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Unidades de ortogeriatria

Rafael Monte Secades

Servicio de Medicina Interna
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El aumento progresivo de la esperanza de vida
ligada a la mejora de las condiciones higiénicas,
socioecondmicas y de la asistencia sanitaria ha
conducido a un incremento constante de la po-
blacion anciana en los ultimos afios en nuestro
pais. En este contexto de envejecimiento, la pre-
valencia de enfermedades croénicas ha aumenta-
do hasta el punto de convertirse en uno de los
mayores retos a los que se enfrenta nuestro sis-
tema sanitario, no sélo desde el punto de vista
clinico, sino también en su vertiente social, eco-
noémica y comunitaria. Este cambio demografico
repercute logicamente en las caracteristicas de
los pacientes hospitalizados, que cada vez con
mas frecuencia son enfermos ancianos, pluripa-
tologicos y con una elevada complejidad, ten-
dencia que afecta por igual a las areas médicas y
quirdrgicas.

En los servicios quirdrgicos, las mejoras técnicas
y en el proceso de cuidados postoperatorios de-
sarrollados en las ultimas décadas, permiten reali-
zar intervenciones a pacientes ancianos que hace
poco tiempo se habrian descartado por su edad.
La complejidad creciente que implica la asisten-
cia sanitaria en este escenario de multimorbilidad,
unida a la progresiva superespecializacion que se
esta imponiendo en las diversas areas de conoci-
miento y a problemas organizativos que dificultan
con frecuencia el seguimiento diario del paciente
por el mismo facultativo, ha favorecido un aumen-
to progresivo de la participacion de los servicios
médicos en la atencidon de pacientes quirdrgicos.
El internista es, en atencion a su polivalencia y
capacidad de enfoque global, el especialista mas
requerido por los servicios quirdrgicos'. En los ul-
timos anos se han desarrollado nuevos sistemas
de colaboracion como el de asistencia compar-
tida, basado en la formaciéon de un equipo multi-

Como citar este articulo: Monte Secades R
Editorial. Galicia Clin 2017, 78 (4):154-155

disciplinar en el que la responsabilidad y autoridad
sobre el paciente hospitalizado son compartidas
entre el equipo quirdrgico y el clinico, sin necesi-
dad de interconsulta formal?.

La fractura osteopordtica de cadera es una pa-
tologia aguda que requiere ingreso urgente en un
servicio quirdrgico y esta ligada el envejecimiento,
ademas de a una elevada prevalencia de enfer-
medades cronicas subyacentes, por lo que cons-
tituye un buen modelo clinico para implementar
esta vision transversal en la integracion asisten-
cial de cuidados hospitalarios. En este numero
de Galicia Clinica, Brinquinho M et al describen
la experiencia del servicio de medicina interna del
hospital de Vila Nova Gaia/Espinho al frente de
una unidad de ortogeriatria®. Su enfoque multi-
disciplinar, basado en una valoracion precoz de
la comorbilidad, una intervencion quirdrgica tem-
prana, la prevencion de complicaciones, la opti-
mizacion del tratamiento pre y postoperatorio, y
especialmente en la rehabilitacion de la marcha
ha asociado unos buenos resultados en cuanto
a complicaciones intrahospitalarias y estado fun-
cional al alta. La baja prevalencia de comorbilidad
de la serie podria justificar la escasa incidencia
de complicaciones en relacion con trabajos pre-
vios*. No obstante, hay evidencias de que estas
unidades clinico-quirdrgicas mejoran claramente
los resultados en la atenciéon de estos enfermos®.

La denominacion de estas unidades en la litera-
tura médica ha sido variable, dependiendo de las
caracteristicas del centro hospitalario y del equipo
que lidera la tarea: unidad multidisciplinar de frac-
tura de cadera, modelo hospitalista de fractura de
cadera, unidad geriatrica de fractura de cadera,
etc. En los Ultimos afos parece haberse impuesto
el término de unidad de ortogeriatria, estimulado
por la actividad creciente de la especialidad de



| a asistencia sanitana en general y particularmente
la hospitalana de 10s proximos anos estara basada
en la integracion de equipos multidisciplinares y en
la transversalcad de la atencion”

geriatria en este campo. La nomenclatura em-
pleada no debiera servir de elemento disuasorio
para la integracion de internistas en estos equi-
pos, cuya competencia en la atencidén de este
tipo de pacientes estd mas que acreditada, como
demuestran el articulo de Brinquinho et al y otras
experiencias similares en las que Galicia es pio-
nera® ni tampoco para alentar conflictos entre las
diferentes especialidades que pueden aportar
sus conocimientos en este escenario. Los espe-
cialistas en medicina interna que aborden esta
tarea deberan adaptar su formacion al manejo de
conceptos como el de la fragilidad, la estratifica-
cion del riesgo preoperatorio y a aspectos espe-
cificos relacionados con la rehabilitacion, tanto en
su vertiente funcional como social, con humildad
y determinacion, de la misma manera que se han
adaptado en el pasado a otros retos emergentes
que han planteado los sucesivos cambios epide-
mioldgicos y demograficos, como el SIDA, las en-
fermedades autoinmunes, o la cronicidad.

La asistencia sanitaria en general y particular-
mente la hospitalaria de los proximos anos estara
basada en la integracion de equipos multidiscipli-
nares y en la transversalidad de la atencion, en la
que todos los recursos disponibles deberan po-
nerse al servicio del enfermo y no del profesional.
En este contexto, es probable que la colabora-
cion entre internistas y el resto de las especiali-
dades hospitalarias constituya la regla 'y no la ex-
cepcion, adaptada a las caracteristicas concretas
de cada hospital. En definitiva, el conocimiento no
es patrimonio de nadie, y los mejores resultados
en salud siempre estaran asociados a la suma de
talentos y capacidades.

Bi
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Casuistica de uma unidade de Ortogeriatria

Casuistry of an Orthogeriatrics unit

Manica Brinquinho', Fatima Seabra’, Gongalo Sarmento’, Rafaela Verissimo?, Agripino Oliveira®

'Interno de Formacao Especifica de Medicina Interna; Centro Hospitalar Vila Nova Gaia/Espinho. 2Assistente Hospitalar de Medicina Interna, Centro
Hospitalar Vila Nova Gaia/Espinho. Assistente Hospitalar Graduado de Medicina Interna, Centro Hospitalar Vila Nova Gaia/Espinho.

RESUMO

A fratura do fémur esta associada a importante morbimortalidade, sendo
que menos de metade dos doentes regressam ao seu nivel prévio de au-
tonomia. Uma abordagem multidisciplinar permite uma reabilitagéo fun-
cional imediata, bem como melhor gestdo de comorbilidades, prevengéo
de fraturas secundarias e das quedas. Objetivos: apresentagdo da casuis-
tica de 3 meses de uma unidade de Ortogeriatria. Material e métodos:
Descreve-se a demografia dos doentes admitidos, grau de dependéncia
funcional, comorbilidades, intercorréncias, tempo de internamento, mor-
talidade e destino a data de alta. O ganho de funcionalidade no interna-
mento foi também avaliado. Resultados: De outubro/2015 a janeiro/2016
foram admitidos 66 doentes apds cirurgia de fratura proximal do fémur.
Média de idades foi 82,94+6,93 anos; 86% eram mulheres. O tempo de
internamento foi de 7,8+4,697 dias, sendo o tempo médio para realizar
cirurgia de 3+3,374 dias. Quanto ao grau de funcionalidade prévio 47%
eram Katz A: & admissdo 85% tinham mRankin <3. Identificaram-se va-
rias comorbilidades em 89% dos doentes; nas intercorréncias, a mais fre-
quente foi a anemia (53%). Houve um ganho na funcionalidade relativa-
mente & admissdo na unidade de 75,8% e em relagdo ao estado funcional
anterior ao evento de 19,7%. Setenta e um porcento dos doentes tiveram
alta para o domicilio; a taxa de mortalidade foi de 1,52%. Conclusdes: A
unidade demonstrou eficiéncia no controlo das comorbilidades, reduzi-
das complicagbes e baixa mortalidade. Registou-se um ganho funcional
comparando com a admissdo em 3 em cada 4 doentes e em relagdo ao
estado basal prévio em 1 em cada 5 doentes.

Palavras-chave: fratura fémur, ortogeriatria, geriatria, reabilitagao

INTRODUGAO

Afratura do colo do fémur é frequente nos individuos idosos,
sendo uma das complicagdes mais graves da osteoporose.' E
mais comum em mulheres, estimando-se que uma em cada
trés mulheres com mais de 80 anos ird sofrer uma fratura do
colo do fémur ao longo da vida®, Estao geralmente associadas
a traumatismos de baixa frequéncia e o tratamento de primeira
linha é cirdrgico."*

Estdo descritas taxa de mortalidade varidveis em fase aguda
(5 a 10%)"*. Ao fim de um ano estima-se que 10 a 20%
destes doentes possam falecer, metade apresenta alguma
perda funcional e apenas 30% dos doentes tenham recupe-
rado a sua capacidade funcional para 0s niveis prévios aos
da ocorréncia da fratura®

No sentido de otimizar o tratamento e reabilitagéo dos doentes
com fratura do fémur foram criadas unidades de Ortogeriatria.
Estas unidades funcionais permitem uma abordagem multi-
disciplinar orientada para a reabilitagdo funcional imediata,
bem como para a gestdo de comorbilidades, prevengéo de
fraturas secundarias e das quedas’3#%. Associam-se a reducao

Correspondencia: monicabrinkinho@hotmail.com
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ABSTRACT

Hip fracture is associated with important morbimortality; less than half of
the patients go back to the same functional degree. A multidisciplinary
approach can enable immediate functional rehabilitation, better treatment
of comorbidities and prevention of secondary fractures and falls. Objecti-
ves: 1o describe the casuistry of an Orthogeriatrics unit in a three month
period. Methods: Description of demographic variables, previous degree
of dependency, comorbidities, medical or surgical occurrences, morta-
lity and destination at discharge. The functional gain was also evaluated.
Results. From October/2015 through January/2016, 66 patients were
admitted to the unit, after surgical correction of proximal hip fracture.
The mean age at admission was 82,94+6,93 years; 86% were women.
The mean length of stay in hospital was 7,8+4,68 days; in average the
patients waited 3+3,37 days to surgery. Forty-seven percent of patients
were Katz A on admission; 85% had mRankin scale <3. Various comor-
bidities were identified in 89% of patients; the most frequent medical
occurrence was anemia (53%). There was a gain in function in 75,8% of
patients considering the time of admission and in 19,7% of patients com-
pared to the previous functional status. Seventy-one percent of patients
were discharged home; the mortality rate was 1,52%. Discussion: The
Orthogeriatrics unit was efficient in controlling comorbidities, and showed
a low rate of complications and mortality. Three in every four patients
showed functional improvement, comparing to time of admission and 1 in
every five ptients comparin with previous function.

Keywords: Hip fracture, Orthogeriatrics, Geriatrics, Rehabilitation

das complicacOes, a maior taxa de cirurgia precoce, redugéo
da mortalidade, melhoria funcional a alta e a longo prazo e
diminuico do tempo de internamento. 6

A unidade de Ortogeriatria do Centro Hospitalar de Vila Nova
de Gaia/ Espinho foi criada a 18 de Outubro de 2015, com
0 objetivo de tratar os doentes que tenham uma fratura do
fémur, de modo a gerir as complicagoes médicas, reabilitar e
reinserir 0 doente o melhor e 0 mais precocemente possivel
na sua comunidade.

Os autores pretendem com este trabalho descrever a casuistica
da unidade, relativa aos seus 3 primeiros meses de existéncia.

MATERIAL E METODOS

Andlise retrospetiva dos doentes admitidos na unidade de
Ortogeriatria no periodo de 18 de Outubro de 2015 a 31 de
Janeiro de 2016. Caraterizaram-se as seguintes variaveis:
dados demograficos (sexo e idade), grau de dependéncia
funcional em trés momentos: prévio, a admissao e a data de
alta da unidade; comorbilidades, intercorréncias, tempo de
internamento e de espera cirlrgica, mortalidade e destino a
data de alta.
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Para avaliagdo do grau de dependéncia funcional foram utili-
zadas as escalas de Katz e de Rankin modificada.

Na andlise estatistica utilizaram-se técnicas estatisticas des-
critivas de tendéncia central e o teste ndo paramétrico de
Wilcoxon. Os resultados foram considerados estatisticamente
significativos para um intervalo de confianca de 95% (p<0,05).

RESULTADOS

No periodo de trés meses a que se refere este trabalho foram
admitidos na unidade de Ortogeriatria 66 doentes, com média
de idade de 82,9 anos; 25% dos doentes tinha mais de 87
anos. A maioria dos doentes (86%) era do sexo feminino
(Tabela 1).

A média de dias de internamento na unidade foi de 7,8. 0
tempo médio de espera até cirurgia foi de 72 horas, embora 40
doentes tenham sido operados nas primeiras 48h (Tabela 1).

Identificaram-se mdltiplas comorbilidades na populagéo
admitida na unidade no periodo referido — em média 3 co-
morbilidades por doente; 89% dos doentes referiam pelo
menos uma comorbilidade. A hipertensdo arterial foi a mais
frequentemente registada (47 doentes). (Tabela 2). No que diz
respeito as intercorréncias, a anemia foi a mais frequente, tendo
sido registada em 61 doentes (Tabela 2). Apenas 21 doentes
necessitaram de suporte transfusional com globulos rubros.

A data de alta todos os doentes foram orientados para consulta
de Ortogeriatria que inclui avaliagdo por Medicina Interna,
Ortopedia e Medicina Fisica e da Reabilitagdo. Quarenta e
sete doentes tiveram alta direta para o domicilio, 10 foram
orientados para reabilitagdo em unidade de cuidados conti-
nuados, 2 para o Centro de Reabilitac&o do Norte e 1 para Lar.

Brinquinho M, et al

Tabela 1. Caraterizagdo dos doentes admitidos

Foram transferidos 5 doentes para o internamento da Medicina
Interna por apresentarem intercorréncias que o justificaram. Foi
registado um 6bito — taxa de mortalidade de 1,52. (Tabela 3)
No que diz respeito a avaliagdo funcional e considerando a
escala de Katz, a maioria dos doentes (31 doentes, 47%) era
independente para a realizacéo de atividades de vida diéria
(Katz A); 17 doentes (26%) eram Katz B, 9 doentes (14%) eram
Katz C, 4 doentes (6%) eram Katz D, 4 doentes (6%) eram Katz
E e 1 doente (1%) era Kaiz F. J& no que diz respeito a escala
de Rankin modificada (mRankin) para avaliagdo funcional,
previamente a admissdo na unidade 83% doentes tinham
mRankin<3, & admissao na unidade 53% tinham mRankin
de 5 e a data de alta 73% tinham mRankin 1-3 (grafico 1).

Foi efetuada uma avaliag&o do ganho de funcionalidade compa-
rando o valor de mRankin a alta com dois momentos distintos:
a admissao - verificou-se um ganho de funcionalidade em
75% dos doentes, e ao estado prévio a admissdo — houve
ganho de fungéo em 19,8% dos doentes.

Grafico 1. Escala de mRankin prévio, & admissdo e a alta da unidade

Escala mRankin

W Rankin=0 Rankin=1 ®Rankin=2 WRankin=3 Rankin=4 Rankin=> W Rankin=b

13,6% /9

2.,1% /15

57,6% / 38

PREVIO ADMISSAO ALTA
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Tabela 2. Comorbilidades e intercorréncias

DISCUSSAQ

A literatura refere que a fratura do colo do fémur & parti-
cularmente frequente em mulheres idosas, com multiplas
comorbilidades®3'®'" factos comuns a amostra em analise
— 86% dos doentes eram do sexo feminino, com média de
idade de 82 anos e tendo sido registada pelo menos uma
comorbilidade em 89% dos doentes. Obteve-se uma reduzida
taxa de intercorréncias sendo as mais frequentes a anemia e
ainfegdo do trato urinario. Apenas 31,8% foram transfundidos
com globulos rubros.

Em relacdo ao tempo de espera cirlirgico, apesar de se obter
uma média de 3 dias até cirurgia, 60% dos doentes foi operado
nas primeiras 48 h, conforme recomendado na literatura'”.
Ja no que diz respeito ao tempo médio de internamento ob-
teve-se uma média de 7,8 dias, inferior @ média descrita por
JJ Gonzalez-Montalvo e colaboradores'!.

Ataxa de mortalidade obtida nesta amostra foi 1,52%, inferior
a descrita na generalidade das referéncias bibliograficas e
em particular quando comparada com a taxa de mortalidade
de 7,1% obtida em unidade de traumatologia com apoio de
geriatra.™

Conforme referido, a maior parte dos doentes admitidos na uni-
dade era auténomo, tendo-se verificado um aumento do grau
de dependéncia a admissdo na unidade, ou seja no momento
do evento. A unidade demonstrou proporcionar um ganho de
funcionalidade em relagdo ao momento da admisséo em 3 em
cada 4 doentes, e em relacéo ao estado prévio em 1 em cada
5 doentes, cumprindo assim um dos principais pressupostos
para a criacdo destas unidades — o da reabilitagéo imediata’.

Tabela 3. Destino a data de alta

Galicia Clin 2017; 78 (4): 156-158

CONCLUSAO

Este trabalho corresponde a uma primeira avaliagao da uni-
dade de Ortogeriatria do Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/
Espinho, tendo ja demonstrado ser eficiente no controlo das
comobilidades, associar-se a baixa percentagem de intercor-
réncias e mortalidade e a ganho de funcionalidade. Para o
futuro pretende-se perpetuar estes bons resultados no inter-
namento e perceber se este ganho de funcionalidade se ira
manter em ambulatorio.
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Liver metastases from a hard-to-find primary cancer
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RESUMO

0 cancro de primario desconhecido é responsavel por cerca de 3-5%
de todas as neoplasias malignas e €, portanto, um dos 10 diagnésticos
de cancro mais frequentes. A tecnologia de imagem moderna e o estudo
anatomopatoldgico desenvolvido (imuno-histoquimica, microscopia ele-
trénica e diagndstico molecular) resultaram na melhoria do diagnéstico;
no entanto, os primarios permanecem ocultos na maioria dos doentes,
mesmo pds-autopsia. Os locais mais comuns de origem sdo 0s tumores
do pulméo e pancreas. O cancro de origem desconhecida ¢ diagnosticado
num estadio metastatico, conferindo um progndstico desfavoravel. O figa-
do é um dos 6rgdos mais comumente envolvido na doenga metastatica,
que surge com mais frequéncia de primarios no célon. A colonoscopia é
0 gold standard para avaliagdo da mucosa do célon e reto. E apresenta-
do um doente de 64 anos, sem histdria médica de relevo, que recorreu
o servico de urgéncia por dor no flanco direito. A ecografia abdominal
revelou metastizagdo hepdtica difusa. A tomografia computadorizada re-
feria suspeita de espessamento do colon ascendente mas a endoscopia e
colonoscopia (com uma boa visibilidade da valvula ileocecal) ndo tinham
alteragdes.

Palavras-chave: Colonoscopia; cancro colorretal; metastases hepaticas;
cancro de primario desconhecido.

INTRODUCTION

Cancer of unknown primary site (CUP) is a well recognized
clinical disorder, accounting for 3% to 5% of all malignant
epithelial tumors™2345, CUP represents a heterogeneous group
of metastatic tumors for which no primary site can be detected
following a through medical history, careful clinical examination
and extensive diagnostic work-up'®7. Diagnostic approaches
to identify the primary site include radiological assessment,
modern imaging technology (computed tomography, digital
mammography, positron emission tomography), detailed
histopathological examination and tumoral markers workup
with specific immunohistochemistry2%7. Upon detection of a
metastasis of unknown origin, extensive diagnostic work-up
is undertaken to optimize the treatment?.

CUP is reported to be the seventh to eighth most frequent
malignant cancer, and is the fourth most common cause of
cancer death in both sexes®. Median age at presentation is
65-90 years®“, The disorder is slightly more common in men
than in women, and predominantly aXects adults (less than
1% of patients with diagnosed solid CUP are children)“.

Most cases of CUP are carcinomas, which are divided into
adenocarcinomas of well or moderate differentiation (60%),
undifferentiated or poorly differentiated adenocarcinomas
(30%), squamous-cell carcinomas (5%), and undifferentiated
neoplasms (5%)>"°. CUP may occasionally present as mixed
tumors, adenocarcinoma with neuroendocrine components,
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ABSTRACT

Metastatic Cancer of Unknown Primary Site (CUP) accounts for appro-
ximately 3-5% of all malignant neoplasms and is therefore one of the
10 most frequent cancer diagnoses. Modern imaging technology and
extensive work-up with specific pathology investigations (immunohisto-
chemistry, electron microscopy and molecular diagnosis) have resulted
in some improvements in diagnosis; however, the primary site remains
unknown in most patients, even on autopsy. The most prevalent sites of
primary tumors origin are the lung and pancreas. CUP is diagnosed at a
metastatic stage, conferring an unfavorable prognosis. The liver is one of
the most common organs to be involved with metastatic disease, which
arises most frequently from primary sites in the colon. A total colonoscopy
is the gold standard for the evaluation of the colon. We present a 64-year-
-old man with no remarkable past medical history, which presented to
the Emergency Service with right flank pain. The abdominal ultrasound
revealed diffuse lesions suggestive of hepatic metastases. A computerized
tomography (CT) scan showed thickening of ascending colon, but upper
and lower endoscopies (with a good view of the ileocecal valve) and other
diagnostic procedures were unremarkable.

Keywords: colonoscopy, unknown primary neoplasms, neoplasm metasta-
sis, colorectal neoplasms

or sarcomatoid carcinoma®®. Autopsy helps to understand the
diagnosis and natural history of CUP®. In some analysis studies
from 1944 to 2000, the primary tumour was identified in 644
(73%) of 884 patients; the most common primaries were lung
(27%) and pancreatic tumours (24%); tumours in the liver or
bile duct (8%), kidney or adrenals (8%), colon or rectum (7 %),
genital system (7%), and stomach (6%) were also reported?.
More than 50% of CUP patients present with multiple sites of
involvement, while the rest have a single site, most commonly
liver, bone, lung or lymph nodes®'®'", CUP is clinically charac-
terized as an aggressive disease with early dissemination®®. In
particular, the prognosis is favorable in CUP limited to lymph
nodes and with histology other than adenocarcinoma*98,
Recent studies demonstrated familial clustering of CUP and
the association of CUP with many other cancers, especially
those originating from organs suspected to be responsible
for many CUP diagnoses'®, Accordingly, CUP often occurred
in relatives of patients with lung, colorectal (CRC) liver, ovary
and kidney cancers, among others>%7,

CASE REPORT

A 64-year-old man with dyslipidemia, benign prostatic hyper-
plasia and partial gastrectomy due to duodenal bleeding (30
years earlier) presented to the emergency department be-
cause of a right flank pain since 2 months before. The pain
was colicky, moderate intensity, sometimes radiating to the
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Liver metastases from a hard-to-find primary cancer

Picture 1. Pelvis magnetic resonance imaging showing liver metastasis
showing large lesions and heterogeneous enhancement (->).

lower back, without aggravating or relieving factors. He was
evaluated by several physicians who prescribed anti-viral and
painkillers drugs, without achieving pain relief. Concomitantly,
he complained about anorexia and weight loss (2 kg in 2
months, corresponding to 2.8% of body weight). No urinary or
gastrointestinal symptoms were described, nor night sweats
or blood loss in stool.

On physical examination, he was well hydrated, anicteric;
abdomen was painful on deep palpation of the right flank
and hypogastrium, with no signs of peritoneal irritation; he-
patomegaly was palpable 4 cm below the costal margin, with
irregular edges.

Laboratory tests revealed normal hemoglobin concentration
14.7 g/dL (normal range 13.0 - 18.0 g/dL); leukocyte count

Picture 2. Colonoscopy showing complete visualization of the ileocecal
valve, with no lesions.

8.90 x10E3/uL; platelet count 253 x10E3/uL (normal range
150 x10E%/pL to 450 x10E%/uL). Kidney function and urine
analysis were normal. Alanine aminotransferase, aspartate
aminotransferase, gamma glutamyl transpeptidase and alka-
line phosphatase were within normal limits. Tumor markers
CA19.9, alpha fetoprotein and prostate-specific antigen were
also normal. Abdominal ultrasound revealed many nodules
scattered over the right and left liver lobes; suggestive of
metastases. An abdominal computerized tomography (CT)
scan described, in addition to liver findings, a stenotic lesion
of the proximal colon compatible with probable neo-formative
condition, defined like a concentric wall irregular thickening
involving 4.5¢m in length of colonic segment and leading to
reduced colonic lumen. Pelvic magnetic resonance imaging

Picture 3. Surgical piece in anatomic position, with distended terminal ileum (->). The kelly forceps is at the ileocecal appendix end.
The retraction of the colon is conditioned by ulcerated ascending colon cancer.
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(MRI) showed hepatic lesions compatible with metastases
(figure 1). Under suspicion of digestive cancer, he underwent full
colonoscopy, viewing the ileocecal valve. No lesions, including
polyps or neo-formations, were found throughout the colon
(figure 2). Upper endoscopy was also normal.

An ultrasound-guided liver node biopsy was performed, sho-
wing histology compatible with adenocarcinoma of metastatic
colorectal source. Another colonoscopy with good preparation
and under sedation was carried out, with good visualization of
cecum, and performed by an experienced gastroenterologist.
Nevertheless, no findings were identified. The patient was
discussed in multidisciplinary round including Internal Medi-
cine, General Surgery and Medical Oncology, and a diagnostic
exploratory laparoscopy was decided, since the complementary
diagnostic procedures remained inconclusive. The diagnostic
laparoscopy confirmed liver metastasis, no free fluid or obvious
peritoneal carcinomatosis, and the presence of a cecum neo-
plasia with dilation of the proximal small bowel. He underwent
laparotomy and, despite the liver metastasis, a radical right
hemicolectomy was performed because of the small bowel
occlusion risk, in the absence of visible peritoneal carcino-
matosis -cT3NTM1 (according to Tumor Node Metastases
[TNM] staging system, pre-treatment clinical classification
designated cTNM: T3 — tumor invades through muscularis
propria into subserosa, N1 - regional lymph node metastases,
M1 - distant metastases).

No complications appeared during postoperative period. The
pathology of the surgical specimen identified moderately dif-
ferentiated adenocarcinoma of the cecum and ileocecal valve,
with venous vascular invasion, metastases in 11 of 24 lymph
nodes and metastatic focus on the great epiploon -pT3N2b
M1b, Stage IVC (post-surgical histopathological classification
designated pTNM: T3 - increasing size and/or local extent of
the primary tumor histologically, N2b - tumor cells found in
7 or more regional lymph nodes, M1b - distant metastases
microscopically at any sites other than the cecum or ileocecal
valve; stage IVC: the cancer has spread outside the abdominal
area to distant sites of the body (any T, any N, M1b).

After surgery, the patient was discussed in a multidisciplinary
Oncology group and underwent chemotherapy with Folfiri® and
Bevacizumab. After 20 months of follow-up, patient presents
good general condition, without gastrointestinal symptoms
and controlled pain. The hepatic metastases are stable under
well-tolerated palliative chemotherapy.

DISCUSSION

CUP is one of the 10 most prevalent malignancies*®. Patients
in whom a site of origin can be ascribed have better outcomes
than those in which the primary tumor remains unidentified*2,
The primary site becomes obvious in only 25% of patients
during their lifetime*. At necropsy, however, the primary can-
cer can be identified in 70% of all patients*®. Autopsy data
suggest that the the most common sites of primary cancers
origin are the lung (30%) and the pancreas (20%)°, followed
by liver, gastrointestinal tract, kidney and breast®.

Mondragao A, et al

In this clinical case, the initial presentation was abdominal
pain with ultrasound and CT revealing lesions suggestive of
liver metastases. The imaging and endoscopic tests were not
conclusive: the stenotic lesion of the ascending colon initially
observed in abdominal CT was not visualized in both colonos-
copies, considered the gold standard test for detection of CRC,
with the highest sensitivity and specificity'®. Detection rates
are highly related to the experience of the operator, adequacy
of the bowel preparation, and even the time taken on exami-
nation'®'4, Otherwise, during the past 30 years, the accuracy
of detecting primary cancer by CT or MRI has increased from
11-26% to 33-55%3*. Specifically, CT colonography and
endoscopic capsule has gained much attention for its high
sensitivity for CRC, in some cases'® 3,

The liver is one of the most common organs to be involved
with metastatic disease of CUP, which arises most frequently
from primary sites in the colon, breast, lung, pancreas, and
stomach®. The accurate detection of metastatic disease at the
time of diagnosis or during the course of treatment remains
crucial to patient management®°, Early identification of primary
tumor, provides the opportunity for resection which, at least in
cases of CRC, has been shown to prolong survival®®.

CRC is the fourth most common cancer (in the West) and the
second most common cause of cancer-related mortality after
lung cancer (in Europe and North America)'®. More than 50%
of patients will develop liver metastases during their lifespan'®.
Presentation of liver metastasis may be either synchronous or
metachronous'™'®, Synchronous disease, commonly defined as
liver metastases occurring within 12 months of the diagnosis
of colon or rectal primary tumor, represents 13 to 25% of newly
diagnosed CRC liver metastases' . Metachronous disease
develops in 20 to 25% of patients™. Patients with synchronous
CRC liver metastases are thought to have a worse prognosis
than those with metachronous disease®”'".

Almost half of patients undergoing resection for primary CRC
will eventually develop metachronous liver metastases™ ™.
Thanks to improvements in chemotherapies and biological
agents, survival is about 54 months®'3'5, Unlike many other
types of cancer, the presence of distant metastases from CRC
does not preclude curative treatments™, Hepatic resection
is currently the most effective form of therapy for CRC me-
tastases confined to the liver'. However, only a minority of
patients with liver metastases is eligible to surgery®”'". Recent
progress including new chemotherapeutic regimens, ablative
techniques and interventional radiology may permit an increase
in the number of patients that can be treated with curative
intent6,7,11,14,15.

Considering 80% of patients with CRC hepatic metastases
presenting with unresectable disease, systemic chemotherapy
represents the main and often the only form of therapy for
many patients. Chemotherapy also plays a role in transforming
patients with unresectable disease into resection candidates™.
Most high-volume centers report a 5-year survival rate of 30
to 40% following resection for hepatic CRC metastases.
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In this clinical case, at the time of laparoscopy, the diagnosis
of CRC was unknown. Stenosis and proximal dilation of the
ileum (and the absence of peritoneal carcinomatosis) were
revealed during laparoscopy, leading to perform a radical he-
micolectomy. Multiple liver metastases were not eligible for
resection. Therefore, after colon surgery, the patient received
palliative chemotherapy.

CONCLUSION

This clinical case and review emphasizes the importance
of a multidisciplinary approach for the early suspicion and
diagnosis, as well as optimal management of CUP. The new
endoscopic techniques along with recent developments in
radiological imaging suggest that the investigation of CUP
could define a new patient-based diagnostic paradigm and
decision making'',

Galicia Clin 2017; 78 (4): 159-162
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Enteropatia por Olmesartan
Olmesartan Enteropathy
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RESUMEN

El olmesartan es un antagonista de receptores de angiotensina Il cominmente empleado en el tratamiento de la HTA. Desde el afio 2012 se han pu-
blicado diversos trabajos alertando de su relacion con una enteropatia similar al esprie celiaco. En nuestro trabajo, comunicamos dos nuevos casos
de enteropatia secundaria a tratamiento con Olmesartan y realizamos una revision de los casos publicados en Espafia y de su fisiopatologia y clinica.
Como todo efecto adverso atribuido a farmacos, la resolucion del cuadro requiere la suspension del tratamiento con Olmesartan asi como tratamiento

sintomatico del proceso
Palabras clave: olmesartan, enteropatia, esprue
Keywords: olmesartan, enterophaty, sprue

El olmesartan es un antagonista de receptores de angiotensina
I comUnmente empleado en el tratamiento de la HTA desde
abril de 2002. En agosto de 2012, Rubio-Tapia et al. publi-
caron una serie de 22 casos a tratamiento con olmesartan
que presentaron enteropatia grave y, en julio de 2013, la FDA
alerto de la relacion entre olmesartan y una enteropatia similar
al esprue celiaco. El objetivo de nuestro trabajo es aportar
dos nuevos casos de enteropatia asociada a olmesartan y
realizar una revision de los casos publicados en Espafia. Para
ello, efectuamos una revision bibliografica en PubMed con las
palabras clave “olmesartan” y “enteropatia” desde el afio 2012
hasta la actualidad, seleccionando sélo aquéllos publicados
por autores en nuestro pais.

CASO 1

Varon de 79 afios ingresado en nuestro centro por cuadro de dolor
abdominal y diarrea de 6 semanas de evolucion, de hasta 20 depo-
siciones diarias, respetando el suefio, sin moco ni sangre. Referia
ademas pérdida de 10 kg.

El paciente era hipertenso, dislipémico y portador de marcapasos.
Estaba a tratamiento con simvastatina 20 mg, doxazosina 4 mg,
pantoprazol 20 mg, alopurinol 100 mg, olmesartan/hidroclorotiazida
40/12.5 mg. En la exploracion fisica no se detectaron anomalias
resefiables, y la analitica no mostr¢ alteraciones. Se le realizaron
determinaciones de anticuerpos antigliadina, coprocultivo, parasitos
en heces y toxina de Clostridium, todo negativo. Una TAC abdominal
fue normal. La colonoscopia mostré mucosa sin tlceras o eritema.
En la anatomia patoldgica se apreci¢ ileitis cronica inespecifica con
hiperplasia folicular linfoide sin datos de colitis. Durante el ingreso
se suspendid el olmesartan, con progresiva resolucion del cuadro
hasta desaparecer la diarrea.

CASO 2

Varon de 78 afios que ingreso en nuestro centro por cuadro de
dos meses de evolucion de hasta 15 deposiciones diarias liquidas,
amarillentas, sin productos patologicos ni mejoria con el ayuno y
ocasionales nauseas y vomitos. No respetaba el suefio. Referia
pérdida de 8 kg de peso sin hiporexia. No consumo previo de anti-
bidticos. El paciente era hipertenso y dislipémico, a tratamiento con
olmesartan e hicroclorotiazida 40/25 mg y atorvastatina 20 mg. En
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la exploracion fisica no se detectaron alteraciones relevantes, salvo
deshidratacion de piel y mucosas. En el hemograma destacaba
VSG de 44 mm/h y en la bioquimica, un potasio de 2.89 mEq/I.
Los anticuerpos antitransglutaminasa y el cultivo, los parasitos y la
toxina de Clostridium en heces fueron negativos. La TAC abdominal
era normal. La colonoscopia no mostré alteraciones y la anatomia
patoldgica informd de hiperplasia folicular linfoide ileal sin datos de
colitis. La gastroscopia con biopsia duodenal fue informada como
inflamacion crénica en la lamina propia, atrofia focal moderada de
vellosidades vy linfocitosis intraepitelial CD3 positivas. Durante el
ingreso se suspendio el olmesartan y, tras 4 semanas, desaparecio
completamente la clinica, aumentd 4 kg de peso y normalizo el
potasio.

DISCUSION

El olmesartan es un farmaco ampliamente utilizado en el
control de la HTA. Tiene un buen perfil de tolerancia y se-
guridad, con escasos efectos gastrointestinales'. De forma
excepcional puede producir una enteropatia grave, que cursa
con diarrea importante y pérdida de peso®®. Como mecanismo
fisiopatoldgico se postula una reaccion inmune mediada por
células basada en la alteracion del mecanismo de regulacion
intestinal del TGF-B (factor de crecimiento transformante) lo
que se traduciria en una alteracion en la restitucion del epi-
telio intestinal, deterioro en el crecimiento v la diferenciacion
de células mesenquimales y una pérdida en la inhibicion de
linfocitos T y B. Aunque este mecanismo seria similar para
todos los ARA-2, hasta la fecha sélo se han descrito casos
en asociacion con olmesartan. La presencia en las biopsias
duodenales de un gran nimero de CD8 apoyaria esta hipétesis.
Los ultimos trabajos publicados hacen referencia también a
una sobreexpresion de IL-15 que favorece la afluencia de
linfocitos T CD8, interfiere en la capacidad supresora y altera
la localizacion de la proteina de union Z0-1, tal y como ocurre
en la respuesta inmune innata de la enfermedad celiaca. En
Espafia hay publicados 7 casos, aunque probablemente habra
mas debido a un infradiagndstico o infracomunicacion de dicha
patologia (Tabla 1). En nuestra revision, apreciamos que la
sintomatologia aparece mas frecuentemente en varones, con
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Tabla 1. Casos de Enteropatia por olmesartan publicados en Espafia

Sexo Edad T|emlpo T'e,“.“po Exploracion
tratamiento clinica

Varon 78 8 afios 2 meses B|opS|g dqodeno: atroflg SLIJbt(l)tall de veIIQS|dades, hipeplasia criptas, linfocitosis
intraepitelial y plasmocitosis Iamina propia

Varon 62 12 meses 3 meses | Biopsia duodeno: linfocitosis intraepitelial y atrofia vellositaria leve

Mujer 82 12 meses 1 mes Biopsia duodeno: linfocitosis intraepitelial y atrofia vellositaria parcial

Varon 72 14 meses 5meses | Biopsia duodeno: atrofia vellositaria intensa, nodulos linfoides y linfocitosis intraepitelial.

Varén 75 20 meses | Biopsia duodenal: atrofia vellositaria y linfocitosis intraepitelial

Vardn 79 15meses | 6semanas |Biopsia: ileitis cronica inespecifica con hiperplasia folicular linfoide sin datos de colitis

, Biopsia duodenal: inflamacion cronica en la lamina propia, atrofia focal moderada de

Vardn 78 18 meses 2 meses . T . h”
vellosidades y linfocitosis intraepitelial CD3 positivas

Varon 53 26 meses 6 meses | Biopsia duodenal: atrofia vellositaria (MVARSH 3b-3c)

Varén 78 36 meses 4 meses | Biopsia duodenal: atrofia vellositaria

Fuente Pubmed.4-8

edades mayores a 70 afios y con una duracion de tratamiento
de al menos un afio; sin embargo, en la revision de la literatura,
la aparicion de la clinica no parece tener relacion con el sexo,
la edad o la duracion del tratamiento farmacoldgico. Clinica-
mente es indistinguible de la enteropatia celiaca, cursando
con diarrea, dolor abdominal, pérdida de peso y malabsorcion.
Recientemente se ha publicado un estudio de cohortes de base
poblacional con 20 pacientes de 6 hospitales esparioles, en
el que hacen referencia a los aspectos antes mencionados
y, ademas, constatan la alta proporcién de pacientes que
presentan HLA DQ2 y DQ8 positivos (65%)°.

En la anatomia patoldgica los hallazgos mas frecuentes fueron
a linfocitosis intraepitelial, atrofia de vellosidades y depdsito de
colageno subepitelial. A pesar del alto porcentaje de pacientes
que presentan HLA-DQ2 y DQ8 positivos (6 de los 7 casos
publicados en Espana).®?, la diferencia respecto al esprie
celiaco radica en la negatividad de los anticuerpos y en la
ausencia de respuesta a la dieta sin gluten. La resolucion
del cuadro se produce con la suspension del tratamiento con
olmesartan**. El diagndstico de certeza de un efecto atribuido
a un farmaco exige la desaparicion tras la retirada y nueva
aparicion tras la reintroduccion. Sin embargo, cuando este
efecto ya estd previamente descrito se considera suficiente
la resolucion del efecto secundario tras la retirada.

La baja incidencia y poco conocimiento de este efecto junto
ala concurrencia de la edad, como ocurrié en nuestro caso y
los comunicados por otros autores*?, lleva a realizar multiples
pruebas para descartar otras enfermedades gastrointestinales.
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En resumen, ante un paciente con sindrome diarreico cronico
sin datos de alarma y a tratamiento con olmesartan, se debe
suspender el farmaco y esperar evolucion antes de realizar
otros procedimientos invasivos.
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RESUMO

0 Escleredema de Buschke (EB) é uma doenca rara do tecido conjuntivo,
de etiologia desconhecida, caracterizada por espessamento e endureci-
mento da pele, geralmente localizado nas regides proximais e posteriores
do tronco e pescogo. Existem trés formas clinicas com manifestagges,
evolugao e progndstico diferentes, classificadas de acordo com a patolo-
gia associada: Tipo 1 (forma classica), surge apds um episddio infecioso
(particularmente por Streptoccocus) e tem resolugdo espontanea; o Tipo
2 esta associado a paraproteinemias o Tipo 3 ou diabeticorum, surge de
forma insidiosa em pessoas com Diabetes mellitus (DM) com uma longa
histdria de mau controlo metabdlico. A presenca de epiderme normal com
derme espessada e aumento de espagos entre grandes feixes de colagé-
nio, resultante da deposigao de mucopolissacarideo (acido hialuronico) na
bidpsia cutanea confirma o diagndstico. Nao ha uma terapéutica padrao,
pois 0 sucesso terapéutico na literatura é limitado a relatos de casos. Os
autores relatam um caso de EB numa doente com DM tipo 2 de longa
data com mau controlo metabélico e complicagdes microvasculares.

Palavras chave: escleredema adultorum, escleredema diabeticorum, dia-
betes mellitus, fototerapia, PUVA.

INTRODUGAO

0 Escleredema de Buschke (EB), pertencente ao grupo das
mucinoses, &€ uma doenca rara do tecido conjuntivo, de etiologia
desconhecida, podendo estar associado a infegdes bacterianas
ou virais (principalmente infecGes das vias aéreas superiores
por Steptococcus), Diabetes mellitus (DM) ou paraproteiné-
mias’. Clinicamente traduz-se por espessamento e endureci-
mento da pele, geralmente localizado nas regides proximais e
posteriores do tronco e pescoco. Perante uma historia clinica
e exame objetivo sugestivos, 0 achado histoldgico de uma
epiderme normal com derme espessada e aumento de espacgos
entre grandes feixes de coldgeno, resultante da deposicéo de
mucopolissacarideo na biopsia cutanea confirma o diagndstico.
N&o ha uma terapéutica padrdo, pois 0 sucesso terapéutico
na literatura é limitado a relatos de casos ou pequenas Séries.

Os autores relatam um caso de EB numa doente diabética de
longa data com mau controlo glicémico, obesa, com compli-
cagdes microvasculares e ma adeséo terapéutica.

CASO CLINICO

Uma doente do sexo feminino, de 63 anos, com sindrome metabdlico
e DM tipo 2 com mais de 10 anos de evolugdo e dificil controlo
glicémico associado a ma adesao terapéutica foi referenciada a
consulta externa de Medicina/Diabetes para avaliagéo e orientagéo.
Apresentava multiplas comorbilidades: obesidade de predominio
central, hipertensdo arterial com lesdo de 6rgdo alvo (cardiopatia
hipertensiva e nefropatia), insuficiéncia cardiaca classe Il da New
York Heart Association (NYHA), doenca pulmonar obstrutiva crénica
estadio Gold B, apneia do sono, dislipidemia mista. Estava medicada
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ABSTRACT

Scleredema of Buschke (EB) is a rare sclerotic disorder, of unknown etio-
logy, characterized by a thickening of the reticular dermis usually localized
in the upper back of the trunk and neck. There are three clinical forms,
which are classified by their associated condition: type 1, the classical
form, suddenly appears after infectious episode (particularly streptococ-
cal infection) and have spontaneous resolution; type 2 is associated with
paraproteinemias; and type 3, diabeticorum, appears more insidiously
associated with diabetes mellitus with a long history of poor metabolic
control. The histologic finding of a normal epidermis with a thickened der-
mis and increased spaces between large collagen bundles, resulting from
deposition of mucopolysaccharide (hyaluronic acid) in the dermis in skin
biopsy confirm the diagnosis. There is no standard therapeutic protocol, as
therapeutic success in the literature is limited to case reports. The authors
report a case of EB in patients with long-standing type 2 diabetes mellitus,
poor metabolic control and microvascular complications.

Keywords: scleredema adultorum, scleredema diabeticorum, diabetes
mellitus, phototherapy, PUVA.

paraa DM com Insulina em esquema basal-bolus (Glargina 46U ao
pequeno-almogo € jantar e insulina Lispro as refeicées). Na avaliagdo
realizada na consulta confirmou-se 0 mau controle metabdlico com
fraca adesao terapéutica, varios erros alimentares, ma técnica de
administracdo da insulina com lipodistrofia da parede abdominal
e elevado grau de dificuldade na compreensdo da DM e da sua
abordagem. Sem complicagdes macrovasculares conhecidas, mas
com retinopatia sob tratamento, nefropatia e clinica sugestiva de
neuropatia dos membros inferiores. Ao exame fisico apresentava,
placa eritematosa, endurecida, indolor e mal definida da pele na
parte superior das costas e pescoco, infiltrada e aderente aos planos
profundos, com limitagdo da mobilidade, de tempo de evolugdo
indeterminado (figura 1). Maos sem esclerodactilia mas pele dos
membros superiores com pouca elasticidade. Peso 105 kg, altura

Figura 1. Infiltragdo cutanea do dorso
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Figura 2. Derme espessada por aumento do tecido colagénio. As fibras
de colagénios estdo dissociadas por deposicéo de material amorfo.
Hematoxilina-eosina - 100x

1,47m (IMC 48,6), perimetro abdominal de 131 ¢cm. Sem outras
alteracles de relevo.

Dos estudos analiticos realizados destacam-se: hemograma sem
alteractes, velocidade de sedimentagdo 56 mm, creatinina 1,2 mg/
dL, Proteina C Reativa 0,95 mg/dL, electroforese proteica, imuno-
globulinas e B-2 microglobulina sem alteragées; VDRL néo reativo,
estudo imunoldgico, serologia VIH, VHC, VHB e anticorpos- anties-
treptolisina negativos. Foi efetuada biopsia cutanea cuja histologia
revelou espessamento dos feixes de colagénio na derme profunda
(figura 2) e material de deposic&o que corou positivamente com
Alcian Blue (figura 3), compativel com EB.

Foi proposto tratamento com fototerapia com psoraleno e ultravio-
leta A (PUVA) e controlo agressivo da diabetes, de forma a evitar a
progressao da doenca, que a doente aceitou. Iniciou dermocorticéide
e PUVA, com boa resposta clinica inicial (evidente diminuicdo da
infiltragdo cutanea e melhoria da mobilidade). Medicacéo posterior-
mente alterada para Metotrexato por incumprimento terapéutico,
mau controlo metabdlico e falta de comparéncia as sessdes de PUVA.

DISCUSSAO

0 EB foi descrito pela primeira vez pelo Dermatologista Alemao
Abraham Buschke em 19022 mas ja existiam relatos desta
doenca por Pitford em 1876. Apesar de na literatura, serem
encontrados varios sindnimos (escleredema adultorum, escle-
redema diabeticorum, escleredema diutinum, escleriase agu-
da), o termo mais adequado é Escleredema de Buschke, dado
a sua ocorréncia ndo ser obrigatoria em adultos e diabéticos,
ser permanente ou caracterizar doenga de evolugdo aguda®.
Caracteriza-se por endurecimento da pele, usualmente simé-
trico, predominantemente nas regides superiores e posteriores
do tronco, pescogo e ombros®4. Pode atingir a face, bragos
e restantes partes do tronco, mas as maos e pés sdo tipica-
mente poupados'*4. As manifestacoes sistémicas da doenca
sdo raras, podendo haver envolvimento muscular (miosite),
ocular (paralisia musculos oculares), gastrointestinal (disfagia),
respiratorio e cardiaco®.

Estdo descritos resultados divergentes quanto a prevaléncia,
variando consoante 0s estudos entre 2,5% até 14%57®, Embora
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possa ocorrer em todas as idades, mais de 50% casos surgem
antes dos 20 anos, normalmente apos infecoes'. Verifica-se
um predominio do sexo feminino nos casos de EB ndo asso-
ciados a DM, com um ratio 2:1, 0 mesmo ndo acontecendo
nos casos de EB em adultos diabéticos em que a prevaléncia
é dez vezes superior no sexo masculino’.

Existem trés formas clinicas de EB com manifestacdes, evo-
lugdo e prognostico diferente, classificadas de acordo com a
patologia associada:

- Tipo 1 (55% dos casos): doenca autolimitada, de inicio agudo
(2-4 semanas), mais frequente em criangas e mulheres em
idade adulta, geralmente precedida por episddio febril, devido
a infecdo causada sobretudo por Streptococcus (amigdalite,
faringite, escarlatina, celulite, otite média, nefrite, febre reu-
matica, erisipela). Tem sido associado a outros processos
infeciosos, como febre tifoide, impetigo, influenza, sarampo,
parotidite, citomegalovirose e HIV. Este subtipo de EB é 0 que
apresenta melhor progndstico®®, com resolugao espontanea
em seis meses a dois anos e associa-se a titulos elevados
e anticorpos anti estreptolisina.’®

- Tipo 2 ou idiopatico (25% dos casos): doenga cronica,
progressiva, sem antecedente infecioso®, normalmente
associado a paraproteinemias, nomeadamente mieloma
multiplo e gamapatia monoclonal de significado indeter-
minado'. A gamapatia monoclonal IgG é mais frequente,
seguida do tipo IgA'™. Foram também relatados casos em
associacdo com amiloidose, hiperparatiroidismo primério,
artrite reumatoide e sindrome de Sjogren.

- Tipo 3 (20% dos casos)*5?:; doenca cronica, de longa evo-
lugéo, associada a DM tipo 1 e tipo 2, atingindo geralmente
homens com idade acima de 40 anos, obesos com DM de
longa evolugdo, tratados com insulina e com mau controle
metabalico.*69

0 mecanismo patoldgico é desconhecido. As teorias propostas
para o escleroderma associado a DM incluem a acumulagéo
de colagénio como resultado de glicosilagéo irreversivel de
colageénio e resisténcia a degradacéo por colagenase; foi su-
gerida também que a sintese aumentada de colagénio seria
secundaria ao excesso de estimulagéo com insulina, ao dano
microvascular e hipoxia.

O diagndstico de EB é baseado na clinica, porém o estudo
histopatoldgico €é caracteristico mostrando uma epiderme nor-
mal e derme espessada, observando-se fibras de colageno
calibrosas e separadas por largos espacos. Estes espacos,
ndo corados ou com presenca de material amorfo levemente
basofilico, correspondem a depdsitos de mucopolissacarideos,
principalmente &cido hialurbnico e acido mucopolisacarrdeo,
que podem ser identificados por meio de coloragGes espe-
ciais (Alcian blue, azul de toluidina e ferro coloidal)"*®. Ndo se
observa aumento do nimero de fibroblastos *, 0 que ajuda a
distinguir o escleredema de outras patologias.

Deve-se realizar estudo complementar, com doseamento de
anticorpos- antiestreptolisina, para excluir infecgéo estreptoco-
cica recente, bem como electroforese proteica e imonofixacéo



Figura 3. Presenca de mucina em &reas focais localizadas entre as
fibras de colagénio da derme. Alcian blue -100x

para despiste de discrasias plasmocitarias.’™ '

0O diagnoéstico diferencial deve ser estabelecido com esclero-
dermia, dermatomiosite, amiloidose, celulite, sindrome mialgia
eosinofilica, fasceite eosinofilica, morfea, fibrose sistémica
nefrogénica, amiloidose sistémica primaria, escleredema neo-
natorum, escleromixedema, triquinose, entre outros.

N&o existe tratamento comprovadamente eficaz. Diversas te-
rapéuticas tém sido usadas com resultados inconsistentes,
baseados em relatos de casos clinicos ou de pequenas séries
de casos, ndo havendo estudos comparativos'.

Embora a maioria dos casos de sucesso descritos na litera-
tura estejam relacionados com a fototerapia com ultravioleta
A1 (UVA1) e com PUVA, isoladamente ou em associagéo a
colchicina, metotrexato ou fisioterapia, também ha referén-
cia a bons resultados com imunossupressores (ciclosporina,
metotrexato, glucocorticoide sistémico), pentoxifilina, prosta-
glandina E1, penicilamina, imunoglobulina (no EB p6s-infecdo
por steptococcus ou associado a paraproteinas), altas doses
de penicilina, fator XIII, radioterapia, alopurinol, tamoxifeno?®.
Nos diabéticos, esta preconizado um bom controlo metabolico
embora ndo esteja demonstrado que este tenha efeito na
lesdo ja existente. O mesmo acontece nos doentes com de
infecdo em que esta indicada antibioterapia, mesmo que tal
ndo influencie as manifestacdes cutaneas.

Aevolugéo do EB é imprevisivel, O subtipo 1, particularmente
em idades pediatricas, € geralmente autolimitado, resolvendo
em 6 meses a dois anos, Nos subtipos 2 e 3, tem uma evolugéo
lentamente progressiva ao longo dos anos. Em geral, tem bom
prognastico, sendo na maioria dos casos confinada a pele. No
entanto, ha casos graves, com rapida progressdo, podendo
haver limitagdo do movimento dos ombros, dificuldade na
abertura dos olhos ou boca ou doenga pulmonar restritiva
guando ha envolvimento extenso do tronco?. A morte por EB
¢ muito rara, mas quando ocorre deve-se a complicagdes
cardiacas ou envolvimento respiratorio.'*'

No caso clinico descrito, a doente tinha um EB tipo 3, confir-
mando a elevada frequéncia desta entidade nos diabéticos

Henriques J, et al

com longa evolugéo da doenca, obesos, com mau controle
metabdlico e complicagbes microvasculares, sob terapéutica
com insulina. Apesar da resposta clinica inicial favoravel ao
tratamento com PUVA, o prognéstico vital e funcional esta
condicionado pela atitude futura da doente relativamente ao
controle metabolico e adesdo terapéutica.

CONCLUSAO

A diabetes tipo 1 e tipo 2 podem estar associadas a EB em
mais de 50% casos®, sendo os fatores de risco associados 0s
sequintes: longa duragao da diabetes, mau controle metabdlico,
presenca de microangiopatia, obesidade e insulinoterapia. A
frequéncia de EB na populacdo diabética é provavelmente
subestimada, devendo os profissionais de salide estar atentos
a esta manifestacao, facilmente reconhecivel no exame fisico,
permitindo o diagndstico e tratamento precoces, visando uma
melhor qualidade de vida dos doentes.
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Infecao por Chlamydia pneumoniae e Hepatite Aguda
Chlamydia pneumoniae infection and Acute Hepatitis

Ana Raquel Ramos, Miguel Moreira, Ana Mondragao, Margarida Correia
Servigo de Medicina Interna, Centro Hospital Vila Nova de Gaia/Espinho, Portugal

RESUMO

A Chlamydia pneumoniae é uma espécie associada sobretudo a infecdes
da via aérea respiratdria, e pouco descrita & muito raramente associada
a Hepatite Aguda. Apresenta-se um caso de uma mulher de 86 que re-
correu ao Servico de Urgéncia por quadro de epigastralgias, associadas
a nauseas e vomitos pds prandiais. Ao exame objetivo: subfebril e o ab-
démen globoso, com timpanismo difuso e doloroso a palpacéo profunda
do epigastro e hipocondrio direito. Do estudo complementar realizado
apresentava parametros inflamatérios aumentados, uma citocolestase
hepdtica, sem insuficiéncia hepatica, com ecografia abdominal apenas
com ectasia da via biliar principal; e excluiu-se causa toxica, isquémica
e imunoldgica, marcadores viricos negativos; serologias negativas, ex-
cepto a serologia da Chlamydia pneumoniae, IgM e IgG positivos. Quadro
compativel com uma hepatite colestatica aguda sem evidéncia de infegéo
respiratoria prévia ou concomitante. Os autores apresentam este caso
clinico dados a raridade desta correlagéo, mesmo apds exclusdo de todas
as outras causas.

Palavras chave: hepatite aguda, chlamydia pneumoniae, infegéo

INTRODUGAO

A Chlamyaia pneumoniae ¢ uma bactéria gram negativa intra-
celular, a sua transmisséo € através da inalagéo de pequenas
particulas de individuos infetados. E um agente que causa
infecOes respiratorias das vias aéreas superiores, geralmente
Menos grave, e cerca de 5-10% das pneumonias adquiridas na
comunidade."? Mais raramente pode provocar derrame pleural;
e mais graves, sindrome respiratoria aguda, choque sético e
insuficiéncia multiorganica; e extrarespiratorios, tais como o
eritema nodoso, meningite, hepatite, vasculite, sindrome de
Guillain-Barré, lesdo renal aguda, pericardite, miocardite ou
sindrome febril de causa ndo conhecida. Além disso, descre-
ve-se uma possivel relacdo causal entre este microorganismo
a doenca aterotrombdtica e cirrose biliar primaria. A hepatite
aguda clinica causada por este microorganismo é excecional 2

CASO CLINICO

Mulher de 86 anos, caucasiana. Com antecedentes de diabetes
mellitus tipo 2, dislipidemia e hipertenséo arterial, estando me-
dicada ha varios anos com glimepirida, furosemida, amlodipina,
acido acetilsalicilico, nitrato, pantoprazol e dislipina. Recorreu
a0 Servico de Urgéncia por quadro de epigastralgias, associa-
das a nduseas e vomitos pos prandiais. Negava alteracoes do
transito intestinal, genitourindrias ou febre. Negava ingestao
de chas ou novos medicamentos. Ao exame objetivo: tensdo
arterial 160/71mmHg, frequéncia cardiaca 82bpm, saturagao
periférica de 02 96% com Fi02 0,21, subfebril (37.3°C) e
0 abdoémen globoso, com timpanismo difuso e doloroso a
palpacdo profunda do epigastro e hipocondrio direito. Anali-
ticamente presenca de leucocitose (20,57x102U/L; neutrofilia
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ABSTRACT

Chlamydia pneumoniae is a species mainly associated with infections of
the respiratory airway, and little described and very rarely associated with
Acute Hepatitis. We present a case of a woman of 86 who presented to
the emergency department by epigastralgias, associated with postpran-
dial nausea and vomiting. At the objective examination: subfebrile and the
with a diffuse and painful tympanism abdomen to the deep palpation of
the epigastrium and right hypochondrium. From the complementary study,
he presented increased inflammatory parameters, a hepatic cytochola-
sease, without hepatic insufficiency, with abdominal ultrasound only with
ectasia of the main biliary tract; excluded toxic, ischemic and immunolo-
gical causes, negative viral markers; Negative serology except Chlamydia
pneumoniae serology, IgM and IgG positive. Frame is compatible with
acute cholestatic hepatitis with no evidence of prior or concomitant respi-
ratory infection. The authors present this clinical case due to the rarity of
this correlation, even after exclusion of all other causes.

Keywords: acute hepatitis, chlamydia pneumoniae, infection

Tabela 1. Estudo etioldgico da hepatite aguda
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Imagem 1. Ecografia abdominal

(91,8%); Proteina C Reativa (PCR) 20,29mg/dL; aPTT 27seg,
taxa protrombina 80% e INR 1,14, aspartato aminotransferase
(AST) de 2122 U/L; alanina aminotransferase (ALT) de 1301
U/L; desidrogenase lactica (DHL) de 1787 U/L; bilirrubina total
(BT) 1,14 mg/dL com bilirrubina direta (BD) de 0,82mg/dL;
fosfatase alcalina (FA) de 134 U/L; gamaglutaminatransferase
(YGT) de 415 U/L, ferritina de 2339ng/mL e lactatos 0,7. Do
estudo efetuado: eletroforese proteinas normal, velocidade de
sedimentacéo (VS) 68mmHr, cobre 75ug/dL, ceruplasmina
20mg/dL, alfa-fetoproteina negativa (0,76), hemoculturas ae-
robiose, anerobiose e fungos negativas. Marcadores viricos:
imunizacdo para hepatite A (AcHAV IgG positivo e IgM negativo),
hepatite B negativo (AgHBS negativo, AcHBc negativo, AgHBs
negativo), hepatite C negativo (AcHCV negativo), hepatite D
e E negativos, e VIH negativo (Ac + Ag VIH 1 e 2 negativos).
Serologias: virus Epstein-Barr negativo (VCA IgM negativo, IgG
positivo, EBNA IgG positivo e EA IgG positivo), imunizagdo para
citomegalovirus (IgM negativo e IgG positivo) e toxoplasmose
(IgM negativo, lgG positivo), TPHA negativo com VDRL ndo
reativo, virus herpes simplex, virus varicela-zoster, sarampo,
rubéola e virus coxsackie negativos, reacao Weil-Felix, Widal,
Wright negativas, leptospira negativa (IgM negativo e IgG<10U/
mL), mycoplasma pneumoniae negativo (IgM e IgG negativos),
borrelia negativa (IgM e lgG negativos), brucela negativa (igM
e 1gG negativos), coxiella burnettinegativa (IgM e IgG negati-
voS), chlamydia frachomatis negativa (IgM e IgG negativos) e
chlamydia pneumoniae positiva (lgM 1/160 e IgG 1/800). Estu-
do auto-imune: complemento C3 (99,5mg/dL) e C4 (26,3mg/
dL) normalizados, imunoglobulinas A, M, G normalizadas, fator
reumatdide negativo (< 10,2Ul/mL), anticorpos anti-nucleares
negativos (ANA <1/80, anti-dsDNA 1,7Ul/mL), anti-citoplasma

neutrdfilo negativo (ANCA < 1/40, anti-mitocOndria 1/40, anti-
-musculo liso <1/40), anticorpos anti-Ag hepaticos, anticorpo
anti-cardiolipina e anti-beta-2 glicoproteina | negativos. (Tabela
1) A ecografia abdominal mostrava ectasia da via biliar principal,
com moderada repercussao intrahepatica, nao se registando
causas obstrutivas. Acentuada distensdo da vesicula biliar e
presenca de discretas imagens hipodensas justacapsulares no
segmento VI, que poderdo apenas traduzir heterogeneidades
do parénquima, ndo parecendo configurar verdadeiros nddulos
(Figura 1). Concluiu-se, assim, tratar de uma Hepatite Aguda
num doente com sindrome de resposta inflamatéria sistémica
e subfebril, mas sem foco infecioso conhecido, decidiu-se
medicar empiricamente com piperacilina/tazobactam 4,5¢g
6/6h endovenoso, que suspendeu no 3° dia internamento
apos resultado seroldgico, e doxiciclina 100mg oral 1x/dia,
que cumpriu durante 7 dias. Assim, do estudo etioldgico, ex-
cluiu-se causa toxica, isquémica e imunoldgica; realgando
a positividade da serologia da chlamydia pneumoniae, |gM
e lgG positivos. A telerradiografia do torax sem alteracdes.
Teve uma evolugao favordvel, assintomatica, com apirexia
sustentada, normalizacao dos pardmetros inflamatdrios; AST
21 U/L, ALT 28 U/L, FA 77 U/L, YGT 129 U/L, BT 0,37mg/dL;
VS 28, ferritina 318,5ng/mL (Tabela 2) e ecografia abdominal
apenas com discreta distensao da vesicula biliar.

DISCUSSAQ

A Chlamydia pneumoniae ¢ uma espécie descrita que, con-
forme o0 proprio nome indica, esta associada sobretudo a
infecdes da via aérea respiratdria. Inicialmente, acreditava-se
que as estirpes da Chlamydia pneumoniae eram variantes da
Chlamyadia psittaci, mas estudos subsequentes demonstraram
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Tabela 2. Estudo analitico na alta

que a Chlamydia pneumoniae constitui uma espécie distinta
tomando como base a existéncia de pequenas diferencas,
envolvendo uma pequena sequéncia de subunidade de RNA
ribossdmico, a morfologia e as propriedades antigénicas.? A
Chlamydia pneumoniae originada de amostras clinicas, cresce
de maneira mais efetiva em células HL e em células Hep-2.
Devido a dificuldade para isolar o organismo, a maioria dos
estudos epidemioldgicos dependem da realizacdo de ensaios
seroldgicos de microimunofluorescéncia. Tais estudos indi-
cam que a infecdo causada pela Chlamydia pneumoniae é
extremamente prevalente, quando nos referimos as infegoes
respiratorias, com cerca de 40 a 75% dos adultos, apresen-
tando serologias positivas em praticamente todos 0s paises a
nivel mundial. Mas, pouco se sabe ainda sobre a patogénese
molecular da infecdo por Chlamydia pneumoniae. Entretanto,
acredita-se que 0 organismo no inicio promova infe¢do do
epitélio da via aérea respiratdria superior. Mas em muitos
individuos, a infecdo é assintomatica e persiste nestes lo-
cais. Estudos recentes demonstraram que ap6s a infecao
das células epiteliais da via aérea respiratdria e das células
inflamatorias, € provavel que a Chlamydia pneumoniae se
dissemine pelo organismo através dos macrdfagos presentes
na circulacdo sanguinea. Existem evidéncias nitidas de que
a replicacdo do organismo ocorre no endotélio vascular e
nas membranas sinoviais. Assim, a proteina da membrana
externa da Chlamydia pneumoniae pode induzir respostas
imunes do hospedeiro que apresentam reagdo cruzada com
proteinas humanas e, consequentemente, produzem lesdo
inflamatdria autoimune aos tecidos.® Além das doencas respi-
ratorias, a Chlamyadia pneumoniae foi recentemente associada,
em estudos seroldgicos, a uma ampla gama de condi¢bes
distintas, como miocardite, pericardite, meningite assética,
febre de causa ndo conhecida, eritema nodoso, sarcoidose,
asma, hepatite, esclerose multipla e doenga de Alzheimer.
No entanto, a validade destas associagdes continua incerta.*
Outros estudos identificam chlamydia pneumoniae no liquido
cefalorraquidiano por reagdo em cadeia da polimerase em
doentes com esclerose mltipla definida®; e outro estudo,
este em animais experimentais (ratos) mostra que o péptido
derivado da chlamydia pneumoniae é capaz de induzir doenga
do sistema nervoso central auto-imune, logo assume que a
chlamydia pneumoniae desempenha um papel na patogénese
da esclerose multipla, mas sem estudos ainda validados em
humanos.” Num estudo mais recente de 2005, tentam mos-
trar a associagdo da infecao por chlamydia pneumoniae e a
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esclerose multipla em humanos. O estudo revelou a presenca
de DNA chlamydia pneumoniae no liquido cefalorraquidiano
em 0% ->180% de doentes com esclerose mdltipla e entre
0% - 20% de amostras de liquido cefalorraquidiano de doentes
com outras doencas neurologicas. Estas discrepancias podem
indicar diferencas metodoldgicas, erro de amostragem ou ou-
tros problemas desconhecidos. Varios estudos multicéntricos
demonstraram diferencas significativas em metodologias e
resultados, incluindo significativa variabilidade inter e intra
laboratdrio nos testes de PCR. Assim, mais estudos sdo ne-
cessarios antes que possamos inferir cientificamente uma
relacdo biologica entre a infecdo por chlamydia pneumoniae
e a esclerose multipla.® Com este estudo podemos considerar
que a chlamydia pneumonia pode ter um papel na patogénese
da esclerose multipla mas ainda € incerto.

As infegbes continuam a ser a causa principal de febre de causa
ndo conhecida (30%-40%), localizada ou generalizada. Dentro
de infegdes bacterianas sistémicas, a infegdo por chlamydia
pneumoniae pertence ao fim da lista de causas de febre de
causa ndo conhecida. Mas, estudos tém vindo mostrar que a
relagdo entre esta entidade e este microorganismo. A auséncia
de casos de infe¢é&o por chlamydia pneumoniae ndo permite
a conclusdo de que eles ndo existam no N0Sso meio, mas
provavelmente permanecem sem diagndstico. Estas formas
clinicas sdo normalmente incluidas nos diagndsticos autoli-
mitados de febre sem causa conhecida. Assim, a chlamydia
pneumoniae deve ser considerada no diagnostico diferencial
da febre sem causa conhecida, na tentativa de minimizar
gastos e técnicas menos invasivas para os doentes.® No caso
em questdo, estamos perante uma doente com uma hepatite.
Sabemos da literatura que a etiologia da hepatite aguda é
diversificada, a maioria séo devido a infecdes por virus e
por farmacos hepatotoxicos, seja mecanismos dependentes
da dose ou idiossincratica. Da revisdo realizada, verificou-se
a ndo exposicao a novos farmacos, nem ingestdo de chas
ou alimentos de novo na dieta; sem perfil hipotensivo, sem
hipoxemia com lactatos dentro dos valores normais, sem alte-
races do ritmo cardiaco, nem perdas hematicas visiveis que
possam sugerir hipovolémia/hipoperfusdo de 6rgao, excluindo
deste modo as causas toxicas e isquémicas. Entre as causas
infeciosas para além da hepatite A, B, C, D e E, 0s outros virus
ndo especificamente hepatotropicos (Epstein-Bar, citomegalo-
virus, herpes simplex, virus varicela-zoster, sarampo, rubéola
g virus Coxsackie) foram excluidos; assim como, bacteriémia
e fungémia que também, geralmente, apresentam atingimento
hepatico. Outros agentes infeciosos, tais como coxiella bur-
netii, brucela, leptospira, micobactérias pode, também causar
hepatite, no contexto de uma doenca sistémica. Estes ultimos
também foram descartados.

Existem estudos que indicam que a Chlamydia pneumoniae
pode persistir em hepatocitos e, mais recentemente, relataram
a presenca de antigenos de Chlamydia pneumoniae e RNA
ribossomico nos hepatdcitos de doentes com cirrose biliar
primaria em fase terminal, sugerindo um papel potencial da
Chlamydia pneumonia na etiologia e patogénese da doenca.



Assim, foram produzidas evidéncias quanto a possivel loca-
lizacdo e/ou replicacdo da Chlamydia pneumonia em células
hepaticas parenquimatosas e ndo parenquimatosas, principal-
mente em células de Kupffer, onde clamidia poderia atuar como
um trigger celular imunoldgico. A capacidade da Chlamydia
pneumoniae sobreviver e replicar nas células de Kupffer, de-
monstra a capacidade desta bactéria para escapar, sob certas
condicGes, os mecanismos de defesa da imunidade natural.
Esta carateristica pode favorecer a producdo de substratos
altamente imunogénicos e/ou fornecer um microambiente
inflamatdrio para aumentar a auto reatividade de linfocitos
T patogénicos, ou pode ativar o repertorio celular pré-exis-
tente.'®Relativamente as causas imunes, excluida a hepatite
auto-imune, pois a doente apresenta titulos de ANA <1/80,
anti-musculo liso <1/40 e Ac anti LKM-1 negativo; e mais
raro mas ndo menos importantes as entidade cirrose biliar
primaria e colangite esclerosante primaria, a primeira nao se
enquadra na clinica da doente, apenas com citocolestase, e
com ANA <1/80, IgM normalizado e anti-mitocondria 1/40;
a segunda entidade normalmente esta associada a doenca
inflamatoria intestinal, que a doente néo refere e tem ANA
<1/80 e ANCA <1/40 negativos. Assim, apraz dizer-me
que etiologia imune ndo justifica a hepatite aguda do caso.
Deste modo, 0 caso apresentado mostra uma hepatite co-
lestatica aguda sem evidéncia de infecéo respiratdria prévia
ou concomitante, com boa evolugdo espontinea e para o
qual ndo foi possivel encontrar um diagndstico alternativo.
Logo, a positividade para chlamydia pneumoniae (IgM 1/160
e lgG 1/800) faz plausivel o diagndstico da infecdo aguda
por este organismo. Portanto, acreditamos que a Chlamydia
pneumoniae deve ser considerada no diagndstico diferencial
de hepatite aguda, especialmente quando 0s outros agentes
mais comuns sdo excluidos.

Ramos AR, et al
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Esplenose Toracica: um achado acidental
mais de 20 anos ap0s traumatismo toraco-abdominal
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RESUMO

A esplenose tordcica é uma condig&o rara, benigna que resulta da rutura
do bago associada ou ndo a lesdo do diafragma, geralmente assintomatica
e acidentalmente diagnosticada apds a realizagdo de exames de imagem
por qualquer outro motivo. Apresentamos 0 caso clinico de um homem
de 45 anos de idade, assintomatico, com antecedentes de traumatismo
do bago consequente a um acidente de viagdo aos 18 anos de idade. O
doente foi enviado a consulta de Pneumologia por achados imagiologicos
compativeis com nddulos pleurais no hemitorax esquerdo, mas a andli-
se histopatologica das referidas lesdes demonstrou tratar-se de tecido
esplénico. O tratamento dos remanescentes esplénicos € conservador.
Estes podem adquirir fungdo imunoldgica, independentemente do local
onde estdo implantados, e proteger o organismo de eventuais infegoes.
Palabras clave: esplenosis tordcica, trauma esplénico, hallazgos de ima-
genes, gammagrafia pulmonar

INTRODUGAO

Em 1910 Von Kutner identificou pela primeira vez implantes
de tecido esplénico na cavidade peritoneal ap6s rutura trau-
matica do bago." 23

A Esplenose é uma condico benigna, extremamente rara,
definida como a autotransplantagao heterotdpica de fragmentos
de tecido esplénico, que ocorre habitualmente apos lacera-
¢&o do bago com rotura da sua capsula, devido a trauma ou
apos manipulagéo cirtrgica do 6rgdo, tal como acontece na
esplenectomia eletiva.'#6.7.8.9

Os implantes de tecido esplénico, em forma de nddulos en-
capsulados, surgem mais frequentemente nas cavidades ab-
dominal e pélvica, mas também podem ser extra-peritoneais.
Existem relatos de casos de bagos ectdpicos localizados na
cavidade pleural, parénquima pulmonar, pericardio, tecido
subcutaneo e cérebro.* 678

AEsplenose toracica é geralmente assintomatica, sendo fre-
guentemente um achado acidental, diagnosticada na sequéncia
de exames imagioldgicos de rotina. No entanto, a sua presenca
pode originar sintomas como dor e hemorragia mimetizando
diversas patologias tais como neoplasias, incluindo o carcinoma
broncogénico, linfoma, mesotelioma e timoma, metastases
pleurais e ashestose.” 1011
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SUMMARY

Thoracic splenosis is a rare, benign condition that results from the rupture
of the spleen associated or not to diaphragm injury, usually asymptoma-
tic and incidentally diagnosed after performing imaging exams for other
reasons. We present the case of a 45-year-old male, asymptomatic, with
splenic trauma history subsequent to a traffic accident at 18 years of age.
The patient was sent to Pneumology consultation due to imaging findings
consistent with pleural nodules in the left hemithorax, but histopathologi-
cal examination of these lesions showed the presence of splenic tissue.
The treatment of splenic remnants is conservative. These can acquire
immune function, regardless of their location, and protect the patient from
possible infections.

Keywords: thoracic splenosis, splenic trauma, imaging findings, pulmo-
nary scintigraphy

A incidéncia da Esplenose tem vindo a aumentar nos ultimos
anos e estima-se que possa atingir os 76%.” Contudo, Normand
etal,em 1993, ja referiam que a Esplenose intratordcica era
uma entidade bastante rara, ocorrendo apenas em 18% dos
doentes vitimas de traumatismo toraco-abdominal com rutura
simultanea do baco e diafragma.® %1012

Atualmente estdo publicados 54 casos de Esplenose toracica
na literatura Inglesa, no entanto, a incidéncia global desta
patologia permanece desconhecida provavelmente devido a
escassez de casos relatados na literatura.™>©

0 tempo médio decorrido desde o evento traumatico inicial e
o diagnostico da doenca é frequentemente prolongado, cerca
de 18,8 anos, o que reflete um crescimento lento do tecido
esplénico.3457:10

0 exame Gold Standard para o diagnostico desta patologia
é a cintilografia utilizando o tecnécio-99m (99m-TC) como
contraste, um método ndo invasivo que permite um diagnadstico
precoce evitando intervengdes cirdrgicas desnecessarias. 5713

CASO CLINICO

Os autores apresentam o caso clinico de um homem, de 45 anos de
idade, raga caucasiana, assintomatico, que foi enviado a consulta
de Pneumologia por alteracdes radiolégicas em exames de rotina
[telerradiografia toracica e tomografia computorizada (TC) tordcica]
compativeis com nddulos pleurais no hemitérax esquerdo.

Esplenose Tordcica: um achado acidental mais de 20 anos apds traumatismo toraco-abdominal. Galicia Clin 2017; 78 (4): 172-174
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Figura 1. Nodulos pleuropulmonares

0 doente apresentava como antecedentes pessoais de relevo, historia
de um acidente de viagdo aos 18 anos, com traumatismo toraco-
-abdominal e fratura de cinco costelas a esquerda.

Ao exame objetivo, eram palpaveis adenomegalias axilares bilaterais.
0O doente era portador de TC tordcica de ambulatorio que evidenciava
pequenas estruturas ganglionares paratraqueais e axilares, assim
como varias formagdes nodulares solidas da pleura, a maior das quais
com 30 mm de didmetro (Fig. 1 — nddulos pleuropulmonares). Para
esclarecimento dessas lesdes, o doente efetuou puncao aspirativa
da massa pleural cuja citologia revelou a presenca de “linfocitos”.
Seguidamente foi proposto e aceite para Cirurgia Cardiaca com
vista a esclarecimento diagnostico. Realizou bidpsia cirtrgica da
massa pleural por videotoracoscopia, para despiste de eventual
Linfoma, uma vez que o linfoma pleural, observado quer em doentes
com doenca de Hodgkin ou ndo-Hodgkin, pode manifestar-se como
multiplos nddulos pleurais.® Contudo, a andlise histopatoldgica da
amostra ressecada foi compativel com tecido esplénico (Fig. 2 —
tecido esplénico observado na peca cirlrgica).

DISCUSSAO

A Esplenose toracica ocorre menos frequentemente do que a
abdominal e representa sequelas de rutura do bago associada
ou ndo a lesdo diafragmatica, a qual permite implantagéo de
tecido esplénico na cavidade pleural esquerda. °

Os sintomas da Esplenose tordcica podem ocasionalmente
causar dor pleuritica, hemoptises, dor tipo “enfarte do mio-
cardio”, febre de origem desconhecida, obstrugado ou isque-
mia intestinal, massa abdominal ou pélvica, dor no flanco
por compressdo ureteral e hidronefrose, tratando-se nestes
casos de esplenose com localizagdo abdominal.” Contudo, a
maioria dos doentes é assintomatica e a doenca é descoberta
acidentalmente, assim como se verificou no caso em que
descrevemos. 79

A TC torax revela um nddulo solitario na base da pleura ou
uma massa em 25% dos casos e multiplos nddulos pleurais
em 75% dos casos restantes.' Reveste-se de grande im-
portancia este exame de imagem, sobretudo nos casos que
surgem como incidentalomas.

0 caso apresentado de esplenose toracica demonstra o0s
achados acidentais da TC, correspondentes a varios nddulos
dispersos no espaco pleural localizados no hemitorax esquerdo.
Efetivamente, os implantes frequentemente aparecem como
pequenos nodulos pleurais ou subpleurais mas podem ser
maiores e intraparenquimatosos. O caso que apresentamos
nao possuia lesdes no parénquima pulmonar.

0 tecido esplénico implantado é capaz de crescer e rees-
tabelecer circulaco, tornando-se funcional, isto €, adquire
capacidade imunoldgica, o que esta relacionado com a quan-
tidade de tecido ectopico envolvido. Por consequéncia protege
0 organismo de possiveis infecoes.

Os achados analiticos sdo inespecificos, no entanto a presenca
de tecido esplénico autotransplantado pode ser sugerido por
achados laboratoriais como anisocitose, poiquilocitose € a
presenca de corpos de Howell-Jolly (remanescentes nucleares)
no esfregaco de sangue periférico. 78

O diagndstico de esplenose requer um elevado indice de sus-
peicao, sendo de fulcral importancia a descoberta na anamnese
de um historico de rutura traumatica do baco e/ou esplenec-
tomia."” Esta entidade nosoldgica deve ser considerada no
diagndstico diferencial de patologia maligna secundaria da
pleura.

A suspeita clinica podera ser confirmada pela cintigrafia pul-
monar com Tc sulfa (99m), exame de alta especificidade na
demonstracdo de tecido esplénico’, o qual também € im-
portante na avaliagdo da progressdo da doenga. A puncéo
aspirativa por agulha fina ndo esta recomendada devido ao
risco de hemorragia.' O diagndstico precoce da esplenose evita
procedimentos invasivos desnecessarios e permite, quando
ndo confirmado, a abordagem terapéutica adequada a situacdo
clinica em causa.

Em suma, salientamos a importancia de se suspeitar do diag-
naostico de esplenose toracica sempre que exista uma histo-
ria pregressa de traumatismo toraco-abdominal num doente
com nodulos pleurais assintomaticos. Estes constituem, a
maior parte das vezes, achados acidentais em exames de
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Esplenose Tordcica: um achado acidental mais de 20 anos apds traumatismo toraco-abdominal

Figura 2. Tecido esplénico observado na peca cirlirgica

imagem realizados por rotina. Os remanescentes esplénicos
ndo tém indicacdo para remogdo cirtrgica. De facto, eles
podem continuar imunologicamente funcionantes e proteger
contra eventuais infegdes por microrganismos.

Galicia Clin 2017; 78 (4): 172-174
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Sindrome de Wunderlich, uma causa rara de dor abdominal
Wunderlich Syndrome, a rare cause of abdominal pain
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RESUMO

A sindrome de Wunderlich é uma doenca rara que se caracteriza por
hemorragia espontanea nos espacos subcapsular e perirrenal. Apresenta-
mos dois casos de sindrome de Wunderlich. Uma mulher de 38 anos com
esclerose tuberosa que se apresentou com dor abdominal e hipotensdo. A
tomografia computadorizada (TC) revelou um hematoma peri-renal. Uma
mulher de 86 anos, anticoagulada com varfarina por tromboembolismo
pulmonar, apresentou-se com dor abdominal nos quadrantes inferiores. A
TC abdominal revelou uma massa renal com hemorragia no espago peri-
-renal. Foram ambas submetidas a embolizagdo super-seletiva da artéria
renal, com boa evolugéo posterior.

Palabras clave: sindrome de wunderlich, angiomiolipoma, femorragia re-
nal espontanea

INTRODUGAO

A sindrome de Wunderiich, descrita inicialmente em 1856 por
Carl Reinhold August Wunderlich como “apoplexia espontanea
da capsula renal”, define-se como hemorragia espontanea
confinada ao espago subcapsular e/ou perirrenal. A sua apre-
sentagéo ¢ heterogénea dependendo do grau e a duragéo da
hemorragia.'34

Em doentes sintomaticos, a triade classica inclui dor lombar/
abdominal, massa palpavel e choque hipovolémico."2# Qutros
sintomas podem estar presentes, nomeadamente nausea,
vomitos, febre, anemia ou hematdria."*

As causas da sindrome de Wunderlich incluem neoplasias
renais benignas e malignas, lesdes vasculares como a poliarte-
rite nodosa, infegOes renais, nefrite, doengas hematologicas e
alteracOes anatdmicas como quistos € hidronefrose.? A causa
mais frequente é o angiomiolipoma (AML)."%3 O AML é um
tumor benigno composto por tecido adiposo, musculo liso e
vasos com parede espessada. Devido a sua estrutura predispde
a formagdo de aneurismas e a sua rutura.’?

Apresentamos dois casos de Sindrome de Wunderlich.

CASO CLINICO
CASO 1

Mulher de 38 anos, com esclerose tuberosa (linfangiomiomatose
pulmonar e angiomiolipoma renal) com insuficiéncia respiratoria
cronica hipoxémica (sob oxigenoterapia de longa duragéo a 3 L/
minuto) recorreu ao Servico de Urgéncia (SU) com dor no flanco
esquerdo de inicio subito, sem irradiacéo ou histéria de traumatismo,
acompanhado de vomitos. Apresentava agravamento da hipoxemia
(Pa0, 46 mmHg em ar ambiente) associado a hipotensao (Pres-
sdo arterial (PA) 84/58 mmHg). A hemoglobina era de 11.3 g/dL,
leucacitos de 19.03 x 10%L sem trombocitopenia. A tomografia
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ABSTRACT

Wunderlich syndrome is a rare disease characterized by spontaneous
renal hemorrhage into the subcapsular and perirenal spaces. We report
two cases of Wunderlich syndrome. A 38-year-old woman with tuberous
sclerosis presented with abdominal pain and hypotension, perinephric
hematoma was diagnosed by computerized tomography (CT) scan. A
86-year-old woman, treated with warfarin for pulmonary embolism, pre-
sented with abdominal pain in the lower quadrants. Abdominal CT scan
revealed a renal mass with recent hemorrhage to perinephric space. Re-
nal artery highly selective embolization was performed with good outcome
in both cases.

Keywords: wunderlich syndrome, angiomyolipoma, spontaneous renal
hemorrhage

computadorizada (TC) abdominal revelou uma densificagdo hematica
extensa retroperitoneal esquerda, com epicentro peri-renal e um
pequeno hemoperitoneu. Apresentava também uma massa renal
exofitica esquerda no polo inferior com 80 x 70 x 62 mm de densidade
heterogénea, hipervascular, correspondendo a um angiomiolipoma.
(Figura 1AB) Apds discussdo clinica entre Urologia e Radiologia de
intervengdo a embolizagdo foi adiada devia a estabilidade clinica
apos fluidoterapia.

Trés dias apos a admissdo foi submetido embolizagdo seletiva dos
ramos inferiores da artéria renal esquerda, sem complicaces ime-
diatas. (Figura 1C) Cinco dias apds o procedimento repetiu a TC
abdominal mostrando reducéo do hematoma, uma area isquémica
no polo inferior do rim esquerdo e reabsorgéo do hemoperitoneu.

A doente ndo necessitou de suporte transfusional. A insuficién-
cia respiratéria melhorou durante o internamento com terapéutica
broncodilatadora.

CASO 2

Mulher de 86 anos, sob terapéutica com varfarina por tromboem-
bolismo pulmonar de alto risco de mortalidade 12 meses antes,
com trombocitopenia ndo estudada, hipertenséo arterial e doenga
renal cronica (Creatinina sérica basal 1,2 mg/dL) recorreu ao SU
com dor abdominal no flanco/fossa iliaca esquerda, sem histéria de
traumatismo. Apresentava-se palida, hidratada, com dor a palpacgéo
nos quadrantes inferiores do abdémen e mdltiplas equimoses e
petéquias nos membros inferiores. Na avaliacdo inicial a PA era de
112/90 mmHg, com agravamento progressivo para 70/32 mmHg
tendo desenvolvido taquicardia sinusal. Com a fluidoterapia insti-
tuida evoluiu favoravelmente revertendo a hipotensdo. O estudo
analitico revelou hemoglobina de 11.8 g/dL, leucécitos de 17.58 x
10%L, trombocitopenia com plaquetas < 10000/mm3, lesdo renal
aguda (creatinina sérica de 2,17 mg/dL), lactato de 4.45 mm/L e
0 International Normalized ratio de 3,14.

Aecografia abdominal revelou uma massa a envolver o rim esquerdo,
melhor caracterizada por TC, mostrando um rim esquerdo aumentado
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Sindrome de Wunderlich, uma causa rara de dor abdominal

Figura 1. (A) Corte transversal de TC abdominal com angiomiolipoma com hemorragia. (B) Corte coronal de TC abdominal
revelando extensdo de hemorragia. (C) Angiografia pos embolizagdo de ramo inferior da artéria renal.

com massa exofitica nodular, realgada com contraste de 24x22
mm. Estava associada a uma extensa area hipodensa subcapsular,
podendo corresponder a um hematoma com componente ativo.
Este hematoma infiltrava os espacos peri e para-renal, adjacente a
artéria e a veia renal. (Figura 2AB)

Foi medicada com vitamina K e complexo protrombinico para reverter
a anticoagulacdo. Realizou suporte transfusional com 6 unidades
de plaquetas ainda no SU, tendo necessitado de 3 unidades de
gldbulos vermelhos e outras 6 unidades de plaquetas durante o
internamento. A doente iniciou tratamento com prednisolona 1 mg/
Kg/dia para purpura trombocitopénica idiopatica provavel com me-
Ihoria progressiva.

Foi submetida a embolizacdo de um ramo da artéria renal esquer-
da com sucesso. A fungéo renal estabilizou nos valores basais da
doente. (Figura 2C) A doente foi orientada para consulta externa de
urologia e hematologia. Durante 0 acompanhamento em consulta de
urologia, manteve-se a abordagem conservadora, sendo a principal
hipotese de diagnostico o angiomiolipoma, atendendo a evolugao e
caracteristicas em exames subsequentes.

DISCUSSAO

Asindrome de Wunderlich é uma doenca rara e potencialmente
fatal, que depende de um diagndstico rapido e o seu correto

tratamento para um bom resultado."®

As neoplasias benignas sdo a causa mais comum, sendo o
AML a mais frequente, com uma probabilidade de hemor-
ragia até 50% em tumores com mais de 40 mm. 80% dos
AML sdo esporadicos sendo os restantes 20% relacionados
com esclerose tuberosa. A neoplasia maligna mais comum
é o carcinoma de células renais."?® Qutras causas incluem
outras neoplasias renais, infecdo renal, vasculites, disturbios
da coagulacdo, entre outras."® A sindrome de Wunderlich é
a complicacdo mais letal do AML," relacionando-se com o
seu tamanho.®

Nestes doentes a radiologia teve um papel fundamental no
diagnostico e tratamento. A TC abdominal € o melhor exame
para o diagnostico desta doenga.?®

O tratamento inicial tem como objetivo a estabilidade hemodi-
namica com fluidoterapia, transfusdo de globulos vermelhos e
correcao dos disturbios de coagulagdo. Em casos de hemor-
ragia autolimitada a abordagem conservadora pode ser ado-
tada. Nos casos de instabilidade hemodinamica é necessario
uma abordagem invasiva.® Desde a primeira embolizagao de
um angiomiolipoma renal em 1976 por Moorhead et al., a

Figura 2. (A) Corte transversal de TC abdominal de massa renal com hemorragia. (B) Corte coronal de TC abdominal
revelando extensdo de hemorragia. (C) Angiografia pos embolizagdo de ramo inferior da artéria renal.
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embolizacio selectiva dos AML com hemorragia tornou-se 0
tratamento recomendado, sendo seguro, eficiente e poupador
de nefronios.»>487 Quando a intervengdo ndo é possivel ou
nado alcancga o resultado pretendido a nefrectomia (parcial ou
total) é recomendada. A abordagem cirlirgica do hematoma
pode agravar a hemorragia.®” A abordagem por cirurgia aberta
convencional € a mais frequente, sendo também possivel a
abordagem minimamente invasiva por laparoscopia.’

Na embolizagdo seletiva dos ramos da artéria renal em doen-
tes com AML a taxa de sucesso varia entre 80 e 90%. Nao é
frequente o agravamento da fungéo renal. A taxa de recidiva
tumoral pode chegar a 43%, sendo pior nos doentes com
esclerose tuberosa. Estes doentes devem manter vigilancia
regular.®

Assim, os dois casos apresentados reforgam a necessidade de
uma intervengao precoce na estabilidade do doente e colocam
a embolizacao selectiva dos ramos da artéria renal como 0
tratamento de primeira linha no tratamento da sindrome de
Wunderlich.

Oliveira P, et al
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ABSTRACT

Kaposi’s sarcoma is considered an acquired immunodeficiency syndrome-defining illness and is caused by human herpesvirus 8. It has been associated
with patients infected with human immunodeficiency virus (HIV) who have CD4 T lymphocytes <200 cells/uL and high viral loads. We report a case of a
23-year old woman infected with HIV-1 and receiving antiretroviral treatment since diagnosis, with high CD4 cell count and low viral load that presented
with disseminated Kaposi’s sarcoma. Clinicians should be aware of the occurrence of Kaposi’s sarcoma despite robust CD4 cell counts.

INTRODUCTION

As an acquired immunodeficiency syndrome (AIDS)-defining
cancer, most Kaposi’s sarcoma (KS) cases have traditionally
occurred at low CD4 cell count (<200 cells/uL). With the wi-
despread use of potent antiretroviral therapy (ART), the spec-
trum of this neoplasia has dramatically changed. There have
been some reports, in recent years, pointing to the increasing
number of KS cases in patients with a higher CD4 cell count.
This refers to both naive and ART-treated patients.

CASE REPORT

A 23-year-old woman, with a history of intravenous drug use, was
diagnosed with HIV-1 infection in December 2014 with a CD4 cell
count of 424/uL (nadir value) and a viral load of 52297 copies/mL
(4.72 log). On diagnosis, she started on ART consisting of ritonavir
110mg id, darunavir 800mg id, abacavir 600mg id and lamivudine
300mg id. In February 2015, she complained of an acute onset
of odynophagia without other symptoms. The physical examina-
tion showed multiple, well-defined, non-scaly, discrete, violaceous
to hyperpigmented plaques of variable size over her buttock and
thighs; left amygdalin hypertrophy with multiple painless violaceous
macules and left cervical adenopathic conglomerate. Laboratory
results presented iron-deficiency anemia with otherwise normal
blood count, C-reactive protein, liver and kidney function. The viral
load was 712 copies/mL (2.85 log) and her CD4 cell count measu-
red 595/ul (23.4%). A biopsy was performed in her left amygdala
and cervical adenopathy. The histology revealed a tumor consisting
of spindle cells with some irregular vessel lumina formation, as
well as plasma cells and erythrocyte extravasates in the tumoral
stroma yielding the diagnosis of KS. Human herpesvirus 8 (HHVS)
immunochemistry staining was positive in the spindle cells thus
confirming the histological diagnosis. To screen for possible further
organ involvement, the patient underwent: thoracoabdominal axial
tomography, which demonstrated bilateral adenopathy in the inter-
nal jugular, axillar, inguinal and external iliac lymph node chains;
bronchoscopy revealed a nasopharyngeal polypoid lesion (Figure 1)
and violaceous macules in the aryepiglottic fold, left vallecula and
infraglottic cavity; esophagogastroduodenoscopy exhibited vinous
and friable subepithelial lesions (Figure 2). With the diagnosis of
disseminated Kaposi’s sarcoma, the patient continued the current
antiretroviral therapy and started intravenous liposomal doxorubicin
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at a dose of 50mg/m2 every two weeks. After the fourth cycle, and
with significant clinical improvement, the patient quit the treatment
plan and returned to heroin use.

DISCUSSION

Since 1872, when dermatologist Moritz Kaposi described a new
tumor in his article “Idiopathic multiple pigmented sarcoma of
the skin”, KS has been widely diagnosed all over the world. KS
is a multifocal angioproliferative neoplasm affecting the skin,
lymph nodes or viscera. Its prevalence varies depending on
sex, age and region, and it is classified into four forms epide-
miologically:" “classic” KS occurs in elderly men of Eastern
European or Mediterranean ancestry; “endemic” KS occurs
in equatorial Africa, and affected children may present with
disseminated lymphadenopathy; “iatrogenic” KS is associated
with immunosuppressive therapy; and “epidemic” or HIV-asso-
ciated KS has long been considered an AIDS-defining illness,
and is a cause of significant morbidity and mortality. These
four forms are indistinguishable histologically.

Human herpesvirus 8, also referred to as KS-associated her-
pesvirus, was identified in 1994 as the etiological agent of
KS.? HHV8 is a gamma herpes virus that infects endothelial
cells and/or haemopoietic progenitors, leading to alterations in
metabolism and gene expression, and ultimately resulting in the
development of KS.3 Replication of HHV8 involves both latent
and lytic phases. In immunocompetent hosts, this infection
may be lifelong and asymptomatic. Immune surveillance of
HHV8- infected cells is thought to be mediated mainly by T
cells, and T-cell responses against both lytic and latent HHVS
proteins have been detected.*Impaired T-cell function or lack of
HHV8-specific cytotoxic lymphocyte cells® may lead to uncon-
trolled proliferation of HHV8-transformed cells. Similar to other
herpesviruses, it is transmitted through close person-to-person
contact and establishes persistent infection.

The introduction of ART seems to have altered the disease
course.b It has been shown that both protease inhibitor-based
and non-protease inhibitor-based regimens have antiangiogenic
effects, and patients with KS who take ART have a lower risk
of dying compared with patients from the pre-ART era, despite
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similar CD4 counts and HIV viral loads.” Limited local disease
may be treated with a variety of therapies depending on size
and location including cryotherapy, laser therapy, radiation, and
intralesional chemotherapy (eg, vinblastine). Systemic therapies
for disseminated disease include two liposomal anthracyclines
(doxorubicin and daunorubicin) and the taxane paclitaxel.

KS, similarly to other AIDS-defining diseases such as non-Hod-
gkin lymphoma and cervical carcinoma, has been related to
a low CD4 count and a high HIV viral load. The development
of KS in patients infected with HIV with high CD4 cell count
is rare, although, theoretically, KS may occur at any stage of
HIV infection. The occurrence of KS in a patient started on ART
is even more remarkable because initiation of ART at a very
early stage of infection is associated with preserved immune
function.> Mocroft et al. made an assumption that immune
reconstitution is not complete until the level of 500 cells/ul
and only after the CD4 count reaches >750 cells, we can talk
about protection against KS.8The high level of patient’s viraemia
can also be a contributing factor in the rapid progression of
the disease. Nonetheless, this factor is not clearly evaluated in
the literature. What triggers the development of KS in patients
under successful ART with formally normal immune function
is still unknown.®

This article reminds us that although the KS rates have declined
during the ART era and lower CD4 counts remain a significant
risk factor, a greater proportion of KS cases are now occur-
ring at higher CD4 counts. We emphasize the importance of
keeping KS in our diagnostic hypothesis in order not to miss
this potentially devastating disease.
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Figure 1. Polypoid lesion in the nasopharynx

Figure 2. Vinous subepithelial lesions in the gastric mucosa
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Dermatose Neutrofilica Febril Aguda: a proposito de um caso clinico
A Case Report of Acute Febrile Neutophilic Dermatosis

INTRODUGAO

0 sindrome de Sweet ou dermatose neutrofilica febril aguda,
¢ uma patologia inflamatdria incomum caracterizada pelo
aparecimento abrupto de lesdes cutaneas dolorosas, tipo no-
dulos, placas ou papulas eritematosas e edematosas. Febre
e leucocitose podem acompanhar as lesoes cutaneas, com
frequente envolvimento ocular ou de outros 6rgaos. Pode estar
associado a infeccdo, malignidade ou exposicao a farmacos.
0 tratamento de primeira linha séo os glucocorticdides.

Caso Clinico: Homem de 65 anos. Recorreu ao servigo de
urgéncia por tosse produtiva e dor tordcica. Teve alta com
0 diagnostico de traqueobronquite aguda e medicado com
amoxicilina e acido clavulanico. Regressou 3 dias depois por
aparecimento de les0es cutaneas ndo pruriginosas e dolorosas.
Sem febre. Ao exame objectivo apresentava diversas lesoes
cutaneas: placas, papulas e vesiculas, eritematosas, de forma
ovoide (as maiores de 2cm), algumas confluentes. Distribuidas
pela zona occipital, pescogo, torax e pelas extremidades su-
periores, com raras leses no abdémen e membros inferiores.
Apresentava também pigmentacao vermelho-violacea perior-
bital. Analiticamente com leucocitose (14.3908/mm3), com
neutrofilia (90%), elevacdo da proteina C reactiva (25,5mg/dL) e
da velocidade de sedimentacéo (80mm). Internado por suspeita
de sindrome de Sweet, para estudo etioldgico e controlo de
sintomas. Electroforese proteinas normal. Resultado histologico
da biopsia de pele revelou infiltrado inflamatorio neutrofilico
difuso cutaneo compativeis com sindrome de Sweet. Iniciou
tratamento com prednisolona 20 mg, com melhoria 72h apds
0 inicio de corticoterapia. Diagndstico final: Sindrome de Sweet
Classico/Idiopatico.

CONCLUSAQ

Os autores pretendem descrever um sindrome incomum, mui-
tas vezes no contexto de infecgdes ou exposicao a farmacos.
No entanto, salienta-se a associagdo frequente com patologia
neoplasica, pelo que se deve manter seguimento rigoroso de
forma a intervir precocemente.
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Figura 1. Lesdes cutaneas eritematosas tipo placas, papulas e
vesiculas, distribuidas pela zona occipital, cervical, torax, dorso e pelas
extremidades superiores. A- Lesdes na face; B- Lesdes no torax;

Figura 2. Lesdes cutaneas eritematosas tipo placas, papulas e
vesiculas, distribuidas pela zona occipital, cervical, torax, dorso e pelas
extremidades superiores. C- Lesdes no dorso; D- Lesdes no torax; E-
LesBes nos membros superiores.



Bacterial sinusitis:
a striking complication report

Sinusitis is a mucous inflammatory process of the paranasal
and nasal sinuses and is frequently associated with respiratory
infections. Complications related to bacterial sinusitis are in-
creasingly rare, which makes this case report highly relevant.

The clinical case refers to a female patient of 53 years old,
admitted in the hospital emergency service with inflammation
signals in left hemiface and left periorbital region and with left
nasal discharge with pus secretion and malodorous (Figure
1). When the patient arrived, it was also observed necrosis
in third, fourth and fifth toes with the same time of evolu-
tion (Figure 2). Moreover, the patient presented hypotension
(maximum systolic blood pressure of 60 mmHg), tachycardia
(frequencies above 100 bpm) and auricular temperature of
39.5 9C. Blood analysis indicated leucocytes at 4.2x10%/uL, C
reactive protein of 6.1 mg/dL and lactates of 0.6 mmol/L, with
no other significant changes. A support therapeutic strategy
was started as well as antibiotics with meropenem (1 g, 8-8
h, intravenous) and vancomycin (1 g, 12-12 h, intravenous),
and a surgical drainage of the face sinuses was scheduled.
The haemocultures were positive for Staphylococcus hominis
multiresistant (only sensitive to vancomycin and carbapenems)
and the nasal exudate culture was revealed polymicrobial, in-
cluinding S. hominis. The Head Computed Tomography showed
total fill of left maxillary, sphenoid and ethmoid sinuses, with
extension to the facial and periorbital cellular subcutaneous
tissue. The Computed Tomography Angiography of the lower
members did not show alterations and it was assumed septic
embolization. It was performed a transthoracic echocardio-
gram that excluded bacterial endocarditis. Although initially the
patient was deteriorated, she had a progressive improvement
resulting in the resolution of the infection.

This clinical case is particularly interesting as complications
related to bacterial sinusitis are increasingly rare. The case
can be severe, leading to a septic embolization with gangrene
of several toes tretated with conservative measures.
Acknowledgment: Dr. Amilcar Silva', Prof. Dr. Adriano Rodrigues’

'Servigo de Medicina Interna B, Hospital Geral do Centro Hospitalar e
Universitério de Coimbra
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Figure 1. Oedema and blush in left hemiface and left periorbital region

Figure 2. Necrosis in left toes

DIAGNOSIS
Severe complication of a sinusitis: septic
embolization with gangrene of several toes

Joana Cascais Costa', Catarina Lucas'
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Universitario de Coimbra, Quinta dos Vales, 3041-801 S. Martinho do
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Uma causa infrequente de obstrucao intestinal
An infrequent cause of intestinal obstruction

INTRODUGAO

A Sindrome da Artéria Mesentérica Superior (SAMS) é uma
entidade rara que se caracteriza pela obstrugio, aguda ou
cronica, da terceira porgéo do duodeno pela Artéria Mesentérica
Superior (AMS) e a Aorta Abdominal (AA)'. Nesta sindrome veri-
fica-se uma diminuicdo do &ngulo aorto-mesentérico até cerca
de 6-25° (normal 38-56°), assim como da distancia entre as
referidas estruturas vasculares até 2-8mm (normal 10-20mm).
E 0 tecido adiposo retroperitoneal que assegura o afastamento
da raizda AMS e da AA, pelo que a causa mais frequente desta
sindrome é uma perda ponderal significativa, subjacente a
estados catabdlicos e sindromes de ma absorcao, disturbios
alimentares e/ou cirurgia bariatrica. A abordagem conserva-
dora? estd indicada ab initio, ficando a cirurgia reservada para
0s casos refractarios®. CASO CLINICO: Mulher de 54 anos,
com queixas de pirose, desconforto epigastrico e distensao
abdominal. Referia perda ponderal de 5Kg em 3 meses (8%
peso total) em relagdo com anorexia marcada. Antecedentes
pessoais de tiroidite auto-imune e sindrome depressivo. Ao
exame objectivo e analiticamente sem alteragoes de relevo.
Era portadora de endoscopia digestiva alta que revelou gas-
trite cronica com moderada actividade e colonizagdo por H.
pylori, cuja erradicacdo foi confirmada por teste respiratorio.
Ecografia abdominal € manometria esofagica sem achados
relevantes. Por agravamento do quadro, com dor epigastrica
pos-prandial com irradiac@o ao hipocdndrio direito, realizou
uma tomografia abdominal que revelou estreitamento da 32
porcdo do duodeno ao nivel do cruzamento com a AMS, que
por sua vez distava apenas 4,8mm da AA e com a qual formava
um angulo de 23°, sugerindo pinga mesentérica. Constatou-se
ainda, no rim esquerdo, uma imagem nodular compativel com
carcinoma de células renais, hipétese confirmada na peca de
nefrectomia parcial. Optou-se pela instituicdo de procinético
e dieta fraccionada para além de medidas posturais que, até
a data, e dada a tolerancia da doente, tém permitido protelar
uma intervengéo cirirgica. CONCLUSAO: Neste caso, a perda
ponderal decorrente da anorexia induzida pela neoplasia renal
tera concorrido para a deplecéo da gordura retroperitoneal com
consequente reducdo do angulo aorto-mesentérico. Portanto,
0s autores salientam que o diagndstico da SAMS deve ser
considerado sempre que pacientes emagrecidos apresentem
um quadro sugestivo de obstrugéo digestiva alta.
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Figura 1. TAC: estreitamento da 3? por¢éo do duodeno
ao nivel do cruzamento com a AMS. Pinga mesentérica.
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A proposito de um caso de estridor no Servico de Urgéncia
A case report of stridor in the Emergency Department

RESUMO

0 bécio mergulhante ¢ uma patologia relativamente rara e estima-se que
corresponda a 7% de todos os casos de bocio. Na maioria dos doentes é
assintomatico, mas pode produzir sintomas decorrentes da compressao
de estruturas contiguas.

Os autores apresentam 0 caso de uma doente de 89 anos, com antece-
dentes pessoais de bocio, admitida no Servico de Urgéncia (sala de emer-
géncia) por quadro de dificuldade respiratoria com estridor. A avaliagdo
efetuada foi compativel com volumoso bécio mergulhante com desvio e
deformidade da traqueia, apresentando avaliacdo analitica a revelar hi-
pertiroidismo. O caso foi discutido com a equipa de Cirurgia Endocrinolo-
gica, tendo a doente sido submetida a tiroidectomia total.

Com este caso salienta-se a importancia da rapida integragdo dos dados
da anamnese em conjunto com o exame objetivo na abordagem a um
doente na sala de emergéncia.

Palabras clave: Estridor, bocio subesternal, hipertiroidismo

ABSTRACT

Substernal goiter is a relatively rare condition and is estimated to cor-
respond to 7% of all cases of goiter. In most cases it is asymptomatic,
but may produce symptons resulting from the compression of contiguous
structures.

The authors present the case of a 89 year-old woman, with personal his-
tory of goiter, admitted in the Emergency Department (emergency room)
due to respiratory distress with stridor. The evaluation was compatible
with large substernal goiter with deviation and tracheal deformity, presen-
ting an analytical evaluation revealing with hyperthyroidism. The case was
discussed with Endocrinologic Surgery medical team and the patient was
submitted to total thyroidectomy.

This case emphasizes the importance of the rapid integration of data from
anamnesis and examination in the approach to a patient in the emergency
room.

Keywords: Stridor, substernal goiter, hyperthyroidism

CASO CLINICO

Os autores apresentam o0 caso de uma doente de 89 anos,
com antecedentes pessoais de hipertensdo arterial, diabetes
mellitus tipo 2 e bdcio, que recorreu ao Servigo de Urgéncia
por quadro de dificuldade respiratéria. Ao exame objetivo na
admissao hospitalar (na sala de emergéncia) apresentava es-
tridor (resolvido apos terapéutica médica), tumefacéo cervical
compativel com bécio e alteragbes a auscultagéo pulmonar
sugestivas de infecdo respiratoria. Dos exames complemen-
tares realizados salienta-se: andlises com elevagéo dos para-
metros inflamatdrios e padrdo de hipertiroidismo, radiografia
toracica com alteracOes compativeis com pneumonia bilateral
e tomografia computorizada cervical e toracica que evidenciou
volumoso bdcio multinodular mergulhante com desvio e de-
formidade da traqueia, bem como das estruturas vasculares a
esquerda (Fig. 1 e 2). Admitindo-se ser esta a causa do estridor,
0 caso foi discutido com a equipa de Cirurgia Endocrinoldgica,
tendo a doente sido submetida a tiroidectomia total. Sem novos
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Figura 1. Volumoso bdcio multinodular mergulhante (corte coronal de
imagem de tomografia computorizada)

Figura 2. Desvio da traqueia para a direita, condicionado por
volumoso bacio mergulhante (corte coronal de imagem de tomografia
computorizada)
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A propdsito de um caso de estridor no Servigo de Urgéncia

episodios de estridor descritos apos a intervengao cirlrgica.

0 bdcio mergulhante é uma patologia relativamente rara e
estima-se que corresponda a cerca de 7% de todos 0s casos
de bdcio."? Na maioria dos doentes é assintomatico, mas pode
produzir sintomas decorrentes da compressao de estruturas
contiguas,®* como no caso apresentado em que se manifestou
por compressao da traqueia. A terapéutica recomendada é
cirlrgica, estando preconizada a excisdo total ou subtotal da
glandula tiroideia.>*

Galicia Clin 2017; 78 (4): 183-184
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Metastizacao 0ssea de carcinoma hepatocelular:

a proposito de um caso clinico
Bone metastasis of hepatocellular carcinoma: a case report

Figura 1. Radiografia do cotovelo direito que mostra fratura da
extremidade distal do imero

RESUMO

0 carcinoma hepatocelular (CHC) é o tumor hepatico mais frequente, com
uma incidéncia crescente ao longo dos anos. A metastizacéo extra-hepa-
tica apds terapéutica loco-regional é pouco frequente, sendo 0 0SS0 um
local pouco afetado.

Os autores apresentam o caso de um doente de 72 anos, com antece-
dentes pessoais de CHC (controlado sob radiofrequéncia), que recorreu
ao Servigo de Urgéncia por dor no membro superior direito com inicio
ap6s mau posicionamento. A radiografia mostrou fratura da extremidade
distal do Umero, tendo realizado radiografia de controlo apds 2 meses
que apresentava auséncia de 0sso no local onde tinha ocorrido a fratura,
agora substituido por lesdo expansiva. Apds estudo complementar ad-
mitiu-se tratar-se de metastase dssea do CHC. O doente faleceu 1 més
apos o diagndstico.

0 caso apresentado alerta para a importancia da exclusdo de fraturas
patoldgicas em doentes com antecedentes pessoais de neoplasia, o que,
caso se verifique, podera alterar a abordagem e prognostico destes doen-
tes.

ABSTRACT

Hepatocellular carcinoma (HCC) is the most frequent liver tumor, with an
increasing incidence over the years. Extrahepatic metastasis after locore-
gional therapy is infrequent, with bone being a poorly affected site.

The authors present the case of a 72 year-old man, with a personal history
of HCC (controlled under radiofrequency) who appealed to the Emergency
Department for pain in the upper right limb after poor positioning. The
radiograph showed fracture of the distal end of the humerus, and a con-
trol radiograph was performed after 2 months, which showed no bone at  Figura 2. Radiografia do cotovelo direito que mostra auséncia de 0sso na
the site where the fracture had occurred, now replaced by an expansive extremidade distal do Uimero, substituido por lesdo expansiva
lesion. After a complementary study it is admitted that bone metastasis of
HCC is involved. The patient died 1 month after diagnosis.

The present case alerts to the importance of the exclusion of pathological
fractures in patients with a personal history of neoplasia, which, if ha-
ppens, could alter the approach and prognosis of these patients.

Palabras clave: carcinoma hepatocelular, metéstasis, hueso.
Keywords: hepatocellular carcinoma, metastization, bone.

CASO CLINICO

0Os autores apresentam o caso de um doente de 72 anos, com
antecedentes de hepatite B cronica e carcinoma hepatoce-
lular (CHC) (lesdo Unica de 3 cm, diagnosticada 1 ano antes
e controlada sob radiofrequéncia) que recorreu ao Servigo
de Urgéncia por dor no membro superior direito com inicio
apos mau posicionamento. A radiografia mostrou fratura da
extremidade distal do mero (Fig. 1), tendo sido colocada
tala gessada.

Na radiografia de controlo ap6s 2 meses apresentava auséncia
de 0ss0 no local onde tinha ocorrido a fratura (Fig. 2), agora
substituido por lesdo expansiva de etiologia a esclarecer, pelo
que foi internado no Servigo de Medicina.
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A propdsito de um caso de estridor no Servigo de Urgéncia

Ao exame objetivo apresentava deformagédo do membro afe-
tado. Analiticamente acentuada elevacéo da alfa-fetoproteina
(de 18 para 532 UI/mL, com 9 meses de intervalo; normal
<5.5 Ul/mL) e agravamento do padrdo de citocolestase he-
patica. Realizou tomografia computorizada (TC) do cotovelo
que mostrou no “Umero direito lesdo litica expansiva com
cerca de 7.6x8.4x6.6 cm, sem plano de clivagem com 0s
diferentes grupos musculares do antebrago”. Posteriormente
realizou cintigrafia 6ssea que, para além da lesdo referida,
mostrava “alteracdes sugestivas de lesdes secundarias ao
nivel do isquion esquerdo”. TC toraco-abdomino-pélvica evi-
denciava “lesdo hepatica previamente conhecida, coexistindo
outra lesdo nodular no lobo esquerdo com cercade 1.7 cme
multiplas adenopatias na regido hilar e nas cadeias do tronco
celiaco, sem outras alteragdes valorizaveis”. Foram excluidas
outras neoplasias primarias, nomeadamente do pulméo, mama,
prostata, rim e tirgide. O caso foi discutido em reunido multi-
disciplinar e, atendendo ao aumento recente e acentuado da
alfa-fetoproteina, ao surgimento de nova lesdo hepatica e de
multiplas adenomegalias na regido hilar hepatica e nas cadeias
do tronco celiaco (que previamente ndo existiam), admitiu-
-se tratar-se de CHC metastizado, pelo que ndo foi realizada
biopsia 6ssea (para além do risco hemorragico acrescido em
virtude da trombocitopénia e distdrbios da coagulagéo que
apresentava) e se decidiu por terapéutica paliativa.

Na auséncia de alteragbes que sugerissem outro tumor primario
e face a evidéncia de progressdo do carcinoma hepatocelular
(alteragdes analiticas e imagiologicas), considerou-se que a
lesdo expansiva no Umero direito se tratava de metastase do
referido carcinoma, pelo que se prescindiu da bidpsia (para
além do elevado risco hemorragico previamente referido) e
nao foram realizados exames adicionais, para além dos su-
pra-referidos.

Galicia Clin 2017; 78 (4): 185-186

0O doente foi referenciado para Consulta de Oncologia, tendo
falecido antes da sua realizagdo (1 més apos o diagnostico
de metastizacao).

0 CHC é o tumor hepatico mais frequente, com uma incidéncia
crescente ao longo dos anos.! A metastizagdo extra-hepatica
apos terapéutica loco-regional é pouco frequente (5-24%),
sendo 0 0sso um local pouco afetado.?® A evidéncia de me-
tastizacdo esta associada a pior progndstico,* tal como se
constatou no caso descrito.
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