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RESUMO | Os autores descrevem o caso de uma doente de 26 anos internada no Servico de Medicina por sub-oclusao
intestinal complicada por pneumonia, anemia normocitica e parémetros bioldgicos de inflamacao elevados. Esta sintoma-
tologia surgiu num quadro de diarreia crénica e perda ponderal, numa doente com episddios de diarreia na infancia, tendo
sido questionada a etiologia deste quadro com envolvimento sistémico. O estudo complementar confirmou a hipdtese de
Doenca Celiaca associada a presenca de invaginacao intestinal complicada por pneumonia. A evolucao clinica e laboratorial
foi favoravel, apos antibioterapia e instituicao da dieta sem gliten. Os autores destacam a necessidade de rever as varias for-
mas de expressao da doenca considerando-a como uma condicao frequente mas sub-diagnosticada, podendo condicionar
o desenvolvimento de complicacoes significativas.
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SUMMARY | The authors describe a case of a 26 year-old woman admitted to the Medicine Department because of partial
intestinal obstruction associated with a pneumonia, inflammatory anaemia and biological parameters of inflammation. This
condition happened after chronic diarrhoea and weight loss, referring also episodes of diarrhoea in her childhood.

The investigation has confirmed possible celiac disease associated to enteroenteric intussusception complicated with pulmo-
nary infection. The clinical evolution was favourable after antibiotherapy and gluten-free diet.

We present this case reflecting the need of reviewing and thinking on the various forms of the disease’s expression,
considering it to be a not uncommon condition. Celiac disease is underdiagnosed, and can carry serious damage.
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INTRODUCAO

A Doenca Celiaca (DC) pode ser definida como uma en-
teropatia cronica, caracterizada por uma lesao tipica da
mucosa intestinal, capaz de perturbar a absorcao e que
melhora com a eviccdo do gluten da dieta.’ Resulta de
uma resposta imune inapropriada, mediada por células
T, a ingestao de glUten, nos doentes com predisposicao
genética.? Na DC observa-se uma alteracdo histoldgica

caracteristica mas nao especifica da mucosa do intesti-
no delgado (ID), que consiste no aumento do nimero de
células linféides intra-epiteliais e na lamina prépria, na
hiperplasia das criptas e no encurtamento ou auséncia
de vilosidades. Nas lesoes avancadas poderd observar-se
ulceracdo e destruicao tecidular.®

Nao existem dados seguros sobre a sua pre-
valéncia. Diversos estudos retrospectivos evi-
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FIGURA 1 | Radiografia do Térax
- Opacidade ao nivel do hemitérax
direito com derrame pleural.

denciam que o nimero de casos diagnosticados/ano tem
vindo a aumentar, em relacao com doentes sem sintomas
cléssicos. Poderd concluir-se, portanto, que os doentes
actualmente conhecidos constituirao a ponta dum ice-
berg.®®

O diagndstico da DC constitui com frequéncia um de-
safio para o clinico, principalmente nos casos em que os
sinais de ma absorcao nao sao evidentes. Além disso, al-
guns doentes apresentam positividade seroldgica e histo-
logia minimamente alterada (DC latente], o que dificulta
ainda mais o diagndstico.®®

O desenvolvimento de testes seroldgicos, com sensibi-
lidade e especificidade elevadas, tornou mais facil o diag-
néstico e a vigilancia dos doentes assintomaticos ou sem
sintomatologia classica.®” 8 No entanto, o estudo histold-
gico da mucosa intestinal, continua a ser essencial para
o diagnéstico de DC.®

Os autores apresentam um caso clinico que exempli-
fica uma forma de apresentacdo menos tipica da DC no
adulto.

CASO CLiNICO

Doente de 26 anos, raca caucasiana admitida no Servi-
co de Urgéncia, a 3 de Maio de 2004, por quadro clinico
com 24 horas de evolucdo constituido por febre elevada
associada a dor toracica pleuritica ao nivel da base do
hemitérax direito. Referia diarreia caracteri-
zada por 5 dejeccées diarias (incluindo o pe-
riodo nocturno) aquosas, sem sangue, muco
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FIGURA 2 | Radiografia do Abdémen
em pé - Distensao das ansas do ID
com niveis hidro-aereos.

ou pus, de pequeno volume e cheiro fétido associado a
meteorismo, sensacao de distensao abdominal, astenia
marcada e perda ponderal (9% do peso corporal habitual)
com cerca de 4 semanas de evolucao. Na avaliacao ini-
cial, encontrou-se anemia normocitica [10,5 g/dl [12-15]],
leucocitose com neutrofilia [12,4 G/L (4-10)] (), tromboci-
tose [496 G/L (150-400)], hipocoagulada [INR: 1,85 (0,96-
1,15]], hipocaliémia [2,7 mEq (3,5-5]], acidose metabdlica
com buraco anidnico normal, elevacao da velocidade de
sedimentacao [49 mm (<20]] e da proteina C reactiva [7,1
mg/dl (<0,5])]. No estudo radioldégico do térax e abdémen
apenas apresentava ansas do ID distendidas com discre-
tos niveis hidroaéreos. Nao aceitou o internamento, tendo
sido orientada para Consulta de Medicina e medicada com
Co-trimoxazol 960 mg a cada 12horas, para a hipdtese de
diarreia infecciosa. Apods os primeiros 4 dias, refere agra-
vamento do quadro clinico referindo vémitos aquosos e
biliares, distensao e dor abdominal periumbilical tipo cé-
lica associadas a diarreia com 3 dejeccoes didrias de con-
sisténcia mole, febre (superior a 38°C], tosse seca e dor
tordcica pleuritica, motivo pelo qual recorreu a Consulta
de Medicina no dia 10 de Maio, tendo sido internada.

Dos antecedentes pessoais havia referéncia a episé-
dios de diarreia durante a infancia, situacao que se tera
mantido até aos 10 anos de idade, altura a partir da qual
houve melhoria espontanea. A menarca ocorreu aos 12
anos.

Nos antecedentes familiares destacava-se uma prima
materna com doenca celiaca (DC).
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FIGURA 3 | T.C. Abdominal (14/05/04)
- Ansa com espessamento parietal

e area hipodensa central, sem limen
visivel ap6s ingestao do contraste oral
na fossa iliaca esquerda (seta) sugestiva
de invaginacao entero-entérica.

Ao exame objectivo apresentava-se consciente, orien-
tada, com pele e mucosas desidratadas e descoradas,
anictéricas, febril (38°C), normotensa, emagrecida, com
hipocratismo digital a nivel das maos, sem adenomega-
lias ou edemas periféricos. A auscultacdo pulmonar evi-
denciava uma diminuicao do murmdrio vesicular no terco
inferior do hemitérax direito, sem ruidos adventicios. O
abddmen apresentava-se ligeiramente distendido mas
depressivel, doloroso a palpacgao profunda do hipocéndrio
e flanco direitos, sem dor a descompressao, sem massas
ou organomegalias palpéveis, timpanizado e com ruidos
hidroaéreos audiveis mas de timbre e frequéncia diminui-
dos. Os exames laboratoriais apresentavam agravamento
das alteracdes ja referidas (Quadros | e ll].

As culturas de sangue, fezes, urina e expectoragao, o
exame parasitoldgico de fezes, a pesquisa de toxina de
Clostridium difficile e de leucdcitos e de sangue nas fe-
zes, a serologia para a Salmonella, Chlamydea, e Yersinia
foram negativos.

As radiografias simples do térax (Figura 1] e do abd¢-
men (Figura 2] evidenciavam agravamento, relativamente
as iniciais, com opacidade ao nivel da base do hemitérax
direito com sinais de derrame pleural (confirmado pela
ecografia toracica) e de distensdo das ansas do ID com
niveis hidrodereos. A Tomografia Computorizada (T.C.)
Torécica revelou areas de consolidacao pulmonar a nivel
da base direita associadas a derrame pleural, e uma ima-
gem nodular com densidade de tecidos moles, adjacente
a cisura e a pleura, a nivel do lobo inferior esquerdo. A
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FIGURA 4 | Enteroscopia por video-
capsula - Atrofia vilositaria jejunal.

T.C. Abdominopélvica (14/05/04) confirmou a distensao
de ansas, com imagens aéreas adjacentes a parede in-
testinal, o ingurgitamento vascular com ganglios infra-
centrimétricos; a nivel da fossa iliaca esquerda, era evi-
dente uma ansa, supostamente jejunal, que evidenciava
espessamento parietal com area hipodensa central, sem
limen visivel apds ingestdo do contraste oral (Figura 3). A
enterdclise (20/05/04) revelou ligeiro aumento do calibre
das ansas do jejuno e ileon, com conservacao do relevo
mucoso sem se ter objectivado eventual causa obstru-
tiva organica. Realizou sequencialmente cintigrama com
leucdcitos marcados, colonoscopia total, ecografia abdo-
minopélvica que nao mostraram alteracoes. Para escla-
recimento diagnostico, pensando na eventualidade de se
tratar de uma doenca inflamatéria intestinal (DI}, dado
ter-se excluido possivel obstrucao, foi submetida a ente-
roscopia total por video-capsula (29/05/04) que identifi-
cou uma marcada atrofia vilositaria a nivel jejunal (Figura
4). Face a estes resultados, discutiu-se com o imagiolo-
gista a imagem da T.C. que considerou poder correspon-
der a uma invaginacao entero-entérica. Posteriormente,
obteve-se o resultado do doseamento dos anticorpos
anti-gliadina IgA e IgG, anti-endomisio IgA, anti-trans-
glutaminase tecidular IgA e 1gG, ASCA IgG cujos titulos
foram fortemente positivos (Quadro Il). Na sequéncia dos
resultados obtidos foi efectuada videoendoscopia alta que
mostrou um discreto apagamento das pregas
circulares. O estudo anatomopatoldgico dos
fragmentos duodenais mostrou atrofia das vi-
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QUADROI | Evolucao analitica

Doenca Celiaca no Adulto e Invaginacao Intestinal - A propésito de um caso clinico

4/05/04 12/05/04 18/06/04 15/08/04 13/12/04
9 10

Hemoglobina (g/dl) 10,5 11,9 12,6
VGM' (fl) 79,5 = = 78,7 82,6
Leucocitos (109/L) 12,4 8 6,9 6,2 6,5
Plaquetas (109/L) 469 445 696 551 338
Protrombinémia (%) 46 79 84 - 106
VS? (mm 12 hora) 49 91 56 - 7

Ferro sérico (pg/dl) b4 - - - 10
Ferritina (ng/ml] 14 - - - 4

Acido Félico (ng/ml) 0,9 - - - 2,7
Vitamina B12 (pg/ml) 228 - - - 293

'VGM - Volume Globular Médio

/S - Velocidade de sedimentacéo

losidades, hiperplasia das criptas e um infiltrado linfo-
plasmocitario da ldmina prépria, sugestivo de DC (Figura
5).

No internamento, inicialmente, a doente foi medicada
com Metronidazol e Ciprofloxacina, na suspeita de diar-
reia infecciosa, tendo-se posteriormente alterado para
Levofloxacina, aquando da evidéncia das alteracoes pul-
monares, apos colheita para culturas. Na sequéncia dos
exames mencionados foi introduzida dieta sem gluten.

A evolucao clinica da doente foi favoravel, com dimi-
nuicao do nimero de dejecgOes e mantendo-se apirética
ao longo do internamento. A doente teve alta ao 11° dia
com dieta isenta de gldten e medicada com ferro e acido
félico.

Durante as primeiras semanas apos a alta a adesao a
dieta foi dificil. Durante o seguimento na consulta exter-
na, verificdmos que, analiticamente, houve normalizacao
progressiva (Quadros | e ). AT.C. toracoabdominopélvica
efectuada apds um més evidenciou apenas lesoes residu-
ais a nivel do andar pulmonar inferior direito e uma ansa
jejunal com espessamento parietal mas com o lUmen vi-
sivel, de menores dimensces e em localizagao proximal
relativamente a anterior. Houve recuperacao do estado
geral com aumento ponderal. Apds seis meses do episd-
dio agudo realizou T.C. de controlo que mostrou resolucao
completa de todas as alteracoes relatadas anteriormente
e o doseamento do anticorpo anti-gliadina IgA
foi negativo.
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DISCUSSAO

Nos Ultimos anos tem-se assistido a uma mudanca no
espectro das manifestacoes clinicas reconhecidas da DC.
Deste facto resulta que estes doentes sejam observados
por diversas especialidades, antes de o seu diagndstico
ser estabelecido.®* 457

Nesta doente, o diagnostico ocorreu na idade adulta,
em parte, porque as queixas da infancia nao foram devi-
damente valorizadas, desenvolvendo, de um modo agudo,
um quadro sub-oclusivo acompanhado por pneumonia
associado a derrame pleural. O diagndstico de DC pode-
ria facilmente ter passado despercebido se ela nao apre-
sentasse simultaneamente queixas de diarreia crdnica e
histéria familiar de DC.

Este facto chama a atencao para a possibilidade de por-
tadores de DC chegarem a idade adulta sem um diag-
ndstico e uma terapéutica correctas. Realcamos a ideia
de que esta doenca nao pode ser considerada prépria da
infancia, mas antes um diagndstico plausivel em todas as
idades.® %57

Perante o quadro apresentado de sub-oclusao intesti-
nal, estudaram-se alguns factores etiopatogénicos que
poderiam estar subjacentes, nomeadamente um factor
mecanico ou um ileus adindmico (averiguaram-se a hipo-
caliémia e a pneumonia do lobo inferior direito). A TC ab-
dominal evidenciou uma ansa jejunal com espessamento
parietal e com uma area central hipodensa. Podendo tra-
tar-se de uma DIl realizou-se colonoscopia total e cinti-
grama com leucdcitos marcados e, em ocasiao posterior,
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enteréclise, que foi complementada com a realizacao de
enteroscopia por videocadpsula, ndao tendo mostrado ne-
nhum destes exames alteracoes sugestivas de DIl. Foram
encontrados anticorpos ASCA IgG. Para além de estarem
presentes na doenca de Crohn, estes anticorpos podem
ocorrer também na DC, particularmente em adultos jo-
vens, apresentando os seus titulos correlacao com o en-
volvimento do ID.™

Foi solicitada a colaboracao do radiologista para um
melhor enquadramento clinico-radiolégico, tendo descri-
to a imagem da TC como sugestiva de uma invaginacgao
entero-entérica. A invaginacao do ID tem sido documen-
tada como um sinal radiolégico associado a DC. Nas dé-
cadas de 60 e 70, quando os exames radiolégicos eram
usados como rotina na avaliacdao de doentes com DC, a
invaginacao era um sinal evidenciado em cerca de 20%
dos casos.!" Actualmente, com o uso menos frequente
deste meio complementar, a possibilidade desta associa-
cao poder ocorrer é muitas vezes esquecida. A invagina-
cao intestinal no adulto é uma condicao rara; qualquer
lesao no lumen ou na parede intestinal ou até mesmo um
disturbio funcional, que altere o peristaltismo, pode de-
sencadear este processo.'' Nesta faixa etaria apresenta-

QUADRO Il | Evolucao analitica

Potassio (mEg/L)

se principalmente de uma forma subaguda e transitéria.”

A presenca de invaginacao intestinal na DC tem-se atri-
buido a uma alteracao da peristalse intestinal, explicado
pelo efeito toxico do gluten sobre os plexos mioentéri-
cos. A perda do ténus normal provoca flacidez muscu-
lar, 0 que, associado ao espessamento e ao aumento das
secrecoes no lUmen, propicia o desencadeamento deste
processo, que frequentemente é nao obstrutivo, transité-
rio, com resolucao espontanea mas recidivante se a in-
gestao de gliten se mantiver."

Apds 6 meses de dieta sem gldten, a nossa doente
apresentava resolucao completa das alteragoes observa-
das anteriormente. Nao se deve esquecer também que,
nestes doentes adultos, a DC pode j& aparecer acom-
panhada de algumas das suas possiveis complicacoes
a longo prazo, incluindo anemia por deficiéncia de ferro
ou acido fdlico e a osteopenia. Embora frequentemente
estas se resolvam espontaneamente com a remissao da
DC, parece razoavel assegurar a rapida correccao com os
suplementos apropriados.® 41013

O linfoma intestinal desenvolve-se em cerca de 15% dos
doentes nao tratados, tendo esta hipétese sido colocada
e excluida. Ulceracoes intestinais, pseudo-obstrucao in-

4/05/04 10/05/04 18/06/04 15/08/04 15/08/04
2,7 2,9 4,4 4,8 4,6

Calcio (mEq/L) 8 8,4 8,6 9.3 9.3
Proteinas Totais (g/dl) 6,7 7.8 8,2 8,5 8,3
Albumina (g/dl] 3,4 4,4 4,3 4,3 3,9
PCR (mg/dl) 7,1 20,.3 0,6 - 0,4
AGA® IgA (U/ml) - >100 (Neg< 17) - - <11
AGA® IgG (U/ml) - >100 (Neg< 17) - - Neg

AE“1gA(U/ml) - Pos Forte - - -
ATG* IgA (U/ml) - 210,3 (Neg< 30) - - -
ASCA® 196 (U/ml) - 76,7 (Neg< 25) - - -
ASCA® IgA (U/ml) - Neg : : :
ANCA” c e p (U/ml) - Neg - - -

AGA - Anticorpo Anti-Gliadina

“AE - Anticorpo Anti-Endomisio

5TG - Anticorpo Anti - Transglutaminase

ASCA - Anticorpo Anti — Saccharomyces cerevisiae

"ANCA - Anticorpo Anti - Citoplasma Neutréfilo
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testinal, elevacdoes moderadas das transaminases com
alteracdoes minimas histoldgicas, neuropatia periférica,
alveolite pulmonar fibrosante e alteracoes psiquiatricas
também podem ocorrer.® '™ Um certo grau de hipoesple-
nismo encontra-se invariavelmente presente nos doentes
celiacos', com predisposicdo a infeccdo por microrganis-
mos capsulados, sendo que a vacinacao anti-pneumococ-
cica parece ser razoavel.' Apesar de nao se ter consegui-
do isolar nenhum microrganismo a nivel das amostras de
expectoracao e de sangue, podemos sugerir que o qua-
dro pulmonar apresentado podera ter sido consequéncia
desse défice imunitario.

No caso em analise, o diagndstico de base foi suspei-
tado pela clinica, alteracoes a nivel da enteroscopia por
video-cépsula e pela positividade serolégica, e confirma-
do com a realizagao de bidpsias intestinais.

Em doentes com resposta satisfatoéria a dieta, o segui-
mento ideal deverd ser a cada 6 a 12 meses para revisao
da sintomatologia, do estado nutricional, da tolerancia a
dieta e da existéncia de alteracdes analiticas.’

As biopsias intestinais deveriam ser repetidas 4 a 6 me-
ses apds o inicio da dieta, para observar a melhoria histo-
légica da mucosa.’” No entanto, é hoje considerado acei-
tdvel apenas realizar uma biopsia inicial nos doentes com
um resultado histoldgico tipico, dado a elevada sensibili-
dade e especificidade dos marcadores seroldgicos, que,
sendo bons indicadores do cumprimento da
dieta e da recaida histolégica, permitem assim
reduzir o niUmero de biopsias necessérias para
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FIGURA 5 | Histologia dos fragmentos
duodenais [H&E (200x]] - Atrofia das
vilosidades, hiperplasia das criptas e
infiltrado linfoplasmocitario da ldmina
propria.

o seu diagndstico, revelando-se ainda muito Uteis como
método de rastreio dos doentes a biopsar, no controlo da
adesao a dieta sem gluiten e na adequacao da duracao do
regime dietético.” No nosso caso optou-se por ndo repetir
o procedimento, dado a remissao clinica e seroldgica.

Em conclusdo, este caso clinico é bastante esclarece-
dor da necessidade da hipdtese diagnoéstica de DC dever
encontrar-se mais frequentemente presente na actividade
clinica quotidiana, tendo em conta novas formas de apre-
sentacao assim como revisitar algumas ja esquecidas.
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