ileo terminal levando a quadro de

Figura 3 — Tréansito intestinal baritado evidenciando importante semi-ocl uso intestinal.

retardo e dilatacdo intestinal sem érea de obstrugéo mecénica.

Figura 4 — Dilatacao intestinal por acometimento difuso secun- Figura 6 — Bypass por anastomose ileo-colica |atero-lateral.
dario & esclerodermia.

processo patol dgico bésico € afibrose progressiva 2. fibrose e lesbes vasculares na pele (98%), no trato
Mais da metade dos pacientes com esclerodermiatem gastrointestinal (74%), nos pulmdes (59%), figado
evidéncias clinicas de envolvimento gastrointestinal, (49%), pericardio (41%) e miocardio (26%)°.

mais comumente acometendo o es6fago. Em 58 O envolvimento gastrintestinal pela doenca

autdpsias estudadas, D' Angelo e cols encontraram ocorre mais na forma de disfuncéo esofégica e
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manifestagcdes anorretais, sendo o acometimento
intestinal bem menos comum. As complicacbes
gastrointestinais mais freqlientes sdo: 1) distarbios de
motilidade, 0 que aumenta o crescimento da flora e
agravaamaabsorcdo e adistensdo; 2) refluxo gastro-
esofégico, por estase de fluido géstrico e diminuicéo
do esvaziamento do estémago; 3) maabsorcdo em 40%
dos pacientes, associada a hipomotilidade; 4)
constipagéo por perda do reflexo gastrocdlico e da
capacidade propulsiva coldnica, podendo levar a
quadros deimpactacéo fecal; 5) ul ceragdes que podem
causar hemorragiasevera, infarto intestinal, perfuragéo
e peritonite e 6) pneumatose cistéide intestinal,
algumas vezes associada a isquemia intestinal 2° e
raramente, pneumoperitbneo por perfuracao
intestinal *°.

A hipomoatilidade é o sintoma cardinal do
envolvimento intestinal pela esclerodermia, causando
retardo significativo no trénsito intestinal e levando a
constipacdo®. A estase propicia supercrescimento
bacteriano e, subseqlientemente, sindrome de ma
absor¢do, embora outras causas para esta sindrome
tenham sido postuladas, como por exemplo, deficiéncia
de enzimas digestivas e defeito intrinseco da funcéo
absortiva'. A motilidade pode estar comprometida a
ponto de causar uma “obstrucéo funcional” do
intestino, levando a sintomas similares aos de uma
obstrugdo mecéanica.

O acometimento intestinal geralmente levaa
guadros cronicos, de evolugdo lenta e progressiva.
Ao exame, geralmente os paci entes apresentam estado
geral comprometido, fraqueza, desidratacdo e
sintomatologia caracteristica de méa absor¢éo, como
desnutricdo grave, perdaponderal e anemia. Anorexia,
nauseas e voémitos podem fazer parte do quadro
clinico. Dor abdominal, geralmente em célica, e
constipacéo sdo rel atadas e namaioriadas vezes, estéo
presentes ha varias meses ou até anos, sendo que
geramente ja foram realizadas vérias tentativas de
tratamento clinico®®. O exame fisico evidencia as
alteragdes e sinais tipicos da doenca de base, como
pele fibrética, dedos endurecidos e com movimentos
limitados, telangiectasias e fenbmeno de Raynaud,
um achado muito comum®. A distenséo abdominal é
gueixa freqliente, sendo que ao exame é comum dor
apal pacéo profunda. Exames complementares podem
demonstrar quantidade aumentada de gordura nas
fezes, anemia, caréncia de vitamina B12, todos
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decorrentes da ma absorcéo. A propedéutica de
imagem geralmente sugere um periodo de transito
intestinal baritado lento, dilatacdo dos segmentos do
intestino e auséncia de obstrugdes mecanicas, apesar
da clinica sugestiva'.

A fisiopatol ogia da hipomotilidade intestinal
pode, pelo menos em parte, ser explicadapelaatrofia
damucosa, submucosa e camadas muscul ares, devido
adeposicao de colageno e fibrose nessas estruturas’,
causando diminuicdo das células ganglionares do
plexo mioentéricol. Como consequéncia da atonia
pode surgir impactacdo das fezes e acimulo gasoso,
provocando distensdo, ileo paralitico e super-
crescimento bacteriano, exatamente como observado
no presente caso. O seguimento aténico atua como
um ponto de obstruc&o funcional ou de pseudo-
obstrucéo.

Inicialmente, os laxativos e procinéticos
exercem algum efeito e alguns autores defendem o
tratamento precoce e agressivo com esses medica
mentos'®. Porém, com aprogressao do quadro, tal efeito
diminui e as drogas geralmente utilizadas (cisaprida,
octreotide e outras) ja ndo apresentam impacto
significativo na doenga avangada'.

Com relagdo a abordagem terapéutica mais
resolutiva, amaior fonte de divida surge no que diz
respeito ao papel da cirurgia. Geralmente, em
decorréncia da proeminéncia dos sintomas, a
|aparotomia costuma ser indicada e pode evidenciar
fontes de obstrugdo como aderéncias, estenoses
verdadeiras e fecalomas. Haque e cols descreveram
um caso de volvo como fonte de obstrugéo em
paciente com esclerodermia?. Em muitos casos, a
laparotomia pode ter papel diagnéstico e
terapéutico'®. Na maioria das vezes, 0 motivo da
obstrugdo é um segmento atbnico, geramente de
aspecto fibrosado a macroscopia, como encontrado
neste caso.

A resseccdo cirdrgica do segmento atonico é
desencorgjada por alguns autores, sob o0 argumento de
que, na doenca avangada e severa, o envolvimento
intestinal € tédo extenso que o procedimento seria
inefetivo 2 . Porém, ha relatos de que a resseccdo do
segmento atbnico aumenta a chance de sucesso do
tratamento!. Entretanto, como 0s pacientes se
apresentam desnutridos e com estado geral
comprometido, na maioria das vezes grandes
ressecgdes séo evitadas, optando-se, muitas vezes, por
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derivagdo intestinal. No presente caso, observou-se CONCLUSAO
mel horasignificativadaqualidade de vidada paciente,
como relatado por outros autores 2. J& a obstrucéo
mecanicadevidaaformacdo de volvosrepresentauma O acometimento gastrointestinal pela
emergénciacirdrgica *. esclerodermia j& esta bem estabel ecido, bem como os
Outrafonte dediscussdeséacercadotamanho  prejuizos que isto acarreta a satide dos pacientes,
do segmento a ser ressecado, n&o estando ainda  como por exemplo, desnutri¢io, diarréia,
estabelecido se deve ser ressecado somente o desidratacdo, dor abdominal, constipacéo, entre
segmento atonico que resulta em pseudo-obstrucdo  gutros, Este comprometimento intestinal em muitos
ou todo o segmento intestinal acometido pela  casos simula quadros de obstrucdo intestinal,
esclerodermia’*. tratando-se na verdade de uma obstrucgo funcional
Outros pontos de controvérsia relacionam-se oy pseudo-obstrugso. A conduta diante destes casos
a resposta modesta ao tratamento cirdrgico e @ ¢ controversa, mas a cirurgia tem se tornado uma
aumento expressivo de morbimortalidade em muitos opcéo cadavez mais atraente, pois apesar de acarretar
casos"*, além dagrande possibilidade derecidivasou  morbjdade e mortalidade consideraveis, ha muitos
complicages nos segmentos remanescentes®*, casos em que ocorre recuperacdo satisfatéria. No
Como muitos pacientes podem apresentar  entanto, permanecem indefinidas muitas questdes
acentuada melhora da qualidade de vida ap6s rel acionadas ao melhor momento para a intervencéo
intervencgdo cirdrgica, esta conduta tem sido consi- cirlirgica, assim como suatética. S0 necessariosmais
derada como a mais apropriada em pacientes COm  estudos a respeito do papel da cirurgia na
quadros obstrutivos ou semi-obstrutivos e grave  esclerodermiaintestinal e bom senso do profissional
comprometimento do estado geral** experiente diante desta situaco.

SUMMARY: Sclerodermaor progressive systemic sclerosis (PSS) isa self-immuneillness of unknown causethat ischaracterized by
fibrosis of the skin, blood vessels and some other tissues like the lungs, heart, kidneys and gastrointestinal system. Attributable
symptomsto the gastrointestinal involvement can be present in up to 50% of the patients, esophageal and anorectal manifestations
being morefrequent. Abnormalitiesin theintestinal motility frequently lead to malnutrition, bacterial over-growth and intestinal
pseudo-obstruction. We report a case of scleroderma with intestinal pseudo-obstruction presenting chronic abdominal cramps,
bloating and malnutrition with noresponseto clinical approach. Patient underwent surgery with diagnosisof intestinal obstruction
by annular ileal fibrosistreated by ileocolic bypass. Intestinal injury causing obstruction israrely described in the literature and
thereforethetreatment of choiceisnot yet defined.

Key words: Progressive systemic sclerosis, gastrointestinal scleroderma, intestinal pseudo-obstruction.
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