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Paciente do sexo feminino, 32 anos de idade, procurou 0 e fezes. Ao exame fisico foi observada descompressdo brusca
servigo médico com quadro de dor abdominal difusa e disten- dolorosa. Adicionalmente, a paciente apresentava pigmentacdo
sdo abdominal, acompanhado de paradada eliminacdio degases ~ melénica nos labios.
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Figura 1. Ultra-sonografia abdominal em corte transversal ao nivel do mesogéstrio.

Figura 2. Ultra-sonografia abdominal ao nivel da fossa iliaca direita. Figura 3. Tomografia computadorizada helicoidal ao nivel da fossa iliaca direita.
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Achados de imagem

Foi realizado estudo com ultra-sono-
grafia (US) e tomografia computadoriza-
da (CT) helicoidal.

A USdemonstrou apresencade disten-
s80 de a¢as de intestino delgado repletas
deliquido, apresentando imagens polipdi-
des no seu interior (Figura 1). Observou-
se também a presenca de imagem “em
alvo”, sugerindo aaparénciade“alcaden-
trodeaca’, localizada nafossailiaca di-
reita (Figura 2), evidenciando-se ainda
imagem compativel com polipo no seuin-
terior (Figuras 1 e 2). Estesachadosforam
interpretados como sendo sugestivos de
invaginagdo ileo-colica.

A TC demonstrou lesbes polipdides no
interior do intestino delgado, que se en-
contrava com distensdo liquida. Também
identificou a possivel invaginacéo ileo-
cdlica, com imagem de pdlipo no seu in-
terior (Figura 3).

Foram também realizados exames adi-
cionais de endoscopia digestiva dta e re-
tossigmoidoscopia. A endoscopiadigesti-
va alta ndo identificou polipos, ao passo
gue a retossigmoidoscopia evidenciou a
presencade varios polipos col dnicos mul-
tiplos. Alguns pdlipos coldnicos foram
biopsiados, com diagndstico histopatol 6-
gico de hamartomas.

A paciente foi operada por apresentar
abdome agudo obstrutivo com sinais de
irritacdo peritoneal, além daidentificacdo
de imagem compativel com pdlipo noin-
terior da invaginagao ileo-cdlica. Duran-
te acirurgiafoi evidenciado que ndo ha-
viasinais de perfuracdo da al¢a intestinal
ou de sofrimento vascular na paredes das
alcas, tendo sido identificada a invagina-
¢éo ileo-cdlica. Desfez-se entdo ainvagi-
nacdo, tendo sido realizada, adicional-
mente, resseccao segmentar do ileo, com
retirada do pdlipo que servia de tragdo
paraainvaginagdo. O exame histopatol 6-
gico evidenciou tratar-se de pdlipo hamar-
tomatoso, sem sinais de ateragdes malig-
nas. A paciente evoluiu bem, tendo alta
sem complicaces.

COMENTARIOS

A sindrome de Peutz-Jeghers (SPJ) é
caracterizada pela presenca de pdlipos
gastrointestinai s associados a pigmentacdo

Vil

melanicanamucosaoral efaringea, 1abios,
palmas das maos e plantas dos pés. Adi-
cionalmente, pode existir semel hante pig-
mentacdo nas éreas genitais e perianais.
Esta rara sindrome familiar é herdada de
forma autossdmica dominante, com pene-
trancia variavel. Deve ser notado que a
ocorréncia de mutagcdo genética pode
ocorrer a0 acaso (isto €, podemos ter ca-
sos originando de novo) em um nimero
significante dos casos®.

Tradicionamente, considera-se que 0s
pAlipos originados na SPJ sdo hamartoma-
tosos e podem ser encontrados em qual-
quer parte do trato digestério. Apenas ra-
ramente os pélipos sdo encontrados em
outras superficies mucosas, como aquela
do aparelho respiratério e urinério.

Em aproximadamente trés quartos dos
casos 0s pdlipos sdo encontrados no intes-
tino delgado, seguido em frequiéncia pelo
célon (um tergo dos pacientes) e pelo es-
témago (um quarto dos pacientes). Tipica
mente, os pdlipos sdo encontrados unifor-
memente distribuidos pelos varios seg-
mentos do trato digestorio®.

A pigmentac&o melanicaque ocorrena
SPJ esté presente em quase todos 0s casos,
sendo encontrada mais comumente nos
I&bios. A pigmentac&o melénica na pele
pode ndo se desenvolver até tardiamente
apo6s o aparecimento dos poélipos. Adicio-
nalmente, a pigmentagdo na pele pode ir
desaparecendo com o0 avangar da idade.
Portanto, deve-se realizar cuidadosa ins-
pecéo damucosa bucal paraque seimple-
mente o diagnéstico clinico da SPI*2,

O sintomaclinico maiscomum érepre-
sentado pela dor abdominal em cdlica,
recorrente, a qual é decorrente de intus-
suscepgoes transitdrias (e muitas vezes,
reversiveis). Casoscom hemorragiadiges-
tiva alta ou baixa podem se originar dos
pdlipos presentes em qualquer parte do
trato digestério. Casos de anemia cronica
também tém sido referidos. Outros pacien-
tes podem se apresentar com sangramen-
to retal, e mesmo extrusdo per anus de
hamartomas polipdides™?.

Assunto de grande controvérsia é a
possibilidade de transformag&o maligna
dos pdlipos na SPJ. Historicamente, séo
considerados como sendo de natureza
hamartomatosa, sendo dificil a documen-
tagdo irrefutével de transformagdo malig-

na. Entretanto, casos com transformagéo
maligna s3o referidos na literatura®®.
Adicionalmente, foram descritos casos de
cancer de pancress, vias bilares, estbma-
go, cdlon e reto, intestino delgado, vesi-
cula biliar, mama e pulm&o, associados a
SPJ. Pelo menos, muitos desses casos po-
dem ser apenas ocorrénciaocasional asso-
ciada a SPJ. No entanto, ndo se pode, na
atualidade, negar a ocorréncia de alguns
casos de canceres do estémago, intestino
delgado, cdlons e reto, com relago estri-
ta com os polipos na SPIY,

Ademais, aproximadamente 5% das
mulheres com SPJ podem desenvolver
tumores ovarianos, sendo que 50% destes
s80 tumores dagranul osa, os quais podem
ser ativos do ponto de vista hormonal e
malignos®®. Este fato deve ser considera-
do no acompanhamento das pacientes
com SPJ.

Dessaforma, muitosinvestigadoresre-
comendam o acompanhamento de perto
com exames de imagem e endoscopia (ef
ou colonoscopia) nos pacientes com a SPJ
manifestalV.

A condutacirdrgicaédirecionadapara
0s pdlipos que determinam obstrucéo in-
testinal, intussuscepgdo ou sangramento,
ficando o procedimento direcionado para
estelocal especifico. Habitualmente, ape-
nas procedimentos conservadores sdo ne-
cessarios (como polipectomias ou ressec-
¢des segmentares). Como os pdlipos se
encontram distribuidos por todo o trato
digestdrio, qualquer tentativa de ressec-
¢Oes mais alargadas e extensas néo logra-
réo éxito no controle da doenga®.

A intussuscepgdo € uma afecgdo que
mais comumente ocorre entre asidades de
seis meses e quatro anos, mas pode ser
encontrada em qualquer faixa etéria. A
intussuscepcdo no periodo neonatal érara,
usua mente associada a um ponto de tra-
¢80 como tumor, pdlipo ou diverticulo de
Meckel. De forma semelhante, em crian-
¢as maiores e em adultos (de conformida-
de com o caso apresentado) também esta
usua mente associada a fatores que agem
como tragdo, da mesma forma que para o
periodo neonatal. Nasuamaioria, asintus-
suscepgdes sdo ileocdlicas, embora tam-
bém ocorram formasileo-ileaiseileo-ileo-
cdlicas. Estas Ultimas duas formas repre-
sentam menos de 10% dos casos?. Rara-
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mente, poderemoster intussuscepgdes cur-
sando com quadros clinicos cronicos”.

Os achados pelaradiografiasimples de
abdome sdo variados. Em alguns casos, a
distribui¢ao gasosa pode apresentar-se nor-
mal, sem outras densificagOes. Assim, em
cercade 50% dos casos aradiografia sim-
ples de abdome pode néo oferecer dados
gue auxiliem no diagnéstico dessa entida-
de®. Em outros casos, a “cabega’ dain-
vaginagdo pode ser identificadacomo uma
massa com densidade de partes moles. En-
tretanto, provavelmente este achado ndo
ocorreria em mais de 50% dos casos®.

No passado, o diagndstico deintussus-
cepcdo erafeito quase exclusivamente pelo
enema baritado. Os achados neste exame
podem ser o de falha de enchimento com
contornos lisos ou lobulados e convexa,
por vezes assumindo o aspecto de “mola
em espiral” @,

Entretanto, nos Gltimosanos, aUSvem
assumindo papel de destaque nesse diag-
nostico. Alguns autores demonstram sen-
sibilidade de 100% e especificidade de
88% no diagndstico de intussuscepcdo®.
A evolugdo da US com o desenvolvimen-
to de transdutores de alta frequiéncia per-
mitiu que se obtivesse sucesso no diagnds-
tico ultra-sonografico namaioriados casos
de intussuscepcdo. A imagem ultra-sono-
gréficatipica é representada pelo encon-
tro deimagem “em avo”, representando a

Radiol Bras 2003;36(1):VII-IX

aparéncia de “a¢a dentro de al¢a’, algu-
mas vezes com aimagem da estrutura que
agiu como fator predisponente da invagi-
nacdo (polipo, tumores ou diverticulo de
Meckel) (Figura 2).

A TC pode agir como complementar no
diagndstico, identificando a imagem de
“alcadentro de alca’ e, se presente, o fa-
tor causal da invaginagéo, da mesma for-
ma que referido paraa US (Figura 3). De
qualquer forma, a TC estariaindicada nos
casos de duvida diagndstica ou na suspei-
ta de complicagfes, como necrose e per-
furagdo intestinal.

No presente caso, como a paciente
apresentava sinais de irritagdo peritoneal
(descompressdo bruscaabdominal doloro-
sa), acompanhada de quadro de abdome
agudo obstrutivo, com a identificagdo de
pdlipos no delgado e célon eimagem com-
pativel com pdlipo no centro da intussus-
cepcdo, optou-se pela cirurgia. De qual-
guer forma, nos casos apropriados e em
especial no grupo pediédtrico, na auséncia
de sinais de comprometimento da viabili-
dade de agas envolvidas (auséncia de si-
nais de irritag8o peritoneal, auséncia de
pneumoperitdnio, auséncia ou minima
(sem “débris”) quantidade de liquido ad-
jacente as algas), pode-se tentar a realiza
¢&o dadesinvaginacdo com arealizacdo de
enema?. Narealizagio desse enema pode-
Seusar ar ou contraste hidrossolUvel. Adi-

cionalmente, mesmo enema com &gua
monitorado pela ultra-sonografia pode ser
atil 9, Swischuk relata que tem utilizado
0 enema com contraste hidrossol Givel com
indice de sucesso de 80% a 90%2.
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