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RESUMO | A doenga venooclusiva inflamatéria mesentérica é uma causa rara de isquémia intestinal, caracteri-
zando-se pelo atingimento das veias mesentéricas e suas tributédrias, sem envolvimento concomitante do sistema
arterial. A propoésito desta entidade os autores apresentam o caso clinico de um doente, com quadro suboclusivo
intestinal e cujo estudo endoscépico do célon mostrou mucosa edemaciada, com acentuado compromisso da dis-
tensibilidade do célon sigméide e descendente, traduzindo-se radiologicamente por estenose irregular do célon,
a sugerir neoplasia. As bidpsias do c6lon foram negativas para neoplasia pelo que, perante a suspeita clinica, foi
submetido a ressec¢do de segmento atingido. O estudo anatomopatolégico da peca operatoria revelou tratar-se de
uma doenga inflamatéria venooclusiva. Verificou-se boa evoluc¢ao clinica. Discutem-se os principais aspectos do
diagnéstico e terapéutica. GE-] Port Gastrenterol 2010; 17:23-27.

PALAVRAS-CHAVE: Doenca venooclusiva, isquemia mesentérica.

ABSTRACT | Mesenteric inflammatory venooclusive disease is a rare cause of intestinal ischemia. Diagnosis is
based on the demonstration of inflammation of mesenteric veins, without concomitant involvement of the arterial
system. The authors describe the clinical case of a patient admitted with an intestinal obstruction, submitted to
colonoscopy which showed edema of the mucosa and decrease of the distensibility of sigmoid and descendent.
Radiological study revealed an irregular stenosis suggestive of a tumor. Biopsy was inconclusive. A segmental
resection of involved bowel was performed and histological examination of the ressected specimen has shown al-
terations compatible with venooclusive disease. Good clinical evolution was verified. We discuss the main aspects
of the therapeutic and diagnosis. GE-] Port Gastrenterol 2010; 17:23-27.
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INTRODUCAO

A doenca inflamatoria venooclusiva é uma causa rara de is-
quemia mesentérica de origem exclusivamente venosa, ou seja,
caracteriza-se por inflamacéo e oclusdo do fluxo sanguineo das
veias e vénulas mesentéricas, na auséncia de arterite mesentérica
ou vasculite extra-intestinal. O diagndstico clinico é dificil, com
sintomas que podem mimetizar doenca inflamatéria ou mesmo
neoplasias, nomeadamente quando ocasiona espessamento fo-
cal do célon®. Os doentes mostram-se habitualmente refractérios
a terapéutica médica conservadora, pelo que o tratamento cirtr-
gico é essencial*®. O diagnéstico é geralmente estabelecido pelo
estudo anatomo-patolégico da peca operatéria. Os casos descri-
tos na literatura cursaram com prognostico favoravel, sendo rara
a recorréncia’.

A propésito desta entidade os autores descrevem o caso clinico
de um doente com quadro suboclusivo, cujo estudo complemen-
tar endoscopico e radiolégico apontava para possivel neoplasia
do célon, pois apresentava estenose irregular e segmentar do
colon sigmoéide, cujas bidpsias foram negativas para neoplasia.
Foi submetido a laparotomia exploradora, com resseccdo do seg-
mento célico atingido, tendo o estudo anatomopatolégico reve-
lado tratar-se de doenca inflamatéria venooclusiva mesentérica.
Discutem-se os principais aspectos da clinica, patogénese e tera-
péutica da doenca, baseados na literatura actual.

CASO CLiNICO

Doente de 69 anos, sexo masculino, raga caucasiana, admitido
no Servico de Urgéncia por queixas de dejeccdes com muco e san-
gue vivo em quantidade moderada. Referia inicio das perdas he-
miaticas ap6s realizacdo de colonoscopia em ambulatério 15 dias
antes, solicitada pelo seu médico assistente por queixas, com cerca
de 4 semanas de evolugio, de dor abdominal localizada ao flan-
co esquerdo, tipo moinha, persistente, e diminui¢ao do transito
intestinal para fezes e gases também de inicio recente e tenesmo.
Negava febre, queixas perianais ou outras. A colonoscopia de que
era portador, e que apenas foi possivel até a juncdo recto-sigmoéide
por mé preparacdo, mostrava mucosa congestiva tendo sido reali-
zadas bidpsias que apontavam para “inflamagao inespecifica”.

Dos antecedentes pessoais destacavam-se herniorrafia ingui-
nal aos 58 anos, hipertensao arterial, dislipidémia e hiperplasia
benigna da prostata, para o que estava medicado com perindo-
pril, sinvastatina e tansulosina. Negava alergias conhecidas e
habitos tabagicos, referindo ingestao diaria de cerca de 60g de
alcool. A histéria epidemioldgica era negativa e os antecedentes
familiares irrelevantes. Do exame objectivo realizado na admis-
sdo apenas se destacava obesidade (IMC: 35 kg/m?2) e abdé-
men distendido, um pouco timpanizado, com ruidos hidroaé-
reos ligeiramente aumentados, de timbre normal e presenca de
dor a palpacao profunda dos quadrantes inferiores, sobretudo
do flanco esquerdo, sem massas perceptiveis ou defesa. Apre-
sentava-se apirético, normotenso e com restantes parametros
clinicos sem alteragdes.
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Fig. 1. Imagem de clister opaco mostrando presenca de estenose
concéntrica, de contornosirregulares, cominicio na transicdo recto-
-sigmoide.

O estudo laboratorial inicial mostrava anemia (Hb 10,3g/
dl) normocrémica normocitica, PCR de 4,5mg/dl e ureia 8,1
mmol/L. Nao eram evidentes outras alteracdes analiticas, no-
meadamente valores elevados dos marcadores tumorais (CEA
e Ca 19,9). Na radiografia abdominal simples apresentava an-
sas intestinais esquerdas distendidas e com esboco de niveis
hidroaéreos a esse nivel. Foi submetido a estudo endoscépico
baixo, que mostrou intenso padrao inflamatério da mucosa, em
toda a extensdo, com edema marcado condicionando acentu-
ado compromisso da distensibilidade da parede que impedia
progressao para além do descendente distal, realizando-se bi-
6psias da mucosa atingida. Internado para estudo complemen-
tar, iniciando terapéutica de suporte com fluidoterapia, pausa
alimentar com nutricdo parenteral e messalazina. No estudo
histolégico observou-se mucosa célica com discreta alteracdo
da arquitectura, infiltrado inflamatério na lamina prépria, pre-
dominantemente linfoplasmocitario, com alguns eosindfilos
e neutréfilos e sem permeagdo para o epitélio glandular nem
formagao de abcessos cripticos, auséncia de granulomas epite-
lioides, pigmento hemossidérico ou lesbes de necrose, aspectos
compativeis com colite crénica inespecifica. Foi posteriormen-
te realizado clister opaco de duplo contraste que favoreceu a
hipétese de se tratar de neoplasia, ao revelar estenose concén-
trica, de contornos irregulares, com inicio a nivel da transigao
recto-sigmoéideia ndo sendo possivel a melhor caracterizagdo a
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Fig. 2. Imagem de corte coronal (A) e axial (B) de TC mostrando espessamento do recto-sigmdide e célon descendente (seta) bem como
marcada densificacdo da gordura mesentérica.

montante pela dificuldade de passagem e extravasamento para
o exterior do produto de contraste baritado, apesar de bastante
diluido (Fig. 1). Efectuou também TC abdominal que mostrou
espessamento no recto-sigméide e célon descendente, bem
como densificagdo da gordura mesentérica (Fig. 2). Por manter
as mesmas queixas clinicas, compativeis com quadro suboclu-
sivo, e perante incerteza diagndstica, por estudo complementar
inconclusivo, foi decidida a realizagdo de laparotomia explo-
radora tendo sido notério o espessamento da parede do célon
descendente e sigmoéide até a reflexdo peritoneal. Foi assim
submetido a hemicolectomia esquerda e sigmoidectomia com
apendicectomia complementar. O estudo anatomo-patolégico
da peca operatdria mostrou, a nivel macroscépico, serosa com
dreas hemorragicas e falsas membranas a revestir também o
mesocdlon que apresentava areas endurecidas, amareladas e
heterogéneas de tipo citoesteatonecrose; a parede célica estava
espessada, reduzindo significativamente o calibre do limen in-
testinal e a mucosa apresentava zonas aplanadas e erosionadas,
a par de outras edemaciadas. Ao exame histolégico, a mucosa
apresentava infiltrado inflamatério crénico difuso, com areas
de necrose de tipo isquémico/hemorragico e ulceragdo. Na pa-
rede intestinal, mais aparente em vasos da submucosa e da sub-
serosa, observou-se lesdes vasculares, que consistiam em espes-
samento da intima e da camada muscular das veias de médio e
de pequeno calibre, alteracdes também presentes nas veias do
mesocolon (Fig. 3). O facto de as lesdes descritas se localizarem
exclusivamente nas veias, permitiu o diagnéstico de doenca
venooclusiva inflamatéria mesentérica. Nao se observava atin-
gimento das margens de resseccdo. O poés-operatério decorreu
sem incidentes, verificando-se boa evolugao clinica. Apds um
ano de vigilancia o doente mantém-se assintomatico, tendo
efectuado colonoscopia total que mostrou presenca de 2 poli-
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pos no transverso, com menos de 1 cm, um deles pediculado
e outro séssil, cujo estudo anatomopatoldgico revelou tratar-se
de um polipo inflamatério e adenoma tubuloviloso com displa-
sia de alto grau completamate excisado, respectivamente. Nao
eram evidentes outras alteragdes da mucosa. Durante o periodo
de vigilancia foi efectuado o despiste de vasculites sistémicas e
trombofilias (Anticorpos antinucleares, tempos de coagulacio,
ANCA e ASCA, antitrombina, Factor V de Leiden, Proteinas C
e S, homocisteina, anticoagulante lapico, anticardiolipina, fibri-
nogénio, complemento sérico C3 e C4, estudo molecular muta-
¢do da protrombina PRT20210G/ A, factor reumatdide) que ndo
mostrou alteragdes. O doente mantém-se em vigilancia.

DISCUSSAO

As vasculites intestinais sdo situagdes pouco comuns que
acompanham usualmente vasculites sistémicas ou doenca infla-
matoria intestinal*. Nestas duas entidades, existe envolvimento
primério do sistema arterial. Uma situag@o mais rara, e que é re-
portada no caso apresentado, é a isquemia intestinal resultante
de vasculite das veias mesentéricas e suas tributarias.

A doenca inflamatéria venooclusiva mesentérica, embo-
ra pouco frequente ou possivelmente subdiagnosticada e por
isso com taxas de incidéncia desconhecidas, é cada vez mais
reconhecida’*®. Desde o primeiro caso publicado em 1976, varias
terminologias tém sido utilizadas na literatura para a descrever,
tais como “flebite enterocolica linfocitica”, “microflebite linfoci-
tica intestinal”, “hiperplasia idiopatica miointima” ou “venulite
mesentérica intramural”>.

Trata-se de uma doenca sem uma causa predisponente
identificada. Contudo, nalguns casos relatados, foram im-
plicados, embora sem consisténcia cientifica, alguns farma-
cos (hidroxietilrutosido, reserpina, metildopa, amilorida) e
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Fig. 3. Estudo anatomopatoldgico da peca operatéria demonstrando: A (HE x 20) - Veia da subserosa com espessamento fibroso da intima
e camada muscular reduzindo significativamente o limen, a par de artéria sem alteracdes da parede; B (Elastina x 20) - Elastina evidencia
artéria (a) com preservacido da elastica sem lesdes e veia afectada (b), com marcada fragmentacao da lamina elastica;

infec¢do por citomegalovirus.®> Pode ocorrer em qualquer
idade, embora a maioria dos doentes esteja acima da quinta
década de vida, e ndo ha predominancia de sexo*>.

Os casos descritos na literatura, tal como o apresentado, re-
presentam habitualmente um desafio diagnéstico, tanto a nivel
clinico como endoscépico e histolégico*.

Clinicamente a doenga caracteriza-se por isquemia intestinal
aguda (em 15% dos casos®) ou mais frequentemente subaguda,
manifestando-se com quadro variavel de nduseas, vémitos, dor
abdominal, diarreia com muco ou sanguinolenta, podendo a
hemorragia digestiva baixa ser grave®’. Estd também descri-
ta evolucdo fulminante. Os quadros suboclusivos, tal como o
que sucedeu neste doente, sdo explicados pela possibilidade
de ocorréncia de estenoses, que indicam uma doenga com uma
evolugdo prolongada®.

As alteragdes endoscopicas descritas no nosso doente sao si-
milares as descritas na literatura, com aspectos inflamatérios da
mucosa com edema e eritema por vezes mimetizando a doenca
inflamatéria intestinal.

O estudo radiolégico por TC mostra habitualmente as alte-
racoes também relatadas no caso apresentado, nomeadamente
espessamento da parede intestinal®. Este segmento intestinal
envolvido assimila o contraste de forma homogénea em toda
a espessura da parede, tal como sucede, por exemplo, na do-
enga de Crohn. Pode igualmente detectar-se na tomografia um
ingurgitamento vascular pericélico, que em associagdo com o
edema e inflamacdo associados, condicionam a presenca de
lesdo tipo massa interpretada por vezes como infiltragdo tu-
moral'. A discrepancia por vezes encontrada entre a TC e o as-
pecto endoscépico, por vezes com alteracdes muito ténues com
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ligeiro edema da mucosa, é explicada pelo facto de se tratar de
uma doenga com envolvimento sobretudo pericélico em vez de
mucoso,/ submucoso.

O diagnéstico definitivo é apenas feito através da avaliacao
anatomo-patolégica da pega operatdria, pois as bidpsias da
mucosa sio persistentemente inconclusivas'2.

O diagnéstico histolégico fundamenta-se na deteccdo de le-
sdes vasculares em veias de médio calibre, pelo que séo habitu-
almente identificadas em veias da submucosa e da subserosa.
As coloracoes histoquimicas para as fibras elasticas sao tteis
na caracterizagdo dos vasos afectados, mostrando que ndo ha
atingimento da parede das artérias. As lesdes observadas de-
pendem do tempo de evolugdo da doenga'>®. Nas lesdes mais
precoces predominam os fenémenos inflamatérios, com infil-
trado inflamatério na parede das veias, constituido essencial-
mente por linfécitos T citotéxicos, podendo também ser identi-
ficados linfécitos B, neutrdfilos e células gigantes. Estas lesdes
podem ser acompanhadas de vasculite necrotizante. Nas lesdes
com maior tempo de evolugdo, predominam os fenémenos de
trombose e recanaliza¢do ou hiperplasia miointima da parede
das veias. Nao é necessario estar presente todo o tipo de lesdes
para o diagnéstico. Estas lesdes condicionam um espessamento
da parede e necrose isquémica na mucosa com ulceragdes.

Todas estas alteragdes histolégicas podem atingir ambas as
veias mesentéricas, pelo que pode haver envolvimento do del-
gado e do célon, embora este tltimo seja 0 mais atingido, sem
predominio de nenhum segmento®. Casos isolados reportam
flebites da vesicula e do omento®.

O diagnéstico diferencial deverd ter em conta outras vasculi-
tes que atingem o tracto gastrointestinal, como doenga inflama-
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C (HE x 20) - Mucosa intestinal com ulceracdes (a), infiltrado in-
flamatodrio polimorfo e microtrombos (b) em capilares e vénulas,
secundarias as lesdes vasculares.

téria intestinal, vasculites sistémicas (lapus eritematoso sisté-
mico, doenca de Behget, sindrome de Churg-Strauss, doenca de
Buerger, artrite reumatéide) assim como trombofilias herdadas
ou adquiridas e hemoglobindria paroxistica nocturna, situa-
¢oes que foram afastadas no caso relatado através da histéria
clinica apurada e exames laboratoriais, que ndo apontavam
para nenhuma outra patologia secundaria®. Por exemplo, de-
vemos interrogar-nos sobre a possibilidade deste diagndstico
numa doenca de Crohn que néo responde ao tratamento mé-
dico convencional.

Tal como este doente, todos os casos ja anteriormente descritos
se mostraram refractérios a terapéutica conservadora, ndo existin-
do actualmente nenhum farmaco que reverta as lesdes, embora
possam diminuir a sua progressao e evitar ressec¢des mais exten-
sas*?!’. Os sintomas persistentes obrigaram a exploracdo cirtrgica
em todos os doentes, com ressec¢ao do segmento atingido.

Pouco se conhece acerca da histéria natural da doenca, mas
os casos relatados na literatura, tal como este, evoluiram fa-
voravelmente, sendo rara a recidiva ou necessidade de rein-
tervencdo cirtrgica’™. O tnico caso descrito na literatura com
recidiva, que obrigou a reintervencao cirdrgica ap6s 15 meses,
apresentava lesdes de flebite microscépica nas margens de
resseccdo da primeira pega operatdria'’. Nao se preconiza ne-
nhum tipo de terapéutica profilatica no pés-operatério, nomea-
damente corticosteréides, anticoagulantes, etc'.

CONCLUSOES

A doenga inflamatéria venooclusiva mesentérica repre-
senta uma causa rara de isquemia intestinal, de etiologia
desconhecida, afectando exclusivamente as veias mesenté-
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ricas e suas tributarias. Origina quadro clinico, endoscépico
e imagiolégico que pode simular outras patologias, nome-
adamente neoplasias ou doencga inflamatoéria intestinal. O
tratamento cirdargico é essencial, com ressec¢do segmentar
do intestino atingido, sendo o diagndstico definitivo ape-
nas estabelecido com o estudo anatomopatolégico da peca
operatéria. Uma vez estabelecido o diagnoéstico é necessa-
rio vigilancia dos doentes, apesar do prognéstico favoravel
e rara recorréncia.
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