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Editorial

Com muita satisfagdo publicamos um novo suplemento da Revista Cientifica
do Iamspe. Desta vez a editoria escolheu por a mostra uma série de relatos de casos
enviados pelos nossos colaboradores. Ha os que creem que esses trabalhos nao
seriam 0s mais importantes para constar de um periddico médico. Nao €, porém, a
nossa opiniao. Publicar, da forma adequada, cuidadosa e técnica um relato de caso
traz consigo algumas vantagens: aos iniciantes é um tipo de trabalho com menos
dificuldades o que lhes permite esmero na sua preparac¢ao; pode mostrar filigranas
de um caso incomum ou mesmo o0s aspectos pouco frequentes de uma doenca ja
conhecida; pode ser a semente de pesquisas e descobertas a surgirem a partir de
um caso inicial e podem, pois ser a base para estudos originais. Embora os trabalhos
originais sejam os mais desejaveis para publicacdo, continuaremos a estimular
relatos de casos que sejam verdadeiramente interessantes e particularmente com

algum viés inovador.

Os editores decidiram também escolher o melhor trabalho divulgado no ano
passado (2022). Na proxima edicdo de Revista vamos expor o resultado. Espera-
se que seja um estimulo adicional aos nossos pesquisadores, médicos assistentes
e residentes, para que encaminhem seus estudos para a publicacdo. O esforco de

todos é vital para fazer crescer o respeito pela publicacao.

Umberto Gazi Lippi
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Preservacao de membro inferior com uso do retalho livre
(DIEP) bilateral apds ressec¢ao de sarcoma de partes moles

Preservation of lower limb with use of bilateral diep free flap (DIEP) after
resection of soft tissue sarcoma

Bernardo Luiz Campanario Precht, Maria Beatriz Alves dos Santos Medrado
Hospital do Servidor Publico Estadual “Francisco Morato de Oliveira”, HSPE-FMO, Sdo Paulo, SP, Brasil
Pubicacgdo do Instituto de Assisténcia Médica ao Servidor Publico Estadual (Iamspe)

RESUMO

Introducao: Pelo comportamento agressivo dos sarcomas de partes moles, a resseccdo
compartimental e até mesmo a amputacao eram as principais op¢des terapéuticas. O objetivo atual
é aresseccdo com margens livres e preservagdo do membro. Para isso, avangos na terapia adjuvante
e nas técnicas de microcirurgia otimizaram os resultados. Método: Descreve-se neste trabalho de
forma detalhada técnica cirurgica de reconstru¢cdao de membro inferior com retalho livre, bilateral
apos exérese de sarcoma realizado no Hospital do Servidor Publico Estadual “Francisco Morato de
Oliveira”, de Sdo Paulo, em um paciente masculino de 39 anos. Relato de Caso: Paciente masculino
de 39 anos com diagndstico de sarcoma de membro inferior direito, em intimo contato com o
nervo isquiatico, sem plano de clivagem, submetido a quimioterapia e radioterapia. Apos 45 dias
do término do tratamento neoadjuvante, foi realizada ressec¢ao da lesdo, sendo encontrado plano
de clivagem com o nervo isquiatico, com preservacao do mesmo. Para a reconstrucao do membro,
foi optado pelo retalho perfurante da artéria epigastrica inferior profunda bilateral devido a
necessidade de volume além da cobertura local. O paciente apresentou boa evolug¢do no pds-
operatorio, com retalho bem perfundido e sem perdas, deambulando sem apoio/ajuda. Discussao:
Tendo como base o estadiamento, localizagdo e as condig¢des clinicas do paciente, o cirurgido deve
avaliar a possibilidade de resseccdo do sarcoma com margens livres, normalmente entre 2-3cm. O
uso da técnica de reconstrucdao de membro inferior com retalho livre tem vantagens de possibilitar
o fechamento de grandes defeitos com reposicdo de volume local e menor morbidade gerada no sitio

doador, tanto estética (incisdo unica), como funcional (preserva a funcao do reto abdominal).

Descritores: Sarcoma, microcirurgia, membro inferior
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ABSTRACT

Introduction: Due to the aggressive behavior of soft tissue sarcomas, compartmental resection
and even amputation were the main therapeutic options. The current objective is resection with
free margins and limb preservation. For this, advances in adjuvant therapy and microsurgical
techniques have optimized the results. Methods: This paper describes in detail the surgical
technique for reconstructing the lower limb using a free flap, bilaterally, after excision of a sarcoma
performed at the Hospital do Servidor Publico Estadual “Francisco Morato de Oliveira”, in Sdo
Paulo, in male patient of 39-year-old. Case report: A 39-year-old male patient with a diagnosis
of sarcoma in the right lower limb, in close contact with the sciatic nerve, with no cleavage plane,
undergoing chemotherapy and radiotherapy. 45 days after the end of the neoadjuvant treatment,
resection of the lesion was performed, and a cleavage plane with the sciatic nerve was found, with
preservation of the same. For limb reconstruction, the bilateral deep inferior epigastric artery
perforating flap was chosen due to the need for volume beyond local coverage. Patient presented
good postoperative evolution, with well perfused and lossless flap, walking without support / help.
Discussion: Based on the patient’s staging, location and clinical conditions, the surgeon should
evaluate the possibility of resection of sarcoma with free margins, usually between 2-3cm. The use
of the lower limb reconstruction technique with a free flap has the advantages of allowing closure
of large defects with local volume replacement and lower morbidity generated at both aesthetic

(single incision) and functional (preserving rectus abdominis) donor sites.

Keywords: Sarcoma; microsurgery; lower Limb.

Correspondéncia: Trabalho realizado:

Bernardo Luiz Campandrio Precht Servicode Cirurgia Geral do Hospital do Servidor Publico Estadual
E-mail: bernardolcp@gmail.com “Francisco Morato de Oliveira”, HSPE-FMO, Sio Paulo, SP, Brasil.
Data de submissao: 06/01/2020 Endereco: Rua Pedro de Toledo, 1800, 82 andar - Vila Clementino
Data de aceite: 09/11/2022 - CEP: 04039-901, Sao Paulo, SP, Brasil.
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Preservac¢do de membro inferior com uso do retalho livre (DIEP) bilateral ap6s ressec¢do de sarcoma de partes moles

INTRODUCAO

Os sarcomas sdo responsaveis por
menos de 1% de todas as neoplasias malignas
no adulto. A faixa etaria preferencial de
incidéncia situa-se acima de 50 anos e
localiza-se principalmente nos membros. Por
seu comportamento agressivo, tratamentos
como resseccdo compartimental e até
mesmo amputacdo eram as principais opg¢oes
terapéuticas.

é proceder-se a resseccdo com margens

Entretanto, o objetivo atual

livres e preservacdo do membro. Para isso,
avangos na terapia adjuvante e nas técnicas de
microcirurgia otimizaram os resultados *

METODO

Descri¢ao detalhada de técnica cirurgica
de reconstrucdo de membro inferior com
retalho livre DIEP bilateral apds exérese
sarcoma realizada em paciente no Hospital do
Servidor Publico Estadual - Francisco Morato
de Oliveira (HSPE - FMO) de Sao Paulo.

RELATO DE CASO

Paciente, com 39 anos, masculino,
procurou atendimento no ambulatério de
Cirurgia Plastica da instituicdo. Apresentava
queixa de abaulamento em regido posterior de
coxa direita ha noventa dias, com crescimento
acelerado da lesao, associado a dor local.
Negava febre, saida de secrecdo, perda ponderal
ou dificuldades motoras do membro acometido.
Trazia consigo ressonancia nuclear magnética
de membro inferior direito evidenciando
formacdo expansiva infiltrativa de permeio ao
ter¢o médio do ventre do biceps femoral. Media
87x56x51mm, e estava em intimo contato
com o nervo isquiatico, sem plano de clivagem.
Foi submetido a bidpsia pela equipe de
Cirurgia Oncolégica que confirmou a suspeita
diagnostica de sarcoma de partes de moles.
Exames de estadiamento ndo evidenciaram

metastases a distancia. Foi, entdo, submetido

a tratamento neoadjuvante com quimioterapia
(ifosfamida + doxorrubicina), totalizando 6
ciclos, associado a radioterapia na dose de 45Gy.

Apo6s 45 dias do término do tratamento
neoadjuvante, realizou-se a resseccdo da
lesdo de 1,4kg, com dimensao de 20x17x9cm.
Foi encontrado plano de clivagem com o
nervo isquidtico, que permitiu a preservacao
do mesmo.

Para a reconstrugao do membro, optou-
se pelo retalho perfurante da artéria epigastri-
ca inferior profunda (DIEP) bilateral devido a
necessidade de volume além da cobertura local.
Para isso, inicialmente foi realizado a mudanca
de dectubito ventral para dorsal.

Apesar da escolha do retalho DIEP
bilateral,
epigastricas
a necessidade de opgdes de pediculos para

foram conservadas as artérias

inferiores superficiais devido
anastomose em vasos de diferentes sitios no

vasto leito receptor.

Durante a dissec¢do das artérias e ve-
ias epigastricas inferiores profundas, foram
preservadas trés perfurantes em cada lado
e, com a finalidade de otimizar ainda mais
a perfusao do retalho e reduzir possiveis
complica¢des, optou-se por anastomose mi-
crocirurgica arterial e venosa intra-retalho
com as extremidades das artérias e veias
epigastricas superiores profundas de cada
lado entre si. Em seguida, fixou-se a tela de
polipropileno na regidao abdominal. Realizada
a onfaloplastia e iniciada sintese do retalho
abdominal pelas suas laterais. Manteve-se o
retalho perfundido pelos pediculos inferiores
a fim de reduzir o tempo de isquemia do mes-
mo. Ap0s a ligadura dos pediculos, finalizou-
se a sintese abdominal e modificado o decubi-
to para ventral e iniciou-se a preparagao do
leito receptor. Neste, foram dissecados dois
pediculos perfurantes das artérias femorais
profundas e superficiais, onde realizaram-se
anastomoses de ambos os pediculos do DIEP
bilateral (Figura 1).

Rev. Cient. lamspe. 2023; 12 (1)
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Figura 1 - Aspecto intra-operatoério do DIEP bilateral apds a confec¢do da anastomose intra-retalho.

Ao final, instalou-se drenagem com portovac 4.8 e sintese do retalho com a leito receptor
através de pontos simples em subcutaneo, subdérmico e na pele com nylon 3-0. O paciente
apresentou boa evolucdo no poés-operatorio, com retalho bem perfundido e sem perdas,
deambulando sem apoio/ajuda de terceiros, mantendo sensibilidade do membro inferior direito
e, como Unica complicagcdo. Houve coel¢cao serosa tratada através de punc¢ao apds retirada de
dreno portovac.

Atualmente, o paciente encontra-se em acompanhamento ambulatorial, sem déficits
motores. Realiza fisioterapia e drenagem linfatica. Apresenta lesdo de discreta necrose em borda
de leito receptor em regido medial de coxa (area irradiada previamente). Quando comparado ao
pré-operatorio percebe-se que o retalho DIEP foi capaz de manter qualidade local com volume e
estética semelhantes (Figura 2)

Figura 2 (A e B)- Vista posterior do pré-operatdrio e p6s-operatério de 150 dias.

Rev. Cient. lamspe. 2023; 12 (1)
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Preservac¢do de membro inferior com uso do retalho livre (DIEP) bilateral ap6s ressec¢do de sarcoma de partes moles

DISCUSSAO

A radioterapia adjuvante pode auxiliar o
cirurgido arealizar uma resse¢do mais proxima
da margem, e permite preservar estruturas
que manterdo o membro viavel, sem aumentar
o risco de recidiva. O desafio ndo acaba apos a
ressec¢do tumoral, pois o fechamento imediato
do defeito é fundamental para manter a
funcionalidade do membro *°.

Nesse contexto, a microcirurgia
exerce um papel fundamental. Dentre os
retalhos microcirurgicos, consagrados

em grandes reconstrucdoes, temos os do
musculo grande dorsal e o fasciocutaneo de
perfurantes anterolateral da coxa, porém,
estes nao fornecem volume suficiente para
o caso especifico »*. Além destes, o retalho
microcirirgico do musculo reto abdominal
(TRAM) possui

devido ao espesso tecido subcutaneo. A grande

transverso bom volume
desvantagem de elevar a morbidade da area
doadora por ressecar a musculatura da parede
abdominal anterior *.

Pensando nesses critérios, optou-se pelo
retalho de perfurante da artéria epigastrica
inferior profunda (DIEP) que tem seu uso para
as reconstrucées de membros com resultados
igualmente promissores. O uso do DIEP tem
vantagens de possibilitar o fechamento de
grandes defeitos com reposi¢do de volume local
e menor morbidade gerada no sitio doador
tanto estética (incisdo unica) como funcional
(preserva a funcao do reto abdominal) 2.

Além disso, o uso do retalho bipedicu-
lado, apesar de tornar o procedimento tec-
nicamente mais complexo, ndo demonstrou
aumento do numero de complicagdes, como a
incidéncia de hérnias no sitio doador, quando
comparado ao retalho monopediculado 9. As
taxas de necrose parcial e completa do retalho
se situam entre 1-11% e a formacao de colecao
serosa e hematoma na drea doadora na faixa de
3,7%10. No caso relatado foi observado apenas

a primeira como unica complicacdo do retalho,
visto que a discreta necrose observada foi da
pele previamente irradiada do leito receptor.

7

Quando o retalho é monopediculado,

a darea contralateral é frequentemente
subperfundida, o que reduz o comprimento do
retalho que pode ser utilizado com seguranca
Por este motivo optou-se pelo uso do DIEP
bipediculado, além da anastomose intraflap,
com o objetivo de maximizar o volume de
tecido subcutaneo. Essa opg¢do deveu-se ao
extenso defeito com exposicdo de nervo ciatico
e reduziu ao maximo as probabilidades de
complicagdes pds-operatorias locais do retalho
como trombose de pediculo e/ou necrose do

mesmo 1.
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Diagndstico de sarcoidose apos implantacao de proteses
mamarias de silicone

Diagnosis of sarcoidosis after implantation of silicone breast implants

Priscila Teles Achanjo Neves, Rodrigo Moreira Holcman, José Antonio Cezaretti
Hospital do Servidor Publico Estadual “Francisco Morato de Oliveira”, HSPE-FMO, Sdo Paulo, SP, Brasil
Pubicagdo do Instituto de Assisténcia Médica ao Servidor Publico Estadual (Iamspe)

RESUMO

Introduc¢do: A mamoplastia de aumento é o procedimento cirdrgico estético mais realizado
no pais, com utilizacdo das préteses de silicone ou com reconstru¢cdes mamadrias. Os eventos
adversos atrelados ao seu uso alcancaram destaque e estudos investigam a relacdo dos implantes
mamarios de silicone e o risco de doengas autoimunes. A patogénese da sarcoidose, doenga
autoimune granulomatosa ndo infecciosa, indica tendéncia genética adquirida para resposta
imunolégica quando ha exposi¢do a determinadas particulas, contribuindo para lesdao organica
multissistémica e diversas manifestacdes clinicas. Objetivo: Relatar caso clinico de paciente
submetida a mamoplastia de aumento com implante de silicone em 2008, no Hospital do Servidor
Publico Estadual “Francisco Morato de Oliveira” HSPE-FMO em Sao Paulo, com evolucao clinica e
laboratorial relacionadas a sarcoidose. Métodos: Descricao de um caso clinico através da analise
do prontuario e seguimento ambulatorial peridédico. Relato de Caso: Paciente do sexo feminino,
53 anos, submetida a mamoplastia de aumento com implantes de silicone via periareolar ha 30
anos, com nova abordagem via sulco infra-mamario e troca das proteses ha 11 anos. Evoluiu
com sudorese noturna e fadiga, seguida de lesdes cutaneas eritemato-acastanhadas em regido
cicatricial das mamas ha 2 anos, papulosas indolores, ndo pruriginosas, e posterior acometimento
da cicatriz. Exames laboratoriais, radiol6gicos e ECG sem alteragdes. Realizada bidpsia cutanea
em FID e mama direita indicativa de dermatite cronica granulomatosa, com pesquisa de fungos
e BAAR negativas, sugestiva de sarcoidose. Foi iniciado tratamento com Metotrexato 15mg/
semana ha 1 ano. A Sarcoidose foi diagnosticada ap6s 9 anos da implantacao das préteses e os
mesmos apontados como provaveis indutores da doenca. Obteve-se boa resposta ao tratamento
clinico sem intolerancia, garantindo o desejo da paciente em manter os implantes. Conclusao: A
sarcoidose, possivelmente relacionada a implanta¢do de préteses mamadrias de silicone, quando
em apresentacdo cutanea isolada, demonstra bom prognéstico com resposta clinica satisfatéria
frente ao tratamento farmacolégico. Apesar do histérico de seguranga dos implantes mamarios
de silicone, a publicacdo de casos clinicos que sugerem associacao com o surgimento de doengas
autoimunes, aponta a necessidade de estudos controlados com fontes de dados de grandes
populacdes e seguimento a longo prazo para reducdo das limita¢des cientificas e, enfim, alcancar

resultados consistentes de comprovacgao casual.

Descritores: Mamoplastia; implante mamario; silicone; sarcoidose.
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ABSTRACT

Introduction: Breast augmentation is the most common aesthetic surgical procedure in the
country, with the use of silicone prostheses also in breast reconstructions. Adverse events linked
to its use have reached prominence and studies have investigated the relationship between
silicone breast implants and the risk of autoimmune diseases. The pathogenesis of sarcoidosis,
a non-infectious granulomatous autoimmune disease, indicates an acquired genetic tendency for
an immune response when there is exposure to certain particles, contributing to multisystem
organic lesions and several clinical manifestations. Objective: To report a clinical case of a
patient who underwent breast augmentation with a silicone implant in 2008, at the Hospital do
Servidor Publico do Estado de Sao Paulo (HSPE), with clinical and laboratory evolution related
to sarcoidosis. Methods: Description of a clinical case through the analysis of medical records
and periodic outpatient follow-up. Case Report: Female patient, 53 years old, underwent
augmentation mammoplasty with silicone implants via periareolar 30 years ago, with a new
approach via the infra-mammary groove and prosthesis replacement 11 years ago. She evolved
with night sweats and fatigue, followed by erythematous-brownish skin lesions in the scarred
region of the breasts for 2 years, popular, painless, non-pruritic, and subsequent impairment of
the scar. Laboratory, radiological and ECG exams without changes. A skin biopsy was performed
on FID and right breast indicative of chronic granulomatous dermatitis, with negative fungi and
BAAR tests, suggestive of Sarcoidosis. Treatment with methotrexate 15mg/week was started 1
year ago. Sarcoidosis was diagnosed 9 years after the implantation of the prostheses and they were
identified as probable inducers of the disease. There was a good response to clinical treatment
without intolerance was obtained, guaranteeing the desire to maintain the implants. Conclusion:
Sarcoidosis, possibly related to the implantation of silicone breast prostheses, when in isolated
cutaneous presentation, demonstrates a good prognosis with a satisfactory clinical response to
pharmacological treatment. Despite the safety history of silicone breast implants, the publication
of clinical cases that suggests an association with the emergence of autoimmune diseases, points
to the need for controlled studies with data sources from large populations and long-term follow-

up to reduce scientific limitations and, finally, to achieve consistent results of casual verification.

Keywords: Mammoplasty; breast implant; silicone; sarcoidosis.

Correspondéncia: Trabalho realizado:

Servigco de Cirurgia Plastica do Hospital do Servidor Publico
Estadual “Francisco Morato de Oliveira”, HSPE-FMO, Sio Paulo,
SP, Brasil.

Endereco: Rua Pedro de Toledo, 1800, 22 andar - Vila Clementino
- CEP: 04039-901, Sao Paulo, SP, Brasil.

Rev. Cient. lamspe. 2023; 12 (1)

Priscila Teles Achanjo Neves
E-mail: pri_riri@hotmail.com
Data de submissao: 28/01/2021
Data de aceite: 08/11/2022




Diagndstico de sarcoidose ap6s implantacdo de préteses mamarias de silicone

INTRODUCAO

A mamoplastia de aumento é o
procedimento cirurgico estéticomaisrealizado
no Brasil, com destaque para a utilizacdo das
proteses de silicone, que ainda elencam entre
o arsenal disponivel para as reconstrugdes
mamarias. A partir da dissemina¢do desses
dispositivos os eventos adversos atrelados ao
seu uso alcancaram destaque tanto na esfera
cientifica quanto em meio a populagdo e suas
midias sociais. Entre tais eventos, estudos
investigam a relagdo dos implantes mamarios
de silicone e o risco de doencas autoimunes,
como a sarcoidose 3.

Trata-se de doenca granulomatosa nao
infecciosa, de etiologia desconhecida. A patogé-
nese, entretanto, indica tendéncia genética ad-
quirida para uma resposta imunolégica quando
ha exposicdo a determinadas particulas, que
contribuem para lesdo organica multissistémi-
ca e diversas manifestacoes clinicas. Observa-se
maior incidéncia em adultos jovens e nos paises
desenvolvidos. A Suécia exibe maior taxa de in-
cidéncia mundial (64/100.000 habitantes) e, no
Brasil, estima-se em 10/100.000 habitantes *”.

Apés o trabalho de Hennekens et. al.?,
que apontou um risco relativo para desenvol-
vimento de doenc¢a autoimune no grupo de mu-
lheres com implantes mamarios, tornou-se im-
perativo o encorajamento de pesquisas siste-
maticas para avaliar a seguranga das proéteses.
No entanto, os estudos ainda apresentam re-
sultados inconsistentes devido as limitacdes e,
no Brasil, as publicagdes sdao escassas. Assim, a
constante revisao da literatura e descrigdo de
casos auxilia a manutenc¢ao da discussdo desta
possivel casualidade, e consequentemente di-
recionar o manejo mais adequado para o bem
estar do paciente.

OBJETIVOS

Descrever o caso clinico de uma paciente
submetida a mamoplastia de aumento com
implantes de silicone, no Hospital do Servidor

Publico Estadual - Francisco Morato de Oliveira
(HSPE - FMO), Sao Paulo, com evolucao clinica e
laboratorial relacionadas a sarcoidose e revisar
os dados da literatura relacionados ao tema.

METODOS

Descricdo de caso clinico realizado
através da revisao de prontudrio e seguimento
ambulatorial periédico de uma paciente
submetida a mamoplastia de aumento com
implantes de silicone via sulco infra-mamario
bilateral em 2008, com evolucdo clinica e

laboratorial relacionadas a sarcoidose.

RELATO DE CASO

Paciente ATL, sexo feminino, 53 anos,
fototipo Fitzpatrick IV, submetida mamoplastia
de aumento com implantes de silicone via
periareolar ha 30 anos, em outro servico.
Foi submetida a nova abordagem via sulco
inframamario e troca das proéteses ha 11 anos,
pela equipe de Cirurgia Plastica do HSPE.
Evoluiu com sudorese noturna e fadiga, seguida
do surgimento de lesdes cutaneas eritemato-
acastanhadas em regido cicatricial das mamas
ha 2 anos, papulosas, indolores, ndo pruriginosas
nem descamativas, e posterior acometimento

de cicatriz em incisdo de McBurney (Figura 1).

Figura 1 - Lesdes cutianeas papulosas eritemato-
acastanhadas em regido cicatricial das mamas sobre a
incisdo de McBurney.
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Exame clinico sem outras alteracgdes,
bem como os exames laboratoriais, exceto
pelo aumento da enzima conversora de angio-
tensina (ECA) de 227mg/dl e hipercalciuria de
260mg/24h. Sorologias negativas. Exames de
eletrocardiograma, ultrassonografia das ma-
mas e radiografia de pés, maos e térax dentro
da normalidade. Tomografia computadorizada
de térax com auséncia de linfonodomegalias
mediastinais e peri-hilares. Realizada biopsia
cutanea de fossa iliaca direita e mama direi-
ta indicativas de dermatite cronica granulo-
matosa, com pesquisa de fungos e bacilos al-
cool-acido resistentes (BAAR) com Grocott e
Ziehl-Neelsen negativas, resultado sugestivo
de sarcoidose.

Foi iniciado o tratamento clinico
com metotrexato 15mg/semana ha 1 ano,
alcangcando progressivamente boa resposta
clinica a medida em que houve resolucado
da sudorese, reducdo da fadiga e regressao
do quadro cutaneo (Figura 2). Mediante os
beneficios clinicos combinados a tolerancia ao
tratamento instituido e o desejo da paciente
de manter os implantes de silicone, optou-se
pela manutencdo terapéutica e seguimento
do caso para uma eventual necessidade de
remocao cirurgica ao indicio de progressao da
sarcoidose.

Figura 2 - Regressdo das lesdes cutaneas em regido

mamaria apés 1 ano de tratamento clinico.

DISCUSSAO

O uso dos implantes de silicone foi
autorizado pela Food and Drug Administration
(FDA) dos Estados Unidos na década de 1960
e, desde entdo, houve crescimento mundial na
utilizacdo deste dispositivo nas Mamoplastias
(estéticas e reconstrutivas) e na vigilancia dos
efeitos adversos associados °.

A partir do conhecimento da possibi-
lidade de inducao de efeitos imunolégicos do
silicone, considerado um material biologica-
mente inerte no passado, e do relato de doen-
cas autoimunes em paciente com proéteses do
material, estudos investigam a existéncia da
“doenca do implante de silicone”. Fenomeno

b

creditado a migracao de particulas do sili-
cone. Esta pode ocorrer mesmo na auséncia
de ruptura do revestimento externo da pro-
tese através do “sangramento de gel”. Vale
ressaltar que os mecanismos pelos quais tais
implantes induzem autoimunidade sdo nume-
rosos e incluem a desregulacdo da imunidade
inata e adaptativa dos individuos genetica-

mente predispostos!®L.

de
Servigo

Apbs
ambulatorial,

nove anos seguimento
pelo de

Plastica, o quadro foi atribuido a

Cirurgia
sarcoidose
diagnosticada pela equipe da reumatologia
e os implantes de silicone apontados como
provaveis indutores da doeng¢a. Durante a
revisaodaliteraturarealizadacomoobjetivode
nortear o manejo apropriado, principalmente,
no tocante a necessidade de remocdo dos
implantes, observou-se a escassez de conteddo
cientifico de casos semelhantes, em especial
no Brasil.

Assim como no caso aqui relatado, em
geral, a sarcoidose acomete mais as mulheres
na razao de 1,2:1 em relacdo aos homens e é
mais comum entre os negros. Estes apresentam
uma evolu¢do mais grave e aguda da doenga,
com frequente envolvimento extra-toracico.
Apesar do carater multissistémico da doenca
de apresentar manifestacdes clinicas diversas,
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acomete comumente os pulmodes em até 90%
dos pacientes e a pele. 0 acometimento cutaneo
varia de 20 a 35% dos casos, o que permite o
diagnostico precoce pela facilidade de realizar
bidpsia (exame histopatolégico), sendo esta
a ferramenta que sinalizou o diagndstico da
paciente em questdo, uma vez que a mesma
ndo apresentava alteracdo pulmonar. Outro
ponto importante neste relato é que apenas
um terco da sarcoidose sintomatica é isolada
a pele e a doenga envolvendo as mamas ocorre
em menos de 1% dos casos ***1*,

Obteve-se boa resposta ao tratamento
farmacologico escolhido com controle do
quadro clinico, sem intolerdncia ou efeitos
importantes. Que garantiu o
desejo da paciente em evitar a remoc¢ao dos

colaterais

implantes. Para tanto, porém, manteve-se a
medicacdo ja em uso. Um caso semelhante de
sarcoidose cutanea confinada as mamas apos
colocacao de implante de silicone, relatado por
Sun et. al.'®>, também apresentou estabilidade
clinica apenas com tratamento farmacologico.
Contudo, por receio da paciente na possivel
relacao de casualidade, os implantes foram
removidos. Ja em outra paciente portadora de
sarcoidose multissistémica progressiva apos
mamoplastia com implantes de silicone, nao
houve resposta a corticoterapia e a melhora sé
foi observada ap6s remocio do implante!>?°,

A melhora dos sintomas em mulheres
com doenca relacionada a implantes de
silicone, ap6s a remocao é a principal base
para estabelecer a possivel causalidade,
como Boer et al.'” tentaram expor. Entretanto,
a determinacdo de causa e efeito entre um
agente e uma doenca é tarefa complexa,
principalmente para disturbios autoimunes de
etiologia multifatorial e com baixa prevaléncia
na populagdo. Esta causalidade precisa ser
estatisticamente  significativa, apresentar
relacao temporal e um mecanismo plausivel que
explique tal associagdo . Dessa maneira, alguns
aspectos limitantes que enfraquecem a forca de

causalidade precisam ser controlados, como:

documentacdo médica adequada nos bancos
de dados, registro dos diagndsticos corretos
feitos por profissionais especializados, amostra
estatisticamente significativa e homogénea,
seguimento a longo prazo.

Para contornar estas barreiras, pode-se
incentivar investimentos financeiro e tecno-
logico em estudos controlados que proporcio-
nem o seguimento a longo prazo das pacientes
submetidas a mamoplastia de aumento, por
meio de fontes de dados que facilitem a analise
de grandes populacdes para, consequentemen-
te, se obter resultados mais consistentes que
atestem a causalidade do evento®.

CONCLUSAO

A sarcoidose possivelmente relaciona-
se a implantacdo de préteses mamadrias de
silicone, quando em apresentacdo cutanea
isolada, demonstra bom prognéstico com
clinica satisfatéria frente

resposta ao

tratamento farmacolégico, neste caso descrito.

Apesar do histérico de seguranca dos
implantes mamarios de silicone, a divulgacdo
de casos clinicos que sugerem associagdo com
o surgimento de doengas autoimunes, como a
sarcoidose, exige o desenvolvimento de estudos
controlados que reduzam suas limita¢des para
alcangar resultados consistentes.
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Relato

de Caso

O uso de aripiprazol nas hiperprolactinemias
induzidas por antipsicoticos

The use of aripiprazole in antipsychotic-induced hyperprolactinemia
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RESUMO

A hiperprolactinemia é a condicdo de elevagdo dos niveis séricos circulantes de prolactina
principalmente induzida por farmacos. Os antipsicoticos sdo as medicagdes mais associadas a
hiperprolactinemia. Uma possivel ferramenta para controle dessa condi¢do é a associacdo do
aripiprazol, sendo este, um antipsicético com funcdo de agir como agonista parcial do receptor
D2, capaz de diminuir os niveis de prolactina. Relata-se um caso de sucesso terapéutico com
uso do aripiprazol e reversdao do hipogonadismo associado a hiperprolactinemia induzida por

antipsicoticos.

Descritores: Antipsicdticos; hiperprolactinemia; aripiprazol; hipogonadismo.

ABSTRACT

Hyperprolactinemia is the condition of elevation of circulating serum prolactin levels with drug-
induced form being the major one. Antipsychotics are the medications most associated with
hyperprolactinemia. A possible tool to control this condition is the association of Aripiprazole,
which is an antipsychotic that acts as a partial D2 receptor agonist capable of decreasing prolactin
levels. We report a case of therapeutic success with Aripiprazole and reversal of hypogonadism

associated with hyperprolactinemia associated with antipsychotics.

Keywords: Antipsychotics agents; hyperprolactinemia; aripiprazole; hypogonadism.
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INTRODUCAO

A prolactina é um hormoénio polipepti-
dico de 23 kDa (198 aminoacidos) sintetizado
nas células lactotréficas da hipéfise anterior.
Sua secrecao é pulsatil e aumenta com o sono,
estresse, ingestao de alimentos, gravidez, esti-

mulacdo da parede toracica, trauma .

A principal acdo biologica da prolactina
é induzir e manter a lactacdo. No entanto,
também exerce efeitos metabdlicos. Participa
do desenvolvimento mamario reprodutivo
e estimula a resposta imune. Esses efeitos
da prolactina ocorrem porque ela se liga a
receptores especificos nas gonadas, células

linféides e figado 2*.

A secrecdo de prolactina esta sob dupla
regulacdo por hormodnios hipotalamicos. O
sinal predominante é o controle inibitério
da

atravessa o sistema venoso portal para atuar

tonico dopamina hipotalamica, que
sobre osreceptores D2 nas célulaslactotroficas

hipofisarias. Outros fatores inibidores
da prolactina incluem acido gama amino
butirico (GABA), somatostatina, acetilcolina e
norepinefrina. O segundo sinal é estimulador,
que é fornecido pelos peptideos hipotalamicos,
hormoénio liberador de tireotrofina (TRH),
peptideo intestinal vasoativo (VIP), fator de
crescimento epidérmico (EGF) e antagonistas
dos receptores de dopamina. A serotonina
medeia fisiologicamente os surtos noturnos e
a prolactina induzida por aleitamento aumenta
e é um potente modulador da secrecdo
de prolactina. A histamina tem um efeito
predominantemente estimulador devido a

inibicao do sistema dopaminérgico .

Os niveis normais de prolactina para

homens e mulheres sio diferentes, com in-

tervalos de 10-20 e 10-25 ng/mL, respecti-
vamente. Hiperprolactinemia é a condicao de
elevacdo dos niveis séricos circulantes desse
hormodnio podendo ser fisiolégica, patolégica,
induzida por farmacos ou idiopatica. Niveis
elevados de prolactina causam inibicao da
secrecdo pulsatil do hormoénio liberador de
gonadotrofina (GnRH). Isso modula negati-
vamente a secrecdo de hormodnios da hipofise

responsaveis pela funcdo gonadal *.

E um distirbio endécrino comum do
eixo hipotalamico-hipofisario. Ocorre mais
comumente em mulheres. A prevaléncia de
hiperprolactinemia varia de 0,4% em uma
populacao adulta nao selecionada a 9-17% em

mulheres com doencas reprodutivas °.

Causas fisiologicas de hiperprolactine-
mia incluem gestacdo, lactagdo, estimulacao
mamaria, estresse e sono. As patolégicas sao
prolactinomas, adenomas nao funcionantes
que reduzam a inibicdo feita pela dopamina,
hipotireoidismo, crise convulsiva. As causas
mais frequentes sdo as induzidas por drogas
(antipsicéticos, inibidores seletivos da recap-
tacao de serotonina, contraceptivos orais, den-

tre outros) °.

Falando especificamente de hiperprolac-
tinemia induzida por drogas, abordar-se-a com
maior énfase o uso de antipsicoéticos. Esta asso-
ciacdo é estudada ha mais de 40 anos e sabe-se
que a propensao a elevagdo da prolactina difere
entre as substancias, com maiores taxas reser-

vada a risperidona e haloperidol °.

Na tabela 1 apresenta-se a correlagdo
das principais medicagdes com seu respectivo
potencial de elevacao dos niveis de prolactina e

seu mecanismo.
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Frequéncia de
elevagao da prolactina

Classe de Medicacgao

Antipsicoticos de primeira geragao

Clorpromazina Moderada
Haloperidol Alta
Loxapina Moderada

Antipsicoéticos de segunda geragao

Aripiprazol Nenhum ou baixa
Clozapina Nenhum ou baixa
Olanzapina Baixa

Quetiapina Nenhum ou baixa
Risperidona Alta

Ziprasidona Baixa

Antidepressivo triciclico

Amitriptilina Baixa
Clomipramina Alta
Nortriptilina Nenhum

Inibidores seletivos da recaptacdo de serotonina

Citalopram Nenhum ou baixa
Fluoxetina Nenhum ou baixa
Paroxetina Nenhum ou baixa
Sertralina Nenhum ou baixa

Outros antidepressivos

Bupropiona, venlafaxina,

: . Nenhum ou baixa
mirtazapina, trazodona

Anti-emético

Metoclopramida,

domperidona Alta
Anti-hipertensivo

Verapamil Baixa
Metildopa Moderada

Analgésicos opioides

Aumento transitorio por

Metadona, morfina, outros
algumas horas

Mecanismo

Bloqueio do receptor da
dopamina D2 no sistema
tuberoinfundibular hipotalamico

Bloqueio do receptor dopaminérgico D2

Nao bem compreendido. Possivel esti-
mulacdo GABA e modulagao indireta da
liberacao de prolactina pela serotonina

Semelhante aos triciclicos

Nao aplicavel

Bloqueio receptor dopaminérgico D2

Nao bem compreendido. Parece inibir o
influxo de calcio nos neurdnios dopami-
nérgicos tuberoinfundibulares

Diminuicao da conversao de L-dopa em
dopamina; supressao da sintese de do-
pamina.

Potencialmente um efeito indireto da
ativacao do receptor de opiaceos.

Tabela 1 - Medicacgdes associadas a hiperprolactinemia e seus mecanismos. (Adaptada de Ajmal et. al.®
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Valores que se enquadram dentro do
intervalo de altos niveis de prolactina podem
trazer sintomas clinicamente significativos.
Serrietal.” forneceramalgumasregras de ouro
sobre os niveis de prolactina e apresentacoes
clinicas em mulheres na pré-menopausa: o
excesso de prolactina marcada (>100 ng/mL)
é comumente associado ao hipogonadismo
e galactorréia; o excesso moderado de
prolactina (51-75 ng/mL) esta associado a
oligomenorréia; o excesso leve de prolactina
(31-50 ng/mL) esta associado a diminuicdo da
libido e infertilidade. Outras consequéncias
incluem: obesidade, hirsutismo, diminuicao da
densidade mineral dssea.

O aripiprazol é o primeiro antipsicético
de segunda geracdo, ou atipico, que possui
atividade agonista parcial no receptor D2 da
dopamina e 5-HT1A da serotonina, e também
atividade de antagonismo no receptor 5-HT2A
da serotonina. Esta medicagdo, quando
adicionada, além de nao aumentar os niveis
de prolactina, tem demonstrado reducdo do
excesso deste hormoénio ocasionado pelo uso
de outros antipsicoticos. Por ter atividade
parcial, ela estabiliza a neurotransmissdo sem
bloqueio excessivo da dopamina, podendo ser
a droga de escolha em pacientes que sofrem de
psicose e prolactinoma #1°,

OBJETIVO

Alguns estudos demonstram a utili-
zagao do aripiprazol como ferramenta para
normalizar a prolactina em pacientes com hi-
perprolactinemia induzida por antipsicéticos,
sendo este o objeto de estudo.

METODOS

Relata-se um caso atendido no ambula-
torio de Neuroendocrinologia do Hospital do
Servidor Publico Estadual "Francisco Morato
de Oliveira", HSPE-FMO de Sdo Paulo no ano
de 2019 com quadro sugestivo de hiperprolac-
tinemia induzido por antipsicéticos em que o
aripiprazol foi utilizado para reduzir os niveis
hormonais de prolactina.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 27 anos,
vinha em tratamento para sindrome do
panico e transtorno de humor esquizoide
com risperidona 3mg/dia, haldol 1mg/d
e topiramato 100mg/d. Um ano antes de
procurar o servico, comeg¢ou a apresentar
quadros de cefaleia em regiao frontal, carater
latejante que aumentava de intensidade a noite.
Na investigacdo, realizou ressonancia nuclear
magnética (RNM) de encéfalo que identificou
microadenoma hipofisario de 7x7x7mm, sem
alteracdes das estruturas adjacentes. Paciente
negava alteracdes de campo visual, cansaco,
aumento de peso, polidipsia, reducdo da
pilificagcdo do corpo e ndo sabia informar sobre
reducdo de libido ou dificuldades de erecdo,
devido ao quadro psiquiatrico. Realizou
exames de rastreio, com prolactina 33mg/d
(VR até 13), TSH 1,86uUl/mL (0,35-4,94),
T4L 091ng/dL (0,7-1,48). Quando chegou na
instituicdo para avaliagdo, foram solicitados
novos exames, com os seguintes resultados:
prolactina 47,4 ng/mL (3,46-19,4), LH 3,5mIU/
mL (0,57-12,07), FSH 3,8mIU/mL (0,95-11,95),
testosterona total 282 ng/dL (VR 300-1500),
TSH 1,45 pUl/mL (0,35-4,94), T4L 0,8ng/dL
(0,7-1,48).

Devido a elevacdo da prolactina poder
causarareducdo datestosterona, foi optado por
adicionar aripiprazol 10mg/d, sem suspender
nem alterar as doses das medicag¢des das quais
o paciente vinha fazendo uso e orientada
a repeticdo dos exames em 7 e 15 dias. Os
resultados da prolactina e testosterona estao
anexos na tabela 2.

Periodo de uso do

Prolactina Testosterona

Aripiprazol 10mg

0 dia 47,4 282
7 dias 12,99 292
15 dias 8,93 542

Tabela 2 - Resultados da Prolactina e testosterona com
uso de aripiprazol 10 mg.
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DISCUSSAO

No caso relatado, utilizou-se a dose de
10 mg de aripiprazol, obteve-se reducao de
81,2% dos niveis de prolactina com 15 dias de
uso da medicac¢do e o aumento consideravel da
testosterona.

Outra op¢dao de

reducdo de hiperprolactinemia seria com

tratamento para

agonista dopaminérgico, a cabergolina é a
mais utilizada, porém é sabido que tal opgao
esta associada a sintomas psiquiatricos, como,
por exemplo, a psicose. Para correcdo do
hipogonadismo o uso de testosterona injetavel
poderia prejudicar a fertilidade do paciente
ao longo dos anos, tendo ainda um risco
aumentado de elevacdo do hematdcrito com
aumento do risco de eventos tromboembdlicos.
O uso do aripiprazol nesse paciente levou a
reversdo do hipogonadismo pela normaliza¢ao
da prolactina, sem aumentar no entanto, o risco
de infertilidade e eventos tromboembdlicos,
0 que é extremamente importante. Outro
beneficio em manter eugonadismo estd no
fato de que a deficiéncia de testosterona é uma
das principais causas de osteoporose no sexo
masculino 13,

Artigos demonstram reducdo dos niveis
de prolactina quando feita a associacdo do
aripiprazol a outros antipsicoticos causadores
de hiperprolactinemia, chegando esse efeito a
ser conquistado em apenas 1 semana, como foi
encontrado neste relato. Parece haver reducao
ainda maior da prolactina quando se utilizam
doses maiores, de até 15 mg de aripiprazol. Foi
optado pela utilizacao de 10 mg de aripiprazol.
Por ni3o se tratar de niveis tiao elevados,
talvez, uma dose de 5 mg fosse suficiente para
reversdo da hiperprolactinemia 2.

Atualmente, o que se sabe é que quando
este antipsicético atipico é adicionado a
terapia com a risperidona, ele se liga com
maior afinidade pelo receptor D2. Além disso,
por atuar como agonista parcial, quando a

dopamina estiver hipoativa (induzida pela
risperidona), o aripiprazol funcionard como
agonista dopaminérgico com cerca de 30%
de atividade intrinseca nos receptores pos-
sinapticos, restaurando a inibigdo tonica das
células lactotroficas da hipoéfise anterior,

diminuindo assim, os niveis séricos de

prolactina 1316,

Alguns relatos de casos apresentam
sucesso terapéutico com uso do aripiprazol
em pacientes com prolactinoma e sintomas
psicoticos com normalizagdo de prolactina e
reducdo do tumor ?*?*, Nao se sabe ao certo
quao eficaz seria o uso dessa medicacdo para
esta finalidade, pois ndo ha até o momento
Ensaios Clinicos que abordam esse assunto.

Uma indagacdo que a realizacdo do
presente trabalho traz é se a resposta da
diminuicdo da prolactina com a utilizacao
do aripiprazol poderia ser utilizada para
diferenciar entre uma hiperprolactinemia
medicamentosa e uma secunddria a
tumor hipofisario produtor de prolactina,
principalmente, naqueles pacientes em
que a retirada da droga potencialmente
associada a alteragcdo seja contraindicada
pelo risco de descompensagdo da doenca
psiquidtrica de base. Vale lembrar que a
presenca de incidentaloma hipofisario
(achados detectados durante a investigacao
de sintomas aparentemente nao-relacionados
a lesdo hipofisaria) em Ressonancia Nuclear
Magnética pode chegar até a 10 %, a maioria
clinicamente ndo funcionante e é fator
confundidor para estabelecer etiologia ?°. Na
literatura nao foi encontrado nenhum trabalho

que realizou essa comparacao.

Em relacdo ao quadro psiquiatrico,
embora este ndo tenha sido abordado nesta
casuistica, foram identificados muitos
trabalhos com auséncia de alteragao clinica ou
mesmo melhora psiquica, associada a menores
colaterais

efeitos quando o antipsicotico
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de primeira geracdo era substituido ou
reduzido e associado o uso de aripiprazol
15, Outro achado desta medicacdo foi em
relacdo a efeitos metabdlicos, que pareceram
melhorar quando combinado com olanzapina
ou clozapina e, com menor efeito quando
combinado com risperidona ou quetiapina '>2¢,
E comum na pratica clinica dos psiquiatras a
utilizacdo concomitante de mais de uma classe
de antipsicoticos devendo ser considerado o
uso de aripiprazol uma opg¢ao a fim de evitar

efeitos deletérios da hiperprolactinemia.

Ha fatores limitantes neste trabalho,
e novos estudos deverdo corrigir estes
vieses para se obter maior evidencia em suas
conclusdes, no futuro. Uma delas diz respeito
de ter sido avaliado apenas um paciente,
o segundo, relacionado ao curto tempo de
seguimento, que foram de apenas 15 dias e o
terceiro ponto, a presenca de microadenoma
hipofisario em imagens de ressonancia de
sela turcica solicitada antes de avaliacdo
especializada do endocrinologista, apesar de
ser um fator de confusdo quanto a etiologia,
de
associado a utilizacdo de diversas medicagdes

porém, pelo nivel basal prolactina
que podem causar hiperprolactinemia ha
maior possibilidade diagnostica de se tratar

desta etiologia.

CONCLUSAO

A associacdo do aripiprazol parece ser
umaopc¢doseguraebastante eficazparamelhora
de sintomas e reducao de complicag¢des futuras
decorrentes de niveis altos de prolactina. Mais
estudos sdo necessarios a fim de se estabelecer
a dose a ser utilizada frente a valores diversos

de prolactina.
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RESUMO

7

Introducdo: O mesotelioma peritoneal maligno é uma neoplasia rara oriunda das células do
tecido seroso que revestem o peritonio e apresenta uma alta letalidade quando descoberto em
estagios avancados. A origem do tumor no peritdnio ocorre em cerca de 20% do total de casos
de mesoteliomas. A forma mais comum surge no térax com comprometimento da pleura e esta
frequentemente associado a histéria de exposicao ao asbesto. Os sintomas mais comuns sdo: dor
abdominal, aumento do volume abdominal, perda de peso nao intencional e ascite. Muitos pacientes
tém diagnostico tardio devido aos sintomas iniciais inespecificos e a dificil caracterizacdo do
envolvimento peritoneal por imagem convencional nos estagios iniciais da doenca e a detec¢do
precoce ainda representa um grande desafio. Relato de Caso: Paciente de 75 anos, masculino,
trabalhador rural aposentado sem exposicdo prévia a asbesto. Ha cerca de 6 meses passou a
apresentar aumento do volume abdominal, edema em membros inferiores, hiporexia e fadiga. Foi
internado para investigacdo diagndstica e submetido inicialmente a paracentese diagndstica com
retirada de liquido ascitico espesso e com padrao gelatinoso que impossibilitou a analise bioquimica
do material coletado. Em exame de ressonancia magnética de abdome observou-se presenca de
espessamento peritoneal difuso com moderada ascite. Foi submetido a laparoscopia exploradora
com biopsias peritoneais que estabeleceram a presenca de mesotelioma peritoneal maligno.
Diante do estagio avancado do tumor e progndstico reservado, a paciente e a familia optaram por
alta hospitalar e seguimento conjunto com equipe médica de cuidados paliativos. Conclusdo: O
presente caso ilustra a importancia de termos uma alta suspeita de mesotelioma peritoneal maligno,
especialmente em pacientes com quadro de ascite de inicio recente e imagem abdominal que mostre

espessamento do peritdnio, mesmo na auséncia de exposicdo prévia ao asbesto.

Descritores: Peritoneal mesotelioma; asbestos; ascite; diagndstico.
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ABSTRACT

Introduction: Malignant peritoneal mesothelioma is a rare neoplasm originating from serous
tissue cells that line the peritoneum and has a high lethality when discovered in advanced stages.
The origin of the tumor in the peritoneum occurs in about 20% of all mesothelioma cases. The
most common form appears in the chest with involvement of the pleura and is often associated
with a history of exposure to asbestos. The most common symptoms are: abdominal pain, increased
abdominal volume, unintentional weight loss and ascites. Many patients have a late diagnosis due
to nonspecific initial symptoms and the difficult characterization of peritoneal involvement by
conventional imaging in the early stages of the disease, and early detection still represents a major
challenge. Case Report: 75-year-old male patient, retired rural worker with no prior exposure to
asbestos. About 6 months ago, he began to present an increase in abdominal volume, edema in the
lower limbs, hyporexia and fatigue. He was hospitalized for diagnostic investigation and initially
underwent diagnostic paracentesis with removal of thick ascitic fluid with a gelatinous pattern that
made biochemical analysis of the material collected impossible. Abdominal magnetic resonance
imaging revealed the presence of diffuse peritoneal thickening with moderate ascites. He underwent
exploratory laparoscopy with peritoneal biopsies that established the presence of malignant
peritoneal mesothelioma. Given the advanced stage of the tumor and poor prognosis, the patient
and her family opted for hospital discharge and follow-up with the palliative care medical team.
Conclusion: The present case illustrates the importance of having a high suspicion ofm malignant
peritoneal mesothelioma, especially in patients with recent onset of ascites and abdominal image

showing peritoneum thickening, even in the absence of previous exposure to asbestos.

Keywords: Mesothelioma peritoneal; asbestos; ascites; diagnosis.
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Mesotelioma maligno do peritonio sem exposicdo a asbesto como causa rara de ascite

INTRODUCAO

O mesotelioma peritoneal maligno
(MPM) é uma neoplasia rara e letal que se
origina das células mesoteliais do peritoneo.
Apresenta uma incidéncia, nos Estados Unidos
da América (EUA), de 500 a 700 casos novos/
ano 3. A forma de apresentacdo da doenca é
diversa e inespecifica, acometendo principal-
mente individuos em torno da 52 e 62 a década
de vida, com maior predominio em homens *°.
Apesar dos avancos nas modalidades terapéu-
ticas, o MPM apresenta uma alta letalidade e
recente estudo populacional realizado na Fin-
landia no periodo de 2000 a 2012, identificou
90 casos de MPM e observou média de sobrevi-
da apods diagnostico de 12,5 meses e a mediana,
de 4,0 meses 3.

Alguns fatores de risco tém sido relacio-
nados ao aparecimento do mesotelioma, espe-
cialmente a exposicdo a minérios como asbes-
tos. Cerca de 80% dos casos de mesotelioma
pleural podem estar associados a tal fator. Ja no
MPM, cerca de 30 a 50% podem estar associa-
dos a exposicdo pregressa de asbesto %>,

Os sintomas mais frequentemente
descritos sdo distensdo abdominal e dor
abdominal difusa que ocorre em cerca de 50%
dos pacientes por conta, na maioria das vezes,
da presenca de ascite!3. A principal forma de
investigacdo quanto a possibilidade de MPM é
através de exames de imagem, principalmente
tomografia computadorizada de abdomen
contrastada. Entretanto ndo existem achados
patognomonicos do MPM nos métodos de
imagem. Usualmente métodos mais invasivos
como laparoscopia exploradora com biopsias
do omento e peritdbneo e posterior analise
imunohistoquimica podem ser decisivos para
confirmar tal diagnéstico. O tempo médio para
estabelecimento do diagndstico apds inicio
dos sintomas varia de 4 a 6 meses e a detec¢ao
precoce do mesotelioma peritoneal maligno

ainda representa um grande desafio ’.

RELATO DE CASO

Paciente V.T., 75 anos, masculino, traba-
lhador rural aposentado sem exposicdo prévia
a asbesto. Passou a apresentar ha cerca de 6
meses aumento do volume abdominal, edema
em membros inferiores, hiporexia e fadiga.
Paciente foi internado para investigacdo diag-
ndstica e submetido inicialmente a paracente-
se diagndstica com retirada de liquido ascitico
espesso e com padrao gelatinoso que impossi-
bilitou a analise bioquimica do material coleta-
do. Em exame de ressonancia magnética com
contraste de abdome visualizou-se presenca de
espessamento peritoneal difuso com modera-
da ascite. Exames laboratoriais evidenciaram
apenas presenca de hipotireoidismo que foi
prontamente tratado.

O paciente foi submetido a laparoscopia
exploradora com bidpsias do peritoneo tendo
identificado  durante

sido procedimento

cirdrgico, presenca de  espessamento
nodular generalizado do peritonio visceral
contendo indmeros implantes tumorais na
parede abdominal (Figura 1). Apo6s estudo
imunohistoquimico das biopsias realizadas
MPM. Diante do estagio

avancado do tumor e progndstico reservado, o

caracterizou-se

paciente e a familia optaram por alta hospitalar
e seguimento conjunto com equipe médica de

cuidados paliativos.

Figura 1: Visualizacdo direta do peritonio visceral du-
rante laparotomia exploradora com inimeros implantes

tumorais (setas).
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DISCUSSAO

O mesotelioma peritoneal maligno é
uma neoplasia rara e com elevada letalidade
oriunda das células do tecido seroso que
revestem o peritonio 3.

Devido a sua raridade, ainda nio exis-
tem ensaios clinicos randomizados que ava-
liem as melhores estratégias de tratamento
do MPM. Tém sido propostas diferentes mo-
dalidades de abordagem, tais como quimio-
terapia sistémica, imunoterapia e cirurgia de
citorreducdo. Apesar dos avan¢os na quimio-
terapia e imunoterapia, a ressec¢ao cirurgica
é a opcdo que costuma trazer melhor sobrevi-
da. Mas pacientes ndo sao candidatos a resse-
cdo cirdrgica devido ao estadio avancado da
doen¢a no momento do diagnoéstico como no

caso relatado 7°.

Os desafios para estabelecer um diag-
noéstico precoce de MPM comecam pela pre-
senca de sintomas inespecificos como dor
abdominal difusa e aumento do volume abdo-
minal no inicio do quadro. Além disso, deve-
se lembrar a identificacdo de fatores de risco
bem reconhecidos como exposi¢do pregressa
ao asbesto que esta presente em cerca de 1/3
dos casos de MPM *%% Diante de pacientes
com achados radioldgicos inespecificos de es-
pessamento peritoneal, tal diagnostico deve
fazer parte do diagnéstico diferencial .

CONCLUSAO

O presente caso ilustra a importancia
de se ter suspeicdo de mesotelioma peritoneal
maligno diante de pacientes que apresentem
quadro de ascite de inicio recente e com
achados inespecificos de espessamento e/
ou nodularidade peritoneal nos métodos de
imagem mesmo na auséncia de exposicdo
pregressa ao asbesto.
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RESUMO

O cancer de intestino delgado é uma neoplasia rara, com apresentacao insidiosa. O tratamento por
cirurgia aberta convencional tem grande morbidade. Este relato de caso refere-se a uma paciente
jovem com diagndstico de adenocarcinoma de bulbo duodenal tratado com ressec¢do endoscépica
curativa, apesar dos riscos de complicacdes associadas a essa terapéutica, mesmo em maos
experientes. O procedimento associa-se a melhor qualidade de vida e menor morbidade. Ha estudos
recentes que ndo evidenciam recidiva de doeng¢a durante seguimento ambulatorial apds ressegao

completa com margens.

Descritores: Neoplasias duodenais; ressec¢do endoscopica; recidiva.

ABSTRACT

Small bowel cancer is a rare neoplasm with an insidious presentation. Treatment by conventional
open surgery has high morbidity. This case report refers to a young patient diagnosed with
adenocarcinoma of the duodenal bulb treated with curative endoscopic resection, despite the
risks of complications associated with this therapy, even in experienced hands. The procedure is
associated with better quality of life and lower morbidity. There are recent studies that do not show

disease recurrence during outpatient follow-up after complete resection with margins.
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INTRODUCAO

do
neoplasia rara, responsavel por menos de 5%
das doencas malignas do trato gastrointestinal
(TGI). O adenocarcinoma de duodeno é uma
das mais raras formas de apresentacdo, e é
encontrado em menos de 0,5% das neoplasias
malignas, destas, somente 18-23% localizam-
se no bulbo duodenal *3.

O cancer intestino delgado ¢

A resseccdao endoscopica (RE) ¢é
amplamente reconhecida no tratamento do
cancer gastrico precoce, com expansdo de
suas indicagcdes para o cancer de esofago e
colorretal. Apesar da dificuldade técnica para
lesdes localizadas no duodeno, tendo em vista
a espessura da parede duodenal e o risco
de perfuracbes e sangramentos, atualmente
a ressecdo de mucosa e submucosa por
endoscopia digestiva alta (EDA) de tumores
duodenais configura-se como boa alternativa
terapéutica, porém os relatos sio raros.*

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, com idade
de 34 anos, deu entrada no pronto-socorro
do Hospital do Servidor Publico Estadual -
“Francisco Morato de Oliveira”, HSPE - FMO de
Sao Paulo em dezembro de 2018 com quadro
de hematémese, sendo submetida a EDA que
evidenciou extensa lesdo polipéide com base
de implantacdo em parede antero-superior do
duodeno, semi-pediculada, larga, com a parte
cefalica medindo 3,3x3,0x3,0 cm® de tamanho,
friavel ao toque instrumental e com oclusdo
de quase toda luz da flexura bulboduodenal.
Realizou-se  profilaxia hemostatica com
adrenalina e soro fisiolégico 0,9% (1:20.000 e
15ml) na base. Em seguida, clipagem da base
pediculada e polipectomia com al¢a diatérmica,
sem intercorréncias.

O exame anatomopatolégico da pega
revelou tratar-se de adenocarcinoma bem
diferenciado, intramucoso, com pediculo
contendo areas de displasia epitelial moderada

e embolizacdo vascular ndo detectada. Foram
realizadas tomografias computadorizadas de
torax e abdome que nao revelaram alteracdes
de relevancia oncolégica.

Em fevereiro de 2019, a paciente foi
submetida a nova endoscopia digestiva alta de
controle que evidenciou retracdo cicatricial
em parede anterior do bulbo e cujo exame
anatomopatoldgico revelou fragmentos de
duodeno com leve

infiltrado inflamatoério

linfoplasmocitario no coérion. Devido a
histéria familiar positiva de neoplasia do
trato gastrointestinal (TGI) e aparecimento
precoce da doenca, complementou-se a
investigacdo com colonoscopia, mamografia
e ultrassonografia de abdome e pelve que
nao demonstraram alteragdes de significado
oncologico. Realizada EDA de controle em
setembro que manteve a mesma caracteristica.
Apoés um ano de seguimento ndo havia sinais

de recidiva ou metastase.

DISCUSSAO

A resseccdo endoscépica da submucosa
(RES) é amplamente realizada em centros es-
pecializados do Japao para lesdes superficiais
do esbdfago, estomago e colon. Apesar de possi-
bilitar uma proporg¢ao maior de ressec¢des em
bloco e avaliagdes histologicas mais precisas,
o procedimento esta associado a maior risco
de perfuracdo. Em contrapartida, a resseccao
endoscopica da mucosa (REM), constitui-se
um procedimento mais seguro e apesar de re-
sultar em menor proporg¢ao de resseccoes em
bloco, atualmente é reconhecida como o pro-
cedimento padrao para o tratamento endosco-
pico de tumores duodenais ndo-ampulares **°.

Estudo publicado em 2015 por Nonaka
et. al’, no qual acompanharam, por mais de
um ano 76 de 113 pacientes submetidos a RE
de tumores duodenais. Resultou em uma taxa
de sobrevida especifica pela doenca de 100%.
Além disso, nao houve recidivas, durante o
seguimento, que variou de 12 a 163 meses.
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Em contrapartida, 2 pacientes submetidos

a resseccdo endoscopica da submucosa
necessitaram de cirurgia devido a perfuracao
o procedimento. Os

resseccdo endoscOpica

durante resultados
sugeriram que a
duodenal é um procedimento terapéutico
dificil, apresentando

excelente prognostico.

porém viavel, um
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RESUMO

Introducao: Hérnias perineais sdo definidas como a protrusdo de estruturas intra ou
extraperitoneais através de um defeito no diafragma pélvico. Estima-se que a incidéncia das
hérnias perineais venha a crescer nos préoximos anos devido ao maior nimero de casos de pacientes
submetidos a tratamentos curativos para neoplasias malignas do reto e uso de radioterapia
associada. Relato do Caso: Paciente de 77 anos do sexo feminino com antecedente de quimio e
radioterapia neoadjuvantes e retossigmoidectomia videolaparoscépica com anastomose coloanal
término-terminal por adenocarcinoma de reto baixo. Evoluiu com prolapso retal importante,
sendo necessaria a confeccao de colostomia terminal e fechamento perineal. Apds quatro anos da
primeira abordagem cirurgica, desenvolveu hérnia perineal, com exame fisico e exames de imagem
que confirmaram a hipo6tese diagnoéstica. Foi realizada abordagem laparotémicacom reducdo do
conteudo herniario e fixacao de tela dupla face. Alta no segundo dia de pds-operatoério. Conclusao:
Hérnias perineais sdo complicagdes raras pds abordagens colorretais oncolégicas. Estudos com
niveis de evidéncia superiores e maiores tempos de seguimento dos pacientes submetidos a
cirurgias sao necessarios para determinar quais as melhores abordagens para trata-los a fim de
evitar recorréncias e complica¢des futuras.

Descritores: Hérnia interna; reto; adenocarcinoma; cirurgias; ileostomia; quimiorradioterapia;
tomografia computadorizada.

ABSTRACT

Introduction: Perineal hernias are defined as the protrusion of intra or extraperitoneal structures
through a defect in the pelvic diaphragm. It is estimated that the incidence of perineal hernias
will grow in the coming years due to the greater number of cases of patients undergoingcurative
treatments for malignant neoplasms of the rectum and the use of associated radiotherapy. Case
Report: A 77-year-old female patient with a history of neoadjuvant chemo and radiotherapy and
videolaparoscopic rectosigmoidectomy with end-to-end coloanal anastomosisdue to a low rectum
adenocarcinoma.The patientevolved with significantrectal prolapse, requiringa terminal colostomy
and perineal closure.Four years after the first surgical approach,she developed a perineal hernia,
with physical examination and imaging tests confirming the diagnostic hypothesis. A laparotomy
was performed with reduction of hernial content and dual- side mesh fixation, and the patient was
discharged on the second postoperative day. Conclusion: Perineal hernias are rare complications
after colorectal oncological procedures. Studies with stronger levels of evidence and longer follow-
up times for patients undergoing surgery are needed to determine the best approaches to treat
them in order to avoidrecurrences and future complications.

Keywords: Internal Hernia; rectum; adenocarcinoma; surgery; ileostomy, chemoradiotherapy;
computed tomography.
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INTRODUCAO

Hérnias  perineais sdo  definidas
como a protrusdo de estruturas intra ou
extraperitoneais através de um defeito
no diafragma pélvico. Quando o defeito é
congénito, classifica-se a hérnia como primaria,
e se adquirido, como em pds-operatorios
intra-abdominais,

de cirurgias pélvicas

denomina-se  secundaria. Procedimentos
pélvicos mais relacionados com a incidéncia
de hérnias perineais sdo as cirurgias de reto e
préostata. Anatomicamente, as hérnias perineais
podem ser classificadas em anteriores e
posteriores, usando como referéncia o musculo

transverso superficial perineal 2.

Em pds-operatorios de cirurgias
colorretais oncolégicas como amputacdo
abdominoperineal e sua variante com

excisdo dos musculos supraelevadores, a
ELAPE, a incidéncia de hérnias perineais
chega a aproximadamente 1% em pacientes
sintomaticos e 7% em assintomaticos 3. Estima-
se que a incidéncia das hérnias perineais venha
a crescer nos proximos anos devido ao maior
numero de casos de pacientes submetidos
a tratamentos curativos para neoplasias
malignas do reto e uso de radioterapia
associada *®. Essas herniacoes sdo decorrentes
da sindrome da pelve vazia, isto é, do vazio
deixado apds cirurgias colorretais, urolégicas
e ginecologicas, o qual permite acimulo
de liquidos e alcas entéricas, favorecendo

deiscéncia perineal e fistulas enterocutaneas °.

Apesar de mostrar-se uma complicagao
incomum, existem relatos de casos e outros
estudos na literatura vigente com descrigdes
desde
abdominais laparotémicas e laparoscopicas,

de diversas técnicas cirurgicas,
abordagens perineais, retalhos de fechamento,
uso de telas bioldgicas ou dupla face e até
mesmo o preenchimento do oco pélvico com

proteses de silicone ©8.

Por ser uma complicacdo rara e na
maioria das vezes, assintomatica, hd poucos
relatos de caso que documentam essa doenca,
o que justifica a realizagao deste relato de caso.

CASO CLINICO

Paciente selecionada com 77 anos
de idade, do sexo feminino. Antecedentes
pessoais incluem hipertensdao arterial,
diabetes e passado de tabagismo cessado
ha 30 anos. Antecedentes cirurgicos com

histerectomia por mioma uterino.

Realizava seguimento com equipe de
coloproctologia de hospital terciario devido a
adenocarcinoma moderadamente diferenciado
do reto baixo. Tratada com neoadjuvancia
com o xaliplatina e radioterapia, resultou em
downstage em 8 semanas de ¢cT3NOMO para
cTINOMO. Submetida a retossigmoidectomia
videolaparoscopica com anastomose coloanal
término terminal manual e confeccao de
ileostomia de protecao dois meses apods
Sete
cirurgia, referiu dor em regido perineal e

quimiorradioterapia. meses apos a

incontinéncia fecal. Exame proctolégico
mostrou prolapso retal importante. Optado
por confeccdo de colostomia terminal em
flanco esquerdo, fechamento da ileostomia de
protecdo e amputacdo do anus com fechamento

perineal em dezembro de 2017.

Dois anos apos, evoluiu com

abaulamento da regido da colostomia, e foi
avaliada e diagnosticada com volumosa hérnia
abordada
com herniorrafia

paracolostomica, cirurgicamente

paracolostomica com
colocagdo de tela. Apds quatro anos da
primeira cirurgia, a paciente retornou em
consulta ambulatorial, com seguimento
oncoldgico adequado, porém referindo dores
em regido perineal, principalmente ao sentar

e deambular.

Rev. Cient. lamspe. 2023; 12 (1)



Sindrome da pelve vazia e hérnia perineal em pds-operatério tardio de retossigmoidectomia videolaparoscépica com anastomose coloanal
complicado com prolapsoanastomaético

Seu exame fisico exibia abaulamento volumoso da regido perineal posterior, sem
acometimento da regido vaginal, com contetido de al¢as intestinais palpaveis com peristaltismo
visivel, concomitante a erosdo da pele adjacente. Exame de ressondncia magnética da pelve revelou
herniagdo de contetido adiposo e algas intestinais em oco pélvico, posterior ao musculo superficial
transverso do perineo, o que configurou hérnia perineal posterior. Tomografia computadorizada
detectou a mesma alteracao.

Figura 1 - Tomografia computadorizada confirmando achado de hérnia perineal. Observa-se protrusio de algas

entéricas que passam a ocupar o oco pélvico.

No intraoperatério ndo foram necessarias lises de aderéncias para mobilizacdo das
alcas entéricas. As dimensdes da pelve foram aferidas com régua plastica estéril, com didmetro
anteroposterior de 8 cm e laterolateral de 7 cm.

Realizada correc¢do laparotomica abdominal da hérnia perineal com redu¢do do conteuido
herniado e fixacdo de tela dupla face nas reflexdes peritoneais circunferencialmente na alturado
promontdrio (figura 2).

Figura 2 - Fixacao de tela dupla face.
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A paciente recebeu alta hospitalar no 22
dia de pds-operatorio apdés adequado controle
algico e boa aceitacao de dieta.

Em seguimento ambulatorial, em 4
meses de pds operatério, ndo houve sinais de
recidiva da hérnia e paciente obteve melhora
da qualidade de vida com alivio sintomatico e
prevencao de complicagdes.

DISCUSSAO

O caso relatado retrata paciente do sexo
feminino com multiplos fatores de risco para
desenvolvimento da sindrome da pelve vazia e
hérnia perineal, dentre eles: cirurgia colorretal,
neoplasia maligna, histerectomia prévia e
tratamento radioterapico adjuvante °11.

Quanto ao tempo de desenvolvimento
da herniacdo, o objeto de pesquisa estudado
nao mostrou concordancia com a literatura,
visto que a complicacdo foi documentada apds
mais de trés anos (41 meses) apos fechamento
do perineo, enquanto a base de dados vigente
mostra que o tempo mais frequentemente
documentado é dentro dos dois primeiros
anos apds cirurgia, principalmente nos dez

primeiros meses > 2,

Nao ha um melhor método comprovado
para o diagnostico da doenga. O exame fisico
que demonstra abaulamento e até mesmo a
sensacdo de peristalse de algas intestinais
por uma darea enfraquecida do perineo,
muitas vezes ndo é corroborado por exames
de imagem, visto que a hérnia pode ser
reduzida facilmente quando o paciente esta
em posicao supina.

O paciente com hérnia perineal pe-
quena e assintomatica deve avaliar o desejo
de procedimento cirurgico, visto que podem
ocorrer complica¢cdes cirurgicas. Ja em pa-
cientes com hérnias volumosas concomitante

a erosodes de pele e risco de formacao de fistu-

las enterocutaneas, o procedimento deve ser
estimulado para ser realizado a fim de redu-
zir maiores complicagdes.

Existem diversas formas de corregao
desde
ou

de
exclusivamente

hérnias perineais, cirurgias

perineais abdominais
até combinac¢bes entre as duas. O objeto de
pesquisa deste relato de caso foi submetido
a abordagem abdominal exclusiva, visto
que a hérnia era de grandes dimensdes e
abordagem abdominal relaciona-se com menor

percentagem de recorréncia .

Acredita-se que a abordagem perineal
tenha uma apresentacdao de estruturas mais
limitada durante o intraoperatério e, por
conta disso, a fixacdo de tela e a realizacdo de
retalhos musculares tornam-se mais dificeis.
Entretanto, a cirurgia perineal ainda é a mais
utilizada, provavelmente por ser mais segura
para o paciente, com menores chances de ileo
paralitico no poés-operatério e recuperacao
mais rapida =%

Segundo revisao sistematica de Balla
et al.'®, a via laparoscépica tem substituido a
via laparotémica nos udltimos anos. No caso
descrito, foi optada pela via laparotdomica
devido a possibilidade de dificuldade ao
acesso da cavidade, visto maltiplas cirurgias
abdominais prévias.

A fim de evitar o desenvolvimento da
sindrome da pelve vazia, estudos recentes
propdem abordagem conjunta da resseccao
oncolégica com o fechamento do oco pélvico
com retalho ou tela, apresentando bons
Os
fechamento com tela apresentaram menor

resultados. individuos submetidos a
desenvolvimento de hérnia perineal quando

comparados ao retalho 1629,

Dentre as limitagdes do presente
estudo esta o numero de um Unico paciente

devido a raridade da complicacdo descrita.
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Outra limitagdo que deve ser ressaltada
é a auséncia de seguimento a longo prazo do
objeto de pesquisa descrito neste relato, a qual

ndo permitiu avaliar a recorréncia da hérnia.
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RESUMO

A malacoplaquia é uma doenca inflamatéria crénica rara ja retratada em quase todos os érgaos
do corpo. O comprometimento vesical esta associado a sintomas irritativos urinarios e hematuria.
Pode cursar com febre, diarreia e emagrecimento, além de insuficiéncia renal se houver obstrucao
ureteral por infiltrado vesical. O diagndstico é dificil apenas com o quadro clinico. Ha necessidade
da histopatologia e da imunohistoquimica do material coletado por resseccdo transuretral de
bexiga. Relata-se o caso de paciente de 43 anos, tabagista (8 magos/ano), com histoérico de infec¢des
repetidas do trato urindrio, que procurou atendimento no pronto socorro do Hospital do Servidor
Publico Estadual “Francisco Morato de Oliveira” de Sdo Paulo, com quadro de insuficiéncia renal.
A ultrassonografia evidenciava-se imagem ovalada de aspecto polipéide intravesical junto ao 6stio
ureteral direito com cerca de 1,5cm x 1,4cm. A paciente foi submetida a cistoscopia, que visualizou
multiplas lesdes de aproximadamente 5mm, seguida de ressec¢do transuretral de bexiga e o

material foi enviado para estudo histopatolégico, confirmando presenca de malacoplaquia vesical.

Descritores: Malacoplaquia vesical; insuficiéncia renal; infeccao urinaria de repeticao

ABSTRACT

Malakoplakia is a rare chronic inflammatory disease already seen in almost all organs of the body.
Bladder involvement is associated with urinary irritative symptoms and hematuria. It can course
with fever, diarrhea and weight loss, in addition to renal failure if there is ureteral obstruction
due to bladder infiltration. Diagnosis is difficult with the clinical picture alone. There is a need for
histopathology and immunohistochemistry of the material collected by transurethral resection of
the bladder. We report the case of a 43-year-old patient, smoker (8 packs/year), with a history of
repeated urinary tractinfections, who sought care atthe emergency room of the Hospital do Servidor
Publico Estadual “Francisco Morato de Oliveira” of Sdo Paulo, with a picture of renal insufficiency.
Ultrasonography showed an intravesical oval polypoid image next to the right ureteral ostium
measuring approximately 1.5cm x 1.4cm. The patient underwent cystoscopy, which visualized
multiple lesions of approximately 5 mm, followed by transurethral resection of the bladder and the

material was sent for histopathological study, confirming the presence of bladder malacoplakia.

Keywords: Bladder malacoplakia; renal insufficiency; recurrent urinary tract infection
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INTRODUCAO

A malacoplaquia €é uma doenga
inflamatéria cronica incomum que foi descrita
pela primeira vez em 1902 por Michaelis e
Gutman e um ano apos nomeada por von

Hansemann %23,

A doenga ja foi descrita
em quase todos os o6rgdos do corpo, porém
tem o trato geniturindrio como o local mais
comumente afetado, principalmente a bexiga
> A etiopatogenia ndo estd totalmente
esclarecida, porém consiste em uma
infiltragdo maci¢a por células inflamatdérias
(macrofagos e  histidcitos), secundarias a
patégenos bacterianos (E.coli), com inclusdes
intracitoplasmaticas caracteristicas (corpos de
Michaelis-Gutmann, que sdao patognomonicos)
678910 Ela é mais comum em mulheres
(4:1) na quinta e sexta décadas de vida e em

11213 Geralmente, o

imunocomprometidos
acometimento vesical estd associado a sintomas
irritativos urindrios e hematiria micro ou
macroscopica, podendo também cursar com
febre, diarreia, emagrecimento. O quadro
ureteral esta associado a obstrugao secundaria
que, se for bilateral, pode desencadear um
quadro de insuficiéncia renal '°. A cultura de
urina é positiva para bacilos gram-negativos
em cerca de 90% dos casos, sendo a E. coli a

cepa mais comum 16,

O diagnostico torna-se dificil apenas
com o quadro clinico. HA necessidade de
andlise histopatolégica e imunohistoquimica
do material coletado, obtida por cistoscopia
associada a ressec¢ao transureteral (RTU) nos
quadros vesicais 78, O tratamento consiste em
periodos prolongados de uso de quinolonas com
excelente resposta. E aconselhavel a suspensio
de imunossupressores se em tratamento com
tais. A cirurgia de resseccao das lesdes pode ser
necessaria com o progresso da doenga, apesar
do tratamento antibacteriano, porém nao é o

tratamento de primeira linha 5.

CASO CLINICO

Paciente do sexo feminino, 43 anos,
tabagista (8 macos ano), com histérico de
ITU de repeticao e sem uso de medicamentos
de forma cronica, procurou atendimento
no pronto socorro do Hospital do Servidor
Publico Estadual de

Oliveira”, HSPE-FMO de Sao Paulo, com queixa

“Francisco Morato
de edema de membros inferiores, nauseas,
vomitos e diarreia sem produtos patoldgicos
ha cinco dias. Negava dor abdominal, febre
ou hematdria macroscépica. Solicitada
ultrassonografia de rins e vias urinarias
que evidenciou parede vesical difusamente
espessada e trabeculada com imagem ovalada
de aspecto polipdide intravesical junto ao
Ostio ureteral direito com cerca de 1,5cm x
1,4cm, além de rim direito com dimensoes
reduzidas e com dilatagao pielocalicinal direita
moderada. Exames laboratoriais a admissdo
apresentavam proteina C-reativa (PCR) de
3.50 (valor de referéncia <0.5), associado a
leucometria de 10300 sem desvio. Creatinina
de 5,0mg/dl; Ureia de 146mg/dl. Paciente
foi submetida a cistoscopia, que visualizou
multiplas lesdées de aproximadamente 5mm.
Seguiu-se a resseccao transuretral de bexiga
(RTU-BX), com material enviado para estudo
histopatoldgico, com o resultado de neoplasia
maligna indiferenciada. O diagnostico de
malacoplaquia foi confirmado apés exame
de
malacoplaquia vesical e positivividade para
CD10, CD68, Vimentina e Ki67 (MIB-1). Durante

a RTU-BX foi realizada passagem de cateter

imunohistoquimico, com presenca

duplo jota a direita.

No seguimento ambulatorial, realizou-
se cintilografia renal e o achado foi de
exclusdo renal direita. A paciente manteve-
se assintomatica desde a alta hospitalar e
com funcdo renal pré-dialitica apds uso de

ciprofloxacino por 6 meses, visto cultura de

Rev. Cient. lamspe. 2023; 12 (1)

41



Malacoplaquia Vesical

urina da internacao positiva para E.coli. Lesoes
vesicais encontram-se estaveis de acordo com

CONCLUSAO

A malacoplaquia vesical é uma patolo-
gia rara, granulomatosa e muitas vezes autoli-
mitada, porém de facil indugdo ao diagnostico
erroneo de uma condi¢dao maligna, devido a
sua apresenta¢do macroscépica como nodu-
lar, ulcerada ou pseudotumoral 19-20-21-22,

Em uma revisao de 34 casos de malaco-
plaquia por McClure, o exame macroscdpico/
cistoscopico mostrou placas redondas e pla-
nas em 50% dos casos, les6es nodulares ou
polipdides em 26%, lesdes papilares em 6%,
massas calcificadas necroticas em 6%, massas
semelhantes a tumores em 6% e mucosa he-
morragica em 6% deles. As placas levemente
elevadas sao encontradas na submucosa abai-
xo de um urotélio intacto no estagio inicial da
doenga e se tornam ulceradas, com eritema
periférico e edema, em fases posteriores se

nio tratadas ou se o tratamento for ineficaz. %

REREFENCIAS

1. Risti-Petrovi A, et al. Malakoplakia mimics
urinary bladder cancer: A case
Vojnosanit Pregl 2013; 70(6): 606-608.

report.

2.Von Hansemann D. Uber Malakoplakie der
Harnblase. Virchows Arch 1903;173:302-8.

3. Michaelis L, Gutmann C. Uber Einschliisse in
Blasentumoren. Z Klin Med 1902;47:208.

4. Chen YC, Kuo HC. Malakoplakia of ipsilateral
kidney, ureter and bladder. Tzu Chi Med ] 2010;
22(2): 1035.

5.Schwartz DA, Ogden PO, Blumberg HM, Honig
E. Pulmonary malakoplakia in a patient with

the acquired immunodeficiency syndrome.
Arch Pathol Lab Med 1990; 114(12): 126771.

cistoscopia de controle e sem hidronefrose ao
ultrassom, apds retirada de cateter duplo jota.

O tratamento com ressec¢ao transure-
tral das lesdes, com diagndstico histopatoldgi-
co e imunohistoquimico, e terapia antibidtica
prolongada resultam em bom progndstico ao
paciente. A cirurgia é aplicada nas situagdes
em que a terapéutica conservadora é ineficaz.
No caso de malacoplaquia vesical indica-se
a resseccdo endoscdpica de grandes massas
o mais cedo possivel, permitindo a elimina-
c¢do de possiveis focos sépticos e favorecendo
dessa forma o tratamento médico?*?°. No caso
apresentado, as lesdes polip6ides encontradas
e elevadas sem ulceracdo, demonstram, segun-
do a literatura, um estagio inicial da doenca,
porém com repercussado sistémica através da
obstrugao do sistema coletor pela lesdo, sendo
tratada cirurgicamente no estagio inicial em

associacdo com o terapia antibidtica.

6.Schaeffer A., Schaeffer E. Malakoplakia,
infections of the uri- nary tract In ]. Wein, editor.
Campbell-Walsh Urology, 10th Edition, 2012.

7. Stanton M] and Maxted W: Malacoplakia: a
study of the literature and current concepts of

pathogenesis, diagnosis and treatment. | Urol
125: 139-146, 1981

8.van Crevel R, Curfs ], van der Ven AJ, Assmann
K, Meis JF, van der Meer JW. Functional and
morphological monocyte abnormalities
in a patient with malakoplakia. Am ] Med

1998;105:74-7

9. Lou TY, Teplitz C. Malakoplakia: Pathogenesis
and ultra structural morphogenesis: A problem

Rev. Cient. lamspe. 2023; 12 (1)

42



Bezerra MS, Hemerly TS

of defective macrophage (phagolysosomal)
response. Hum Pathol 1974;5:191-207

10. Maruyama K, Asai ], i M, Thorne
T, Losordo DW, D’Amore PA. Decreased
lead
to reduced lymphatic vessel formation and

macrophage number and activation

contribute to impaired diabetic wound healing.
Am ] Pathol 2007;170:1178-91.

11. Baniel J, Shmueli D, Shapira Z, Sandbank

Y, Servadio C. Malacoplakia presenting as a
pseudotumor of the bladder in cadaveric renal
transplantation. ] Urol 1986;137:281—2

12. Yousef GM, Naghibi B, Hamodat MM.
Malakoplakia outside the urinary tract. Arch
Pathol Lab Med 2007; 131: 297-300.

13.
kidney, both ureters and bladder: A case

P. Sarkis et al. Malakoplakia involving

report and review of the literature. Progrés en
Urologie. Volume 22, Issue 15, November 2012,
Pages 970-973.

14. Debré B, Leleu C. La Malakoplakie. Ann
Urol 1984;18:6-12.

15.
Soares, et al. Bladder malakoplaquia: case

David Martinho, Lurdes Correia, Carla

report and literature review. | Acta Urologica -
Junho de 2012 - 2: 59-63

16. Long]P, Althausen AF. Malakoplakia: A 25
year experience with a review of the literature.
J Urol 1989;141:1328-31.

17. Vélez A, Angel A, Uribe C, et al.
Malacoplaquiarenal,duodenalyretroperitoneal.
Presentacion de un caso. Medicina U.P.B.

Medellin 2001;20(1):43-8.

18.
needle Aspiration cytology of malacoplakia

JeffreyPB,ChandrasomaP, Greaves T.Fine

of the thyroid. A case report. Acta Cytol
1996;40(5):970-4.

19. Shaktawat SS, Sissons MC. Malakoplakia
of the appendix, an uncommon entity at an
unusual site: a case report. ] Med Case Reports
2008; 2:18

20. Patnayak R, Reddy MK, Subramanian §,
Jena A, Ravisankar G, Dandu RS. An unusual
case of bilateral hydroureteronephrosis caused
by ureterovesico malakoplakia in a young male:

a case report and review of the literature. Cases
] 2009; 2: 7527.

21.
Uribe-Arcila JF. Malakoplakia in urology:

Velasquez-Lopez ]G, Vélez-Hoyos A,

a report of six cases and review of the
literature. Actas Urol Esp 2006; 30(6):6108.
(Spanish)

22. Singh K, Chatterjee T. A case of
gallbladder Malakoplakia (The

tumor mimicker). Indian J Pathol Microbiol
2017;60N122-4.

mass:

23. McClure J.
1983;140:275-330.

Malakoplakia. ] Pathol

24.
Briones Mardones G, Linares Quevedo A, Garcia-

Pozo Mengual B, Burgos Revilla F]J,

Cosio Piquerras M. Malacoplaquia vesical com
afectacion ganglionar y curso agressivo. Actas
Urol Esp 2003;27(2):159-63.

25. Dohle G, Zwartendijk ], Van krierken
JH. Urogenital malacoplakia treated with
fluoroquinolones. ] Urol 1993;150:1518-20.

Rev. Cient. lamspe. 2023; 12 (1)

43


https://www.sciencedirect.com/science/journal/11667087
https://www.sciencedirect.com/science/journal/11667087

Relato

de Caso

Mucormicose rino-orbital-cerebral em paciente em
recuperacao de Covid-19

Rhino-orbital-cerebral mucormycosis in patient recovering from
Covid-19

Jancarla Selene Guzman, Marta Junqueira Reis Ferraz
Hospital do Servidor Publico Estadual “Francisco Morato de Oliveira”, HSPE-FMO, Sdo Paulo, SP, Brasil
Pubicagdo do Instituto de Assisténcia Médica ao Servidor Publico Estadual (Iamspe)

RESUMO

A mucormicose é uma infecgao fungica observada em hospedeiros gravemente imunocompro-
metidos e, no cenario atual da pandemia do coronavirus SARS-CoV-2, tem sido descrita em
pacientes em recuperac¢ao desse quadro viral. Entre diabéticos em recuperacdo p6s-COVID-19,
a mucormicose rino-orbital-cerebral é a apresentacao clinica mais comum. A doenga tem alta
morbimortalidade decorrente da rapida progressao e do diagndstico em geral tardio, o que
ressalta a importancia da suspeicdo deste quadro clinico. No presente trabalho, relata-se o
caso clinico de paciente do sexo masculino, diabético, atendido no servigo de pronto-socorro no
primeiro semestre de 2021.

Descritores: Mucormicose, COVID-19, imunocomprometido, diabetes mellitus.

RESUMEN

La mucormicosis es una infeccion fingica observada en huéspedes gravemente inmunocompro-
metidos y, en el actual escenario de pandemia por coronavirus SARS-CoV-2 fue descrita en pacientes
en recuperacion de éste cuadro viral. Entre diabéticos en recuperacion pés COVID-19, la mucormi-
cosis rino-orbital-cerebral és la presentacion clinica mas comun. Esta enfermedad tiene alta mor-
bi-mortalidad resultante de la rapida progresion y del diagndstico en general tardio, lo que resalta
la importancia de la sospecha del cuadro clinico. En el presente trabajo, relatamos el caso de un

paciente de sexo masculino, diabético, atendido en el servicio de emergencias en el primer semestre
de 2021.

Descriptores: Mucormicosis, COVID-19, inmunocomprometido, diabetes mellitus.
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INTRODUCAO

A mucormicose é uma infecgdo flingica
grave e potencialmente fatal que ocorre prin-
cipalmente em pacientes imunocomprome-
tidos e diabéticos. E causada por fungos fila-
mentosos da ordem Mucorales e é decorrente
da inalacdo de esporos, ingestao de alimentos
contaminados ou inoculacdo de material con-
taminado em pele ou feridas *.

Em paises desenvolvidos, a mucormico-
se ocorre sobretudo em hospedeiros imuno-
comprometidos. Em contraste, nos paises em
desenvolvimento, a maioria dos casos ocorre
em pessoas com diabetes mellitus mal con-
trolado ou em individuos imunocompetentes
apo6s trauma. Além disso, no cenario atual da
pandemia pelo novo coronavirus (COVID-19),
sdo descritos casos em pacientes em recupe-
racdo deste quadro viral. Vale ressaltar que a
doenga era bastante esporadica antes da pan-
demia atual 3.

[sto posto, este relato de caso tem como
objetivo reforcar a importancia da suspeicao
de mucormicose rino-orbital-cerebral no diag-
nostico diferencial de infec¢des periorbitarias
em pacientes diabéticos em recuperacdo de
COVID-19. Para o presente relato do caso fo-
ram utilizados dados do prontuario.

RELATO DE CASO

Paciente masculino, branco, 73 anos,
com antecedentes pessoais de hiperplasia
prostatica benigna, hipertensdo arterial
sistémica e glaucoma. Deu entrada no Setor de
Oftalmologia do Pronto Socorro do Hospital do
Servidor Publico Estadual “Francisco Morato
de Oliveira”, HSPE - FMO, em Sao Paulo, no
dia 13/04/21. Relatava quadro clinico de
COVID-19 ha 20 dias, sem a necessidade de
internacdo hospitalar,comusodeazitromicina

e prednisona por 5 dias na ocasido. Informou

ter procurado oftalmologista em outro
servigo no dia anterior com queixa de dor,
edema e hiperemia na regido orbital e malar
direita, sem alteracdes da acuidade visual ou
da movimentagao ocular, de inicio recente. Foi
medicado com moxifloxacino oftalmolégico.
Ao ser atendido, o paciente referiu que o
edema na regidao malar direita tinha cinco
dias de evolucdo e o acometimento palpebral
trés dias. Naquele momento o paciente negou

outros sintomas.

Durante o exame fisico especializado,
paciente apresentava edema palpebral a
direita com ptose, midriase paralitica com
paralisia a dextroversao e quemose com

secre¢cdo mucopurulenta.

Foi solicitada tomografia computado-
rizada de cranio, que evidenciou discreto au-
mento de partes moles na regido periorbitaria
a direita, secrecdo nos seios etmoidal e maxi-
lar direitos, com espessamento mucoso nos
seios frontais (Figura 1). Foi feito diagndstico
de celulite e sinusite, o paciente foi liberado
para domicilio com prescricdo de ciprofloxa-
cino e clindamicina por via oral e orientado a
retornar no caso de ma evolugao clinica.

Figura 1 (A): Tomografia computadorizada de cranio
- Aumento de partes moles na regido periorbitaria a
direita;
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Figura 1 (B): Tomografia computadorizada de cranio -

Secrecdo nos seios maxilar e frontal a direita.

O paciente retornou ao mesmo servico
apos dois dias com piora do edema, acometendo
naquele momento também a palpebra superior
esquerda e regido nasal esquerda, secrecdo
purulenta no olho direito, desvio de rima labial
a direita e pico febril de 38 graus. Foi internado
com diagnostico de celulite de face, sinusite
e paralisia facial periférica (Figura 2). A
internacao foi diagnosticado diabetes mellitus.

Figura 2 (B) : Edema ocular e malar a direita.

No segundo dia de internagdo
hospitalar o paciente encontrava-se letargico e
desorientado no tempo e espago, com edema,
hiperemia e calor em hemiface direita, proptose
e auséncia de movimenta¢ao ocular em olho
direito, orofaringe com presenca de placa
necroética de bordas definidas ocupando toda
a regido do palato duro a direita. Rinoscopia
mostrou conglomerados enegrecidos de
tamanho médio em fossa nasal direita. Foi
avaliado em conjunto com as equipes de
Otorrinolaringologia e Neurologia, e foi feita
a hipotese diagndstica de Mucormicose rino-
orbital-cerebral (ROCM). Realizada biépsia
da lesdao necrotica e iniciada anfotericina
B lipossomal endovenosa. Foi solicitada a
ressonancia nuclear magnética de cranio
e discutida eventual abordagem cirurgica,
porém o paciente evoluiu com quadro grave
de cetoacidose diabética e sepse, com pouca
resposta clinica as medidas instauradas e veio

a falecer no quarto dia de internagao.

A cultura de fragmento de biopsia evi-
denciou Rhizopus sp; hemoculturas negativas.

DISCUSSAO

A mucormicose €é uma doenga
angioinvasiva que pode levar a trombose e
infarto tecidual. A mortalidade deste quadro
¢ alta, varia de 30 a 50% e atinge 90%
quando na forma disseminada'. Com base na
localizagdo anatémica, a mucormicose pode ser
classificada em seis formas: mucormicose rino-
orbital-cerebral (ROCM), pulmonar, cutanea,
gastrointestinal, disseminada e mucormicose

de locais incomuns.

O caso clinico descrito apresentou ROCM,
que é a forma mais comumente observada em
pacientes com cetoacidose diabética ou diabetes
mellitus ndo controlado que estdo no periodo
de recuperacdo de COVID-19 2 A literatura
atual relata que 88% dos pacientes com ROCM
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na India eram diabéticos ® e que nos Estados
Unidos da América 83% dos pacientes também
tinham diabetes mellitus *. Além disso, cabe
mencionar o histérico de transplante de 6rgao
solido, corticoterapia, doenga renal cronica e
o uso de drogas intravenosas como fatores de
risco descritos para casos de ROCM. Por fim, a
espécie Rhizopus esteve implicada em 85% dos
casos de ROCM descritos.

0 quadro clinico de ROCM caracteriza-
-se por infarto e necrose dos tecidos do hos-
pedeiro e pela localizagdo anatdémica, como
acompanhado no caso estudado. Sintomas
nao oftadlmicos incluem febre, cefaleia, edema,
dor na face, parestesia e paralisia facial, se-
crecdo nasal com progressdo para descarga
necroética, ulceracdo nasal, escara palatina,
destruicdo dssea e estado mental alterado. Si-
nais e sintomas oftalmicos incluem dor ocular,
diminuicdo da visao, oftalmoplegia, proptose,
quemose, ptose, celulite orbitaria e necrose. O
quadro pode evoluir com comprometimento
cerebral, seja por contiguidade ou ocasional-
mente por via hematogénica.

Os antecedentes médicos sao parame-
tros importantes que devem ser sempre ava-
liados no atendimento no pronto-socorro.
Como ilustra o presente relato de caso, foram
encontrados fatores de risco e comorbidades
importantes para a ocorréncia do quadro in-
feccioso grave de mucormicose rino-orbital-
-cerebral, como estar no periodo p6s-COVID
recente, ter usado corticoide e antibioticote-
rapia para o quadro viral prévio e o diagndsti-
co de diabetes a internacao.

Tais fatores foram especificamente
mencionados na Nota Técnica 04/2021 do
Ministério de Sadde 2, que a mucormicose
acomete principalmente pacientes diabéticos
(particularmente os descompensados) e os
imunodeprimidos pelo uso de corticoides, como
o caso clinico relatado. Este fato é reforgado

por estudos multicéntricos da India * que

evidenciaram aumento do nimero de casos de
mucormicose entre pacientes no periodo pds-
COVID-19, mais comumente diabéticos nao
controlados e com relato de uso excessivo de
corticosteroides.

Portanto, deve-se ter em mente o
diagnodstico de mucormicose em qualquer
doente imunodeprimido,  principalmente
com cetoacidose diabética, com sintomas de
rinossinusite sem melhora com tratamento

antibidtico convencional.

O diagnéstico de mucormicose é basea-
do na cultura e deteccdo direta do agente cau-
sador em material biolégico (bidpsia, lavado
broncoalveolar, sangue, soro, plasma, urina).

Os exames de imagem sao importantes
para delimitacdo da area acometida pela
infeccdo e para avaliar a suspeita de invasao
ao sistema nervoso central com mais acuracia
e precisdo. A tomografia computadorizada
de cranio realizada evidenciou aumento de
partes moles na regido periorbitaria a direita
e secrecdo nos seios etmoidal e maxilar
direito. Como houve suspeita de trombose
associada, também foi solicitada ressonancia
nuclear magnética, mas ndo houve tempo
habil para a sua realizacdo em decorréncia
da rapida deterioracdo clinica. Além disso,
por determinar a localizacdo e a extensao
do acometimento, os exames de imagem
sao de grande ajuda para programacao da
abordagem cirurgica.

Pela gravidade do caso, o tratamento
deve ser iniciado assim que houver suspeita
de mucormicose, independente do local ana-
tomico. Consiste em tratamento antifingico
imediato e debridamento cirdrgico, além do
controle da doenga de base. O tratamento pa-
drdo é com a formulagdo lipidica de anfoterici-
na B (LFAB) e, como alternativa em pacientes
refratarios ou intolerantes, os novos triazdis:
posaconazol (POSA) e isavuconazol (ISAV). O
debridamento cirurgico com adequada mar-
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gem de seguranca tem como principal objeti-
vo remover o maximo de tecido desvitalizado
possivel além de estabelecer adequada dre-
nagem sinusal. O tratamento da ROCM e suas
complicagdes é de grande importancia, devi-
do a extensao da infec¢do e a elevada mortali-
dade decorrente delas.

CONCLUSAO

O contexto de paciente diabético mal
controlado, uso de corticoterapia e periodo pds
COVID-19 constitui uma triade predisponente
desafiadora para o diagndstico clinico
apropriado e oportuno da mucormicose. O
reconhecimento dos fatores de risco para
infeccdo fungica e dos sinais da doenca
facilitam o diagnostico precoce. Este quadro
deve ser suspeitado em todos os pacientes
com COVID-19 no diagndstico diferencial de
feridas necrosadas com resposta insatisfatoria

a antimicrobianos.

O reconhecimento clinico das lesoes
infecciosas é relevante para identificar preco-
cemente a mucormicose rino-orbital-cerebral
devido a sua rapida progressao e elevada mor-
talidade. Além disso, os tratamentos oportu-
nos medicamentoso e cirdrgico impactam di-
retamente na sua morbimortalidade.

Por fim, infelizmente, a sobrecarga do
sistema de sadde no periodo da atual pandemia
comprometeu o adequado acompanhamento
dos pacientes e de suas doencas de base,
propiciando as condicoes predisponentes
para o aumento da incidéncia de mucormicose

associada a COVID-19.
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Angioplastia de artéria carotida interna direita
associada a artéria hipogldssica persistente ipsilateral

Right Internal carotid artery angioplasty associated with persistent
ipsilateral hypoglossal artery
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RESUMO

A circulagdo embriondria consiste em uma rede de anastomose rudimentares cardtido-
vertebrobasilar composta pelas artérias hipogldssica, trigeminal, 6ptica e proatlantal, que regridem
quando o embrido atinge cerca de 5-6mm. A persisténcia da artéria hipogldssica primitiva é uma
rara anomalia vascular geralmente assintomdtica. Entretanto pode estar associada a infarto
multiterritorial. O objetivo deste trabalho foi relatar o caso de uma paciente de 75 anos, portadora
de multiplas comorbidades, evoluindo com episddios de sincopes recorrentes e eventos isquémicos
em territdério de circulacdo anterior e posterior, associados a estenose critica de artéria carotida
interna direita acompanhada da persisténcia da artéria hipogléssica primitiva.

Descritores: Hipertensao; diabetes mellitus tipo 2; AVC isquémico; hipoplasia; angioplastia;
tomografia computadorizada; angiografia cerebral.

ABSTRACT

The embryonic circulation consists of a rudimentary carotid-vertebrobasilar anastomosis network
composed of the hypoglossal, trigeminal, optical and proatlantal arteries, which regress when the
embryo reaches around 5-6mm. Persistence of the primitive hypoglossal artery is a rare vascular
anomaly, usually asymptomatic. However, it may be associated with multiterritorial infarction.
This paper aims to report the case of a 75-year-old patient with multiple comorbidities, with
subsequent episodes of syncope and ischemic events in the territory of anterior and posterior
circulation, associated with critical stenosis of the Right Internal Carotid Artery accompanied by
the persistence of Primitive Hypoglossic Artery.

Keywords: Hypertension; diabetes mellitus type 2; ischemic stroke; hypoplasia; angioplasty;
tomography computed; cerebral angiography.

Correspondéncia: Trabalho realizado:

Natasha Pryanka de Arautjo Bessa Servico de Neurologia do Hospital do Servidor Publico Estadual
E-mail: natashabessa@gmail.com “Francisco Morato de Oliveira”, HSPE-FMO, Sdo Paulo, SP, Brasil.
Data de submissao: 20/01/2021 Endereco: Rua Pedro de Toledo, 1800, 82 andar - Vila Clementino -
Data de aceite: 11/12/2022 CEP: 04039-901, Sao Paulo, SP, Brasil.

Rev. Cient. lamspe. 2023; 12 (1)

49



Bessa NP, Almeida MS
INTRODUCAO

A artéria hipogldssica primitiva (AHP)
faz parte de conexdes segmentares transitdrias
entre a artéria carétida primitiva e a circulacao
do romboencéfalo e tende a regredir a medida
que as artérias comunicantes posteriores
se desenvolvem. A persisténcia da artéria
hipoglossica é a segunda anastomose caroétido
basilar mais comum, com prevaléncia estimada
entre 0,03 e 0,09% 1.

Neste caso, o vaso andmalo normal-
mente origina-se da artéria caroétida interna
cervical ao nivel de C1-C3, e raramente da
artéria cardtida externa. Apresenta caminho
pouco tortuoso, atravessa o canal do hipoglos-
so ao invés do forame magno, para juntar-se
ao sistema vertebrobasilar !. Esta anomalia
geralmente esta associada a hipoplasia ou
aplasia de artérias vertebrais e comunicante
posterior, tornando a AHP principal respon-
savel pelo suprimento sanguineo do territério
vertebro basilar 2.

de
incidental na maior parte dos casos descritos

Apesar constituir um achado
até o momento, sdo relatados raros casos na
literatura de AHP associada a infartos em
territério de circulacdo anterior e posterior.
Logo, ressalta-se a anomalia como uma
potencial via emboligénica do coragdo e artéria

carétida interna (ACI) proximal 1.

OBJETIVO

Este trabalho tem por objetivo relatar
um caso de artéria hipogldssica primitiva em
paciente do sexo feminino, de 75 anos, que
apresenta estenose critica de artéria carotida
interna direita e que evolui com infarto
embolico multiterritorial crénico e evento
sincopal recorrente.

CASO CLINICO

Paciente do sexo feminino, 75 anos, foi
admitida no departamento de Clinica Médica
do Hospital do Servidor Publico Estadual

“Francisco Morato de Oliveira” HSPE-FMO de
Sao Paulo, apés ser encontrada desacordada
pelo esposo, em sua prépria residéncia.
Segundorelatode familiares,apaciente possuia
histoérico de episédios de perda de consciéncia
recorrentes e apresentava hipertensao
arterial sistémica, diabetes mellitus tipo 2,
histéria prévia de AVCI nos territorios de
artéria cerebral média (ACM) direita e da
artéria cerebral posterior ipsilateral ocorridos
em 2015, secundarios a estenose critica no
bulbo carotideo direito, proximal a bifurcagao
entre artéria carétida interna direita (ACID)
e artéria hipoglossica primitiva (AHP), ja
diagnosticada anteriormente. No momento
fazia uso de acido acetilsalicilico 100mg/dia
e clopidogrel 75mg/dia. Histéria familiar sem
relato de alteracdes relevantes.

Realizou eletrocardiograma sem evi-
déncias de fibrilacdo arterial, assim como
ecocardiograma transtoracico, que eviden-
ciou apenas aumento discreto de atrio es-
querdo (AE 42 mm). Ap6s exclusdo de causas
cardiolégicas, a paciente foi avaliada e poste-
riormente, transferida para o departamento
de Neurologia Clinica.

A admissdo apresentava hemiparesia a
esquerda incompleta proporcionada com forga
muscular grau IV. Realizou ressonancia nuclear
magnética de cranio que evidenciou sequelas
de eventos isquémicos nas regides temporo-
occipital e transicdo frontoparietal a direita.
A angioressonancia magnética de cranio e
pescoco revelou irregularidades parietais
ateromatosas do bulbo carotideo direito, com
estenose estimada maior que 70%, assim
como irregularidades parietais ateromatosas
do bulbo carotideo esquerdo, com estenose
estimada entre 50-69%. Observou-se ainda
hipoplasia de artéria vertebral direita.

Optou-se pela realizacao de angioplastia
percutanea com colocacdo de stent. O
procedimento foi realizado sob anestesia
geral, através de punc¢do femoral a direita,
com posicionamento de introdutor femoral
6F nessa artéria. Foi realizada cateterizacao
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seletiva da artéria carétida comum direita
(ACCD) com cateter diagnostico 5F e foi achada
placa ateromatosa excéntrica irregular com
suboclusdo de aproximadamente 99% no
bulbo carotideo, proximal a bifurcacao entre
as artérias carotida interna e hipoglossal,
que estendia-se até a ACCD, além de multiplas
artérias

irregularidades  parietais  nas

intracranianas estudadas.

Em regime de heparinizacdo plena
(heparina 10.000 UI em bolus), foi realizada
a troca do cateter diagndstico 5F por bainha
introdutora 6F de 90cm, posicionada proximal
a bifurcacdo carotidea direita. Seguiu-se a
passagem de filtro de protecdo cerebral Spider
FX 5,0 e microguia Avigo 0,014 até o segmento
petroso da artéria carotida interna direita
(ACID) com passagem de microcateter balao
de pré-dilatagdo 2,5x2,0, o que reduziu o grau
de estenose critica local. Prosseguiu-se com
a passagem de stent carotideo autoexpansivo
Protege 7x40mm, através do sistema de rapida
troca sobre o guia. O stent foi liberado cobrindo
toda extensdo estenodtica de segmento bulbar
direito, estendendo-se da artéria caroétida
comum proximal ao stent liberado. Seguiu-se
com a passagem de segundo stent carotideo
autoexpansivel Wall stent 9x40mm através de
sistema de rapida troca sobre o guia, o qual foi
liberado teloscopado com cobertura de toda
placa da ACCD.

As séries angiograficas de controle evi-
denciaram stents carotideos pérvios e adequa-
damente locados, com discreta estenose resi-
dual, sem comprometimento hemodinamico.

O controle angiografico final demons-
trou stents abertos e locados nos segmentos
cervical e bulbar da ACID e ACCD, sem com-
plicagdes tromboembdlicas imediatas e com
tempos circulatérios satisfatoérios, tanto em
territdério carotideo direito, quanto no siste-
ma vertebrobasilar. Foi preservada a origem
da artéria hipogléssica primitiva.

Com auxilio de guia hidrofilico 0,035,
foi retirada bainha 6F 90cm e posicionado
introdutor 7F mantido até decaimento
espontaneo de heparina endovenosa. Paciente
admitida em UTI, apds despertar de plano
anestésico, sem deficiéncias neuroldgicas
focais, hemodinamicamente estavel. Durante
seguimento apds procedimento, a paciente
evoluiu sem intercorréncias e recebeu alta
hospitalar 4 dias apdés o procedimento. A
orientacdo de seguimento ambulatorial foi
feita com
75mg/dia,

e atorvastatina 80mg/dia.

indicacdao de uso de clopidogrel
acido acetilsalicilico 100mg/dia
Na figura 1-A,
visualiza-se a tomografia computadorizada de
cranio e na figura 1-B, a angioressonancia em
fase arterial, evidenciando artéria hipogléssica
persistente penetrando a fossa posterior
através do canal (setas). Ja na figura 2, observa-
se a angioressonancia de vasos cervicais
mostrando estenose severa de ACID (seta)
e caso anémalo (ponta da seta), associado a
hipoplasia de artérias vertebrais. Na figura 3,
tem-se: A - Controle inicial: angiografia cerebral
evidenciou estenose severa de ACID (seta). B -
Passagem de stent carotideo. Identificadas ACID
e AHP pelas setas e C - Controle angiografico
final evidenciando stent bem locado e com fluxo

sanguineo satisfatorio apds o procedimento.

Figura 1 (A) - Tomografia computadorizada de cranio e

Angioressonancia em fase arterial
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Figura 1 (B) - Tomografia computadorizada de cranio evidenciando artéria hipogldssica persistente penetrando a fossa
posterior através no canal hipoglosso (setas)

Figura 2 - Angioressonancia de vasos cervicais mostrando estenose severa de ACID (seta) e vaso andmalo (ponta da seta),
associado a hipoplasia de artérias verterbrais

P 'eaf‘lu ~
il

Figura 3 - Controle inicial: angiografia cerebral evidenciou estenose severa de ACID (seta). B. Passagem de stent carotideo.
Identificadas ACID e AHP pelas setas. C. Controle angiografico final evidenciando stent bem locado e com fluxo sanguineo
satisfatdrio apds o procedimento.
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DISCUSSAO
A AHP é a segunda anastomose
primitiva carotido-vertebrobasilar  mais

comum, logo apés a persisténcia de artéria

trigeminal. Tal variacdo anatémica ja
foi descrita em associacdo com diversas
anomalias, tais como aneurisma cerebral, mal
formacdo arteriovenosa, doenca de Moyamoya
e infartos multiterritoriais . Em geral
constitui um achado incidental em pacientes
assintomaticos 3. Pode ainda, mais raramente,
estar relacionada a neuralgia glossofaringea

ou paralisia de nervo hipoglosso *.

Os critérios anatomicos que definem
o diagnostico de AHP sdo os seguintes 3: 1)
surge como um ramo significativo da artéria
carotida interna (ACI) entre os niveis de C1-
C3; 2) Apresenta um curso tortuoso com
penetracdo na fossa posterior através do canal
do hipoglosso, ao invés do forame magno;
3) a artéria basilar apresenta enchimento
apenas apd0s a anastomose; e 4) as artérias
comunicantes posteriores geralmente nao
sdo evidenciadas angiograficamente. O caso

descrito acima preenche tais critérios.

Conforme descrito na literatura, casos
de AHP associados a infartos em territério
vertebrobasilar podem ser mais incidentes
do que se pensava, uma vez que pacientes
com anastomose vertebrobasilar patentes,
tendem a ter artérias vertebrais hipopldasicas
ou aplasicas, tornando a AHP principal fonte
de irrigacdo para fossa posterior. Sendo assim,
uma estenose de ACI pode causar isquemia do
sistema vertebrobasilar 3.

Os achados em exames de imagem
descritos que indicam infartos simultaneos
em territério de circulacdo anterior e
posterior, podem ser atribuidos ao fen6meno
embolico da placa aterosclerotica carotidea
ipsilateral, assim como a queixa clinica de
perda de

pode ser explicada pelo fornecimento de

consciéncia subita recorrente

sangue insuficiente em decorréncia de
estenose importante de artérias carétidas
bilateralmente, porém mais significativa a

direita (ipsilateral a AHP) *.

A presenca de AHP é um desafio tera-
péutico no que diz respeito a doenga ateros-
clerotica carotidea. Considerando a possibi-
lidade de uma endarterectomia carotidea, o
clampeamento momentaneo da ACI repre-
senta a interrupg¢ao de suprimento sanguineo
para circulagcdo anterior e posterior simulta-
neamente. Neste caso optou-se pela realizacdo
de angioplastia com colocagao de stent. Em de-
corréncia da extensao da placa ateroscleroti-
ca e do risco de embolia distal, foi necessario
implantar dois dispositivos para cobertura to-
tal do segmento estenotico na artéria carotida
comum direita, com preservacdo da origem da
artéria hipogléssica primitiva.

CONCLUSAO

A artéria hipogldssica primitiva apesar
de rara, € uma anomalia vascular sabidamente
associada a infartos em territorio anterior e
posterior, e deve ser lembrada como diagnostico
diferencial em pacientes que cursem com esses
achados. Em conclusao, a piora de uma estenose
critica da artéria carotida interna cervical
sintomatica em pacientes com uma artéria
hipoglossica persistente ipsilateral pode cursar
com um desfecho catastrofico em decorréncia
da insuficiéncia hemodinamica derivada de
uma circulagdo posterior subdesenvolvida. A
endarterectomia carotidea ou angioplastia com
colocacao de stent sdao opg¢des de tratamento
nestes pacientes.
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RESUMO

Os aneurismas da artéria subclavia sao raros (< 1% dos aneurisma periféricos). As causas mais
comuns sao aterosclerose, infecciao, doenca do coldgeno, trauma e a sindrome do desfiladeiro
cervicotoracico. Embora raro, pode apresentar complicagdes graves como rotura, trombose
e embolia. A rotura apresenta-se em 9% dos casos e, devido a raridade, ainda esta pouco
documentada. O tratamento estabelecido é a cirurgia convencional. Relata-se aqui um caso de
aneurisma de artéria subcldvia direita roto em uma paciente com sindrome do desfiladeiro

cervicotoriacico, tratado com cirurgia convencional apds falha no tratamento endovascular.

Palavras chave: Aneurisma de artéria subclavia; artéria subclavia; sindrome do desfiladeiro

cervicotoracico

ABSTRACT

Subclavian artery aneurysms are rare (< 1% of peripheral aneurysms). The most common causes
are atherosclerosis, infection, collagen disease, trauma, and cervicothoracic outlet syndrome.
Although rare, it can present serious complications such as rupture, thrombosis and embolism.
Rupture occurs in 9% of cases and, still due to rarity, it is poorly documented. The most planned
treatment is conventional surgery. We report here a case of ruptured right subclavian artery
aneurysm in a patient with cervico-thoracic outlet syndrome treated with conventional surgery
after failure of endovascular treatment.

Keywords: Subclavian artery aneurysm; Right subclavian artery ruptured; Cervico-thoracic
outlet syndrome
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INTRODUCAO

Os aneurismas da artéria subclavia
(AAScl) sdo raros (< 1%) !, mesmo assim,
pode  apresentar  complicagdes  graves
como rotura, trombose e embolia. A rotura
representa 9% destes e, devido a raridade,
ainda esta pouco documentada 23. As causas
mais comuns sdo aterosclerose, infecgdo,
doenca do colageno, trauma e a sindrome do
desfiladeiro cervicotoracico (SDCT)>®. A terapia
convencional envolve a exclusdo do aneurisma.
O caso apresentado é de uma paciente
diagnosticada com um AAScl roto na qual foi
realizado tratamento convencional apds falha
da corre¢do endovascular.

RELATO DE CASO

Paciente sexo feminino, com 20 anos de
idade. H4 7 meses dormiu por longo periodo
sobre o membro superior direito (MSD) em
hiperextensao evoluindo com o quadro de dor
supraclavicular direita, parestesia em MSD
e rouquiddo. Foi realizada angiotomografia
computadorizada (Figura 1) com AAScl a
direita (diametro maximo de 9,3cm e colo
proximal 1,2cm). O Conjunto deslocava
estruturas mediastinais para a esquerda e
prega vocal direita com padrdo de paralisia.
Havia obstrucao distal ao aneurisma, na

artéria subclavia direita (ASclD).

Figura 1 - AngioTomografia de térax em reconstrucdo
3D. Nota-se auséncia de contraste na artéria subclavia
apds o aneurisma.

Foi realizado tratamento endovascular.
A angiografia apds cateterizagdo da origem
da artéria subclavia direita mostrava nao
comunicacdo do aneurisma com a artéria
axilar direita (Figura 2). Falha na progressao
do fio-guia na transicdo subclavio-axilar.
Optado por exclusdao do aneurisma/ASclD
através do uso de stent revestido 9x40mm
em origem da artéria carétida comum direita
(ACCD) + troncobraquiocefalico (TBC). Em
controle angiotomografico, foi evidenciada
a embolizacdo do stent revestido para a
bifurcagdo adrtica.

Figura 2 - Angiografia apos cateterizacdo da origem da
Artéria subclavia direita mostrando ndo comunicagao do
aneurisma com a artéria axilar direita.

Optou-se entdao pelo tratamento con-
vencional. Este foi iniciado com esternotomia
mediana com reparo do TBC, AScID na origem
e ACCD. Prosseguiu-se com incisdo transversal
supraclavicular com escalenectomia anterior
(Figura 3), ressecada bandeletas e isolado a
AScID. Achado intraoperatério de aneurisma
verdadeiro da ASclD, roto, com degeneracao
de sua parede. Por fim, incisdo infraclavicular
direita com reparo da artéria axilar direita.
Interposto enxerto com veia safena magna di-
reita e anastomose proximal terminolateral no
TBC na origem da AsclD (Figura 4). Houve difi-
culdade na realizacdo do tunel costoclavicular
devido a grande fibrose local com necessidade
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de reforgo da dilatacao. Realizada anastomose
distal em artéria axilar direita (Figura 5). No
pds-operatdrio imediato, a paciente apresenta-
va pulso palpavel para todo MSD e sem sinto-
mas neurologicos. Recebeu alta hospitalar com
acido acetilsalicilico 100 mg/dia.

Figura 3 - Incisdo supraclavidular evidenciando a escale-
nectomia anterior

Figura 4 - Acesso realizado por estenotomia mediana
para disseccdo do TBC. Seta verde sinalizando a

anastomoseproximal, ao nivel da origem da ASCI direita

Figura 5 - Acesso infraclavicular direito. Seta verde
sinalizando a anastomose distal término lateral da VSM-

artéria axilar direita.

DISCUSSAO

Neste caso, a hiperextensdao do braco
pode ter levado a compressdo do aneurisma
por uma bandeleta causando a sua rotura. A
correcdo por técnica endovascular ja é descrita,
todavia, apesenta dificuldade especialmente
do dispositivo compativel a desproporc¢ao
de Apés falha

do tratamento endovascular, foi prudente a

didmeto proximal/distal.*

realizacdo de cirurgia convencional.

O tratamento classico consiste na in-
terposicdo de enxerto através da abordagem
supraclavicular simples ou transtoracica
combinada 7. Devido colo proximal pequeno
e grande tamanho do AAScl foi optado pela
associacdo de acessos para se ter o controle
proximal, realizar a escalenectomia e esvazia-

mento do aneurisma.

CONCLUSAO

O aneurisma de artéria subclavia sem-
pre deve ser tratado devido as suas compli-
cacdes como rotura, trombose, embolia ou
sintomas neuro-vasculares. Quando roto deve
ser tratado o mais precocemente possivel.

Rev. Cient. lamspe. 2023; 12 (1)

57



Figueiredo PW, Pecego C

O aneurisma da artéria subclavia as-
sociado a sindrome do desfiladeiro cervico-
toracico deve ser tratado em associacdo a
escalenectomia anterior com resseccao de ban-
deletas e traves fibrosas para evitar que na ci-
catrizacdo existam complicacdes de compres-
sdo do feixe neurovascular.
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RESUMO

Introducao: Os timomas sdo considerados tumores raros, sem prevaléncia entre géneros.
A incidéncia aumenta com a idade e sdo raros em menores de 20 anos. Apresentam
crescimento lento, com a maioria assintomatica. A ressecgao cirurgica completa € a principal
terapéutica para os timomas, porém a radioterapia e quimioterapia podem aumentar
a longevidade e melhorar prognostico em casos nos quais ndo é indicada a ressec¢ao
cirurgica. Objetivo: Relatar quadro de timoma de apresentacdo e progressao atipica, além
de demonstrar o tratamento proposto. Relato de Caso: Mulher de 24 anos ha menos de 5
meses desenvolveu massa mediastinal de 10 cm. Em resultado de biépsia de mediastino foi
diagnosticado timoma. Foi descartada abordagem cirurgica por acometimento de grandes
vasos. Inicialmente realizada corticoterapia e radioterapia para tratamento de Sindrome
da Veia Cava, com posterior realizacao de 6 ciclos de quimioterapia com combinacdo de
cisplatina, doxorrubicina, ciclofosfamida e prednisona. Em imagens de controle apresentou
importante reducao da massa mediastinal apds término de quimioterapia, com pequena
captagcdao em PET-CT localizada em mediastino anterior. Reavaliada novamente, optou-se
por abordagem cirurgica de lesdo, porém durante o procedimento, a massa mostrou-se
irressecavel. Paciente entdo foi submetida a radioterapia para término de tratamento
adjuvante. Durante tratamento quimioterapico, desenvolveu quadro de tamponamento
cardiaco, derrame pleural e tromboembolismo pulmonar. Houve necessidade de diminui¢ao
da dose de quimioterapicos por mielotoxicidade. Conclusao: O diagnostico e conducdo de
tumoresemregido mediastinal é sempre desafiador e requer,alémdorapidoreconhecimento,
o envolvimento multi-disciplinar (radiologia, oncologia clinica, radio-oncologia, cirurgia

toracica e patologia) para o manejo mais adequado.

Descritores: Timoma; sindrome de veia cava, quimioterapia
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ABSTRACT

Introduction: Thymomas are considered rare tumors, with no prevalence between genders
and their incidence increases with adulthood and is very rare in children under 20 years of
age. Ithas a slow growth, with the majority being asymptomatic. Complete surgical resection
is the main therapy for thymomas, however radiotherapy and chemotherapy can increase
longevity and prognosis in cases where surgical resection is not indicated. Objective: To
report a picture of atypical thymoma and progression, in addition to demonstrating the
proposed treatment for the condition. Case Report: A 24-year-old female, less than 5 months
old, develops a 10 cm mediastinal mass and makes the diagnosis by opening a picture of
Superior Vena Cava Syndrome. As a result of mediastinal biopsy, thymoma is diagnosed and
evaluatedby thoracic surgery that excludes a surgical approach due to involvement of large
vessels. Initially performed Corticotherapy and Radiotherapy for the treatment of Vena Cava
Syndrome, with subsequent completion of 6 cycles of chemotherapy with CAPP [combination
of Cisplatin, Doxorubicin, Cyclophosphamide and Prednisone]. In control images, there was
an important reduction in the mediastinal mass after the end of chemotherapy, with a small
uptake in PET-CT in the anterior mediastinum. It was reassessed again by the Thoracic
Surgery team, which opted for a surgical approach to the lesion, but during the procedure
the mass was shown to be unresectable. Patient then undergoing radiotherapy to complete
adjuvant treatment. During chemotherapy treatment, he developed a picture of Cardiac
Tamponade, Pleural Effusion and Pulmonary Thromboembolism, in addition to the need
to reduce the dose of chemotherapy due to myelotoxicity. Conclusion: The diagnosis and
management of tumors in the mediastinal region is always challenging and requires, in
addition to rapid recognition, a multidisciplinary involvement (radiology, clinical oncology,

radiooncology, thoracic surgery and pathology) for the most adequate management.

Keywords: Thymoma, vena cava syndrome, chemotherapy.
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INTRODUCAO

O timo é um 6rgao linfatico situado na
parte antero-superior da cavidade toracica, que
tem como limites anatémicos, superiormente,
a traquéia, a veia jugular interna e a artéria
carétida comum, e lateralmente os pulmaoes. E
constituido por trés partes principais: a me-
dula que é a parte mais interna, o cortex que
envolve a medula e a capsula, o revestimento
externo do timo. Sua importancia no sistema
imune é principalmente no periodo fetal e na
infancia, quando é responsavel pela produgao
e maturacao dos linfécitos T 1. O timo diminui
de tamanho ao longo da vida, até que na idade
adulta é gradualmente substituido por tecido
adiposo, o que provoca a diminui¢ao da produ-
cdo de linfécitos T.

Os timomas sdo considerados tumores
raros, sem prevaléncia entre géneros. Sua
idade adulta,
com pico aos 50-60 anos ? e muito raro em

incidéncia aumenta com a

menores de 20 anos de idade. E a neoplasia
primaria mais comum do mediastino anterior,
mas representa menos de 1% das neoplasias
no adulto **

A maioria é assintomatica, com cres-
cimento lento e a maioria tem diagndstico
incidental em exames de imagem. Aproxima-
damente 40% dos sintomaticos apresentam
miastenia gravis, a sindrome paraneoplasica
mais associada a essa neoplasia. Outras doen-
cas que podem estar associadas ao timoma sdo
representadas pela aplasia pura das células
vermelhas (PRCA) e a hipogamaglobulinemia. ®

Os principais diagndsticos diferenciais
de timoma sdo representados pelos linfomas e
tumores germinativos.

Atualmente, o estadiamento mais
utilizado é o de Masaoka, pés-cirurgico, em 4
estagios. O Estagio I ndo éinvasivo. O Estagio Il
é dividido em: IIA no qual o tumor desenvolve-
se no interior da capsula, e em IIB onde se

desenvolve além da capsula interna e acomete

tecidos adiposos préximos. Pode atingir o
mediastino. O Estagio IlII, o timoma invade os
tecidos vizinhos ou 6rgdos da parte inferior
do pescoco ou superior do térax, inclusive o
pericardio, pulmdes ou os principais vasos
sanguineos, representados pela veia cava
superior e aorta. Ja o Estagio IV, é dividido em
IVA, onde o timoma se disseminou por toda a
pleura e/ou pericardio, e o Estagio IVB quando
ha disseminacgdo para outros 6rgaos distantes.
Os locais mais comuns de disseminac¢do sao os
ossos, figado e pulmades.

A ressecgdo cirurgica completa é a

principal terapéutica para os timomas,
e é o fator preditivo mais importante de
sobrevivéncia em longo prazo. Contudo, a
radioterapia e quimioterapia apresentam bons
resultados, com aumento da longevidade e
melhoria do progndstico em casos nos quais

ndo seja indicado a ressecgdo cirurgica.

Aqui reporta-se o caso de uma paciente
jovem que, durante a pandemia de COVID-19,
desenvolveu sinais e sintomas de sindrome de
veia cava superior decorrente de um timoma.

OBJETIVO

Objetiva-se, relatar quadro de timoma
de apresentacdo e progressao atipica, além de
demonstrar o tratamento proposto.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 24 anos,
solteira, estudante, sem filhos e procedente
de S3do Paulo. Sem comorbidades prévias.
A histéria de paciente comegou em 06 de
junho de 2020, onde apds ter tido contato
com pessoa infectada por COVID-19, comegou
a apresentar sintomas representados por
tosse, febre ndo-aferida, diarreia, odinofagia
e dor toracica. Evoluiu com nove dias
de sintomas com dispneia e episédio de

dessaturacao com 89% em ar ambiente,
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com a necessidade de internagao hospitalar
por quadro de COVID-19, mostrava menos
de 50% de acometimento em tomografia
de torax. Permaneceu internada por 6 dias,
em leito comum e recebeu alta médica sem
Na
angiotomografia de térax, que descartou a

intercorréncias. internacao, realizou
presenca de tromboembolismo pulmonar,
mas pondo a mostra timo proeminente com
atenuacdo homogénea e contornos bocelados.
A paciente ndo apresentava clinica associada
e nao foi realizado seguimento clinico sobre
a alteracao encontrada. Desde entdo, ndo
apresentou seguimento clinico no servigo.
Retornou através do Pronto Socorro (PS)
do mesmo hospital no dia 27 de Setembro
de 2020 com dor precordial irradiada para
membro superior esquerdo (MSE) e sensacdo
de sufocamento iniciado ha 1 semana. Nesse
atendimento, realizou-se ultrassonografia
de membro inferior esquerdo e de carétidas,
sem evidéncias de alteracdes. Realizada
investigacdo sobre sindrome coronariana
aguda, que foi descartada, paciente recebeu
alta, com encaminhamento para Cardiologista
ap6s 3 dias. Em consulta ambulatorial, foi
descartada causa cardiaca para o caso.
Retornou mais duas vezes ao PS, com a
presenca de erup¢do cutanea associada a dor

de forte intensidade em regido cervical.

Realizou tomografia computadorizada
de regiao cervical que evidenciou a presenca
de focos gasosos em topografia do forame
vertebral a direita nos niveis de vértebras
cervicais de C2 a C6. Permaneceu por 10
dias assintomadtica, em casa. Apresentando
piora da dispneia associada a edema de face
com pletora facial, dor precordial e nédulo
cervical endurecido e dificuldade de degluticao.
Procurando o PS no dia 01 de novembro
de 2020 apés 5 dias da piora dos sintomas.
de
torax e ultrassonografia de regido cervical.

Realizou tomografia computadorizada

Nesta, evidenciou-se a presenca de multiplos

linfonodos atipicos em regido cervical, com
formato globoso, hipoecogénicos, de contornos
regulares, medindo até 1,8 x 0,8 cm a direita
e até 1,5 x 1,1 cm a esquerda. Em tomografia
de (Figura 1)
evidenciou-se a presenca de tecido heterogéneo

computadorizada torax
em mediastino com proje¢do para o hilo
pulmonar direito e lobo superior pulmonar
direito, com medidas de cercade 8,2 x 10,7 cm,
associado a presenca de linfonodomegalias

mediastinais, de até 1.9 cm.

Figura 1 - Imagem de tomografia computadorizada de

térax

O laudo de exame sugeria a presenca
de doenca linfoproliferativa, porém paciente
recebeu alta do PS com a suspeita de
lipus eritematoso sistémico e sem novas
investigacdes sobre o caso, apesar da mesma
permanecer sintomatica. Retornou ao PS apés
2 dias, por piora da dispneia. Em atendimento
foi evidenciado a presenca de pletora facial
acompanhado de edema de face, circulacdo
colateral em face anterior do térax e edema
importante em membro superior direito
(MSD). Paciente ndo apresentava a presenca
de Sintomas B. Ao exame fisico, percebia-se
massa palpavel em regido cervical, doloroso
a palpacdao e de consisténcia endurecida de
aproximadamente 5 cm. Revistos exames de
imagem realizados anteriormente e suspeitado
de sindrome de veia cava superior. Realizado
angiotomografia computadorizada de torax

que evidenciou volumosa massa mediastinal,
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envolvendo os segmentos ascendentes e transverso da aorta toracica, sem estenose luminal dos
mesmos. A referida massa envolvia o tronco da artéria pulmonar e as artérias pulmonares direita
e esquerda, notadamente a direita, com discreta reducdo do calibre desta ultima. Realizada a
internacdo da paciente com a avaliacdo de urgéncia para realizacdo de bidpsia transparietal
de mediastino. Fez-se a introducao de corticoterapia com dexametasona para tratamento de
sindrome de veia cava. Em tomografia de cranio e abdémen ndo apresentava evidéncia de doenca.
Na biépsia de mediastino realizada no dia 05 de novembro de 2021 evidenciou-se a presenca de
timoma inclassificadvel em amostra de 1,6x 0,1 x 0,1 cm, com imunohistoquimica positiva para
CD4, CD 79A, CD 3, CD 20, AE1/AE3 e CD8 (Tabela 1).

Tabela 1 - Biopsia de mediastino - Imunohistoquimica (05/11/2020)

Biopsia de mediastino - Imunohistoquimica

PAX-5 POSITIVO

CDh4 POSITIVO 100% DAS CELULAS
CD79A POSITIVO 20% DAS CELULAS
CD 30 NEGATIVO

CD3 POSITIVO 80% DAS CELULAS
CD 20 POSITIVO 20% DAS CELULAS
CD 15 NEGATIVO

CD 10 NEGATIVO

AE1/AE3 POSITIVO AREAS FOCAIS
CD8 POSITIVO 80% DAS CELULAS

Em 06 de novembro, por conta da sindrome de veia cava, a paciente iniciou sessdes de
radioterapia em fase inica com 3DCRT em 5 sessdes com 9GY em 3 fracdes ( 3GY) em mediastino,
com término em 10 de novembro de 2020. Evoluiu com melhora sintomatica. Apds o resultado
de bidpsia foi iniciada uma linha de quimioterapia com CAPP [combinacdo de cisplatina,
doxorrubicina, ciclofosfamida e prednisona] a cada 21 dias, com primeiro ciclo iniciado em
12 de novembro de 2020. Inicialmente a paciente pesava 97 kg, com altura de 1.63 e IMC de
39. Foi realizado, no total, 6 ciclos (Tabela 2), com a necessidade de diminuicao de dose no 62
ciclo devido a mielotoxicidade. O ultimo ciclo foi realizado em 10 de marc¢o de 2021. Desde o
inicio da quimioterapia, fez uso de filgrastin (fator de crescimento de colonia de granuldcitos),
granulokine®, 300mcg/dia subcutaneo com a primeira dose aplicada no dia da quimioterapia no
total de 5 dias de aplicagao em dias seguidos.

Tabela 2 - Primeira linha de quimioterapia - CAPP

Cisplatina Doxorrubici na Ciclofosfami  Prednisona

Ciclos D1/D3 D1/D3 da D1/D1 D1/D5
1ciclo  12/11/2020 60mg 40mg 1000mg 100
2ciclo  03/12/202 60mg 40mg 1000mg 100
3ciclo  29/12/2020 60mg 40mg 1000mg 100
4 ciclo 21/01/2021 60mg 40mg 1000mg 100
5ciclo  11/02/2021 60mg 40mg 1000mg 100
6 ciclo 10/03/2021 45mg 25mg 900mg 20mg
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Durante o tratamento quimioterapico,
evoluiu com a presenca de Derrame Pericar-
dico associado a Derrame Pleural a direita em
Dezembro de 2020, com a necessidade de rea-
lizacdo de drenagem de pericardio de pleural
em 01 de dezembro de 2020.

Também durante a realizagdo do 6 °
ciclo de quimioterapia, evoluiu durante inter-
nag¢ao com dor em membro inferior esquerdo
associada a dor local. Realizado Doppler ul-
trassonografia de membro inferior a esquerda,
evidenciou-se a presenca de trombose venosa
profunda em membro. A angiotomografia de
térax com presenca de tromboembolismo pul-
monar, foi optado por tratamento com rivaro-
xaben (Xarelto®) continuamente.

Além disso, em virtude da necessidade
de uso de corticoide em dose alta, evoluiu com
sindrome de cushing, com a necessidade de
progressiva retirada de corticéide. Durante
o tratamento, em imagem tomografica de
controle, apresentou redugao significativa das
dimensoes do processo expansivo infiltrativo
ao nivel do timo (Figura 2), com a veia cava
permanecendo  obliterada  parcialmente.
de

cranio e abddémen observou-se auséncia de

Em tomografia computadorizada
doenga. Evidenciou-se também melhora em
derrame pleural e pericardico. As imagens
da tomografia por emissdo de positrons
(PET-CT) realizada em fevereiro de 2021,
foram avaliadas e classificada de acordo com
o standard uptake value maximo (SUVmax)
- parametro semiquantitivo utilizado para
em PET e

PET/CT. Evidenciou-se pequena

avaliar imagens oncolégicas
captacao
em mediastino anterior, adjacente a aorta
medindo 5,1 x 1,3 cm com SUVmax de 3,9,
além de captacdo em linfonodos mediastinais
na cadeia para-aortica, medindo até 0,9 cm
com SUVmax: 3,9. Em exame apresentava para
correlagdo SUVmax hepatico de 4,6 e pool

mediastinal de 2,9.

e = L=

Figura 2 - Tomografia Computadorizada de térax apos

tratamento

Reavaliada novamente, foi proposta
a resseccdo do timoma. Em maio de 2021
foi submetida a Pleuroscopia a direita
pela equipe, porém durante procedimento
cirurgico apresentava presenca de aderéncias
pleuropulmonares mediastinal

em regiao

invadindo a regido pericardica, com a
impossibilidade de identificacao de veia cava
superior e veia azigo. Com isso, nao realizou-se
a resseccao de massa maligna remanescente.
Por isso, optou-se por encaminha-la novamente
para complementacao de dose de radioterapia
em virtude de presenca de doenga residual
macroscopica, e foi submetida em Junho de

2021 a novas sessoes.

No momento, a paciente permanece em
acompanhamento clinico aos cuidados da On-
cologia. Realizaram-se novas imagens tomo-
graficas em outubro de 2021, sem demonstra-
¢do de progressao da doenca neoplasica.

DISCUSSAO

O desenvolvimento da neoplasia do

presente caso clinico ocorreu de forma
acentuada. Em menos de 5 meses apresentou
massa de 10 cm em regido de mediastino
com resultado de biépsia que demonstrou a
presenca de timoma e com a paciente abrindo
quadro clinico através de sindrome da veia cava
superior. Essa evolucao de doenca é incomum

quando comparada aos casos de timoma.
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Essa neoplasia é mais frequente em pessoas
acima de 50 anos e costuma ter evolugao mais
lenta. Com isso, a principal hipétese inicial
corroborava para neoplasia linfoproliferativa.
Essa pode tornar claro, quadro com sintomas
caracteristicos de compressdo de grandes
vasos, e pode levar a sindrome da veia cava
em maior incidéncia quando comparado ao
timoma, além de maior presenca de derrame
pericardico e pleural. Além disso, a questao da
idade da paciente e o acentuado crescimento
da massa em pouco tempo representou um
quadro atipico da presenca de timoma. Timoma
e Linfoma sdo dificeis de distinguir entre si, em
virtude de apresentarem padrodes semelhantes
de necrose e invasido pulmonar *¢, além da
baixa incidéncia dessas neoplasias em regiao
de mediastino. Com isso, a paciente permanece
em acompanhamento clinico com equipe da
Oncologia e em caso de nova progressao da
doenca, sera avaliado viabilidade de nova
realizacdo de biépsia de lesao.

Com relacdo ao tratamento, a paciente
foi inicialmente avaliada e como a massa
de 10 cm acometia grandes vasos, como a
aorta tordcica e artéria pulmonar direita a
qual levava a estenose local, foi descartada
abordagem cirurgica com resseccdo completa
de lesdo. Ademais, é parte fundamental da
propedéutica inicial de tumor em mediastino
a definicdo histologica através de amostra de
bidpsia, seja cirturgica ou guiada por método
de imagem, uma vez que a ressec¢ao tumoral
nao faz parte da estratégia terapéutica
de todas as neoplasias que podem surgir
nessa regido, como é o caso das doencas
linfoprofilerativas. Inicialmente foram
realizadas 5 sessdes de radioterapia por conta
de evolugdo para sindrome da veia cava e
iniciado posteriormente, ap6s resultado de
bidpsia, quimioterapia com CAPP. Realizou-
se, no total, 6 ciclos e houve diminuicdo
importante de massa mediastinal, com PET-

SCAN que demonstrou pouca atividade de

doenca. Estudos demonstram bons resultados
com esse esquema de quimioterapia, com
aumento da sobrevida. Além disso, estudo
fase 2 com uso de quimioterapia de inducao
com CAPP para otimizar a ressecabilidade
cirdrgica do timoma seguida de radioterapia
e quimioterapia posterior ” demonstrou bons
resultados, apesar do numero reduzido de
pacientes avaliados. Sdo necessarios novos
estudos prospectivos multi-institucionais
para verificar ou definir o melhor tratamento
para essa populacdo. No caso da paciente do
presente relato, inicialmente ndo apresentava
proposta cirurgica, porém como apresentou
diminuicao significativa de massa, a equipe
cirdrgica decidiu abordar em Maio/2021,
mas, nao conseguindo realizar a ressecgao
por conta de aderéncia que impossibilitava a
visualizacao de vasos importantes durante
procedimento cirturgico. Foi optado por nao
retirar o tumor e paciente foi submetida
posteriormente a radioterapia para otimizar

controle local da doenca.

CONCLUSAO

Em virtude da relativa raridade dessa
neoplasia, o tratamento mais adequado ainda
esta para ser estabelecido. A discussdao multi-
disciplinar é de suma importancia para a
conducdo de pacientes com tumores timicos.
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RESUMO

Os PEComas sdo definidos como neoplasias mesenquimais compostas por células epitelioides
perivasculares distintas nos aspectos histolégicos e imuno-histoquimicos. O grupo dos PEComas
inclui o angiomiolipoma renal, linfangioleiomiomatose, tumor de células claras do pulmao
e uma variedade de tumores viscerais, intra-abdominais e de tecidos moles e 6sseo. A grande
maioria dos PEComas apresentam imunorreatividade para marcadores melanociticos e de
musculo liso. H4 aparente predilecdo por érgaos viscerais, retroperitoneais e abdominopélvicos,
especialmente do trato gastrointestinal e utero. Os PEComas do trato gastrointestinal acometem
mais frequentemente individuos na 4® e 5 décadas de vida, com predominancia no sexo feminino.
A apresentacdo clinica varia conforme o 6rgdo envolvido, o tamanho e o volume do tumor ou
pode apresentar-se assintomatico. Os exames de imagem direcionam a investiga¢do, mas ndo sao
suficientemente sensiveis para permitir o diagndstico de PEComa, cujaapresentacdo é inespecifica.
A maioria dos PEComas sdo benignos e tratdveis com ressec¢do cirturgica. No entanto, uma
minoria apresenta comportamento agressivo, com recorréncia local e/ou metastases a distancia.
A conduta terapéutica ainda ndo estad bem estabelecida, mas tem como base a ressec¢ao cirurgica.
A quimioterapia deve ser considerada nos casos malignos. Este trabalho buscou relatar um caso
de PEComa no trato gastrointestinal, além da revisdo de literatura desta patologia, que apesar de
ainda escassas informacdes, é de suma importancia para melhor caracteriza¢do do potencial de
malignidade através dos recursos de imagem e patologia.

Descritores: PEComa; Imuno-histoquimica; trato gastrointestinal

ABSTRACT

PEComas are defined as mesenchymal neoplasms composed of distinct perivascular epithelioid
cells in histological and immunohistochemical aspects. The group of PEComas includes renal
angiomyolipoma, lymphangioleiomyomatosis, clear cell lung tumor and a variety of visceral, intra-
abdominal and soft tissue and bone tumors. Most PEComas have immunoreactivity to melanocytic
and smooth muscle markers. There is an apparent predilection for visceral, retroperitoneal and
abdominopelvic organs, especially of the gastrointestinal tract and uterus. Gastrointestinal tract
PEComas most commonly affect individuals in the 4th and 5th decades of life, predominantly in
females. The clinical presentation varies according to the organ involved, the size and volume of
the tumor may be asymptomatic. Imaging studies direct the investigation, but are not sensitive
enough to allow the diagnosis of PEComa, whose presentation is nonspecific. Most PEComas are
benign and treatable with surgical resection; however, a minority show aggressive behavior, with
local recurrence and/or distant metastases. The therapeutic approach is not yet well established,
but is based on surgical resection. Chemotherapy should be considered in malignant cases. This
paper aimed to report a case of PEComa in the gastrointestinal tract, as well as a literature
review of this pathology, which, although still scarce information, is of utmost importance to
better characterize the potential of malignancy through imaging and pathology resources.

Keywords: PEComa; immunohistochemistry; gastrointestinal tract
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OBJETIVO

Apresentacdo de um caso clinico de
PEComa do trato gastrointestinal, com o intuito
de enfatizar o papel da avaliacdo complementar
radioldgica no diagnéstico desta afeccao.

METODOS

O caso foi coletado do arquivo digital
de imagens do Departamento de Radiologia e
Diagnostico por Imagem do Hospital do Ser-
vidor Publico Estadual “Francisco Morato
de Oliveita” HSPE- FMO de Sao Paulo. Foram
também coletados dados clinicos e histoéria
constantes no prontuario médico. Posterior-
mente, realizou-se uma pesquisa bibliografi-
ca em bancos de dados médicos especializa-
dos, com vistas a encontrar artigos de revisao
bem como relatos de casos semelhantes.

RELATO DE CASO
Historia clinica

Paciente de 76 anos, sexo masculino,
branco, policial aposentado, procurou atendi-
mento no pronto-socorro do lamspe por apre-

sentar quadro de dor abdominal com evolucao
ha dois dias.

A dor localizava-se na fossa iliaca direi-
ta, com caracteristica em pontada, notando-
-se aumento progressivo da intensidade. Era
acompanhada de nauseas, hiporexia e cala-
frios durante a madrugada. O paciente rela-
tava melhora do quadro em decubito lateral
direito e piora com a movimentag¢do. Ha dois
meses, apresentava habito intestinal consti-
pado com evacuagdo presente e fezes resse-
cadas em pequena quantidade, no momento.
Negava alteragao da diurese, vOmitos e perda
de peso. Referia realizacao de colonoscopia
prévia ha mais de 10 anos com normalidade
do exame.

Medica¢coes em uso: Amiodarona 100mg pela
manh3; Levotiroxina 125mcg/dia; Losartana
50 mg/dia; Metformina 850 mg (1 vez ao dia);
Marevan 2,5 mg/dia e Finasterida 5Smg/dia.

Antecedentes pessoais:

- Comorbidades: Hipertensao arterial, dia-
betes mellitus nao insulinodependente,
trombocitopenia imune (PTI) cronica, hipo-
tireoidismo, insuficiéncia cardiaca conges-
tiva (ICC), insuficiéncia mitral, fibrilacdo
atrial revertido em 2005 em anticoagula-
cdo, hiperplasia prostatica benigna (HPB).

- Alergias: tilatil, capoten, atenolol, sirdalud,
adalat retard.

- Antecedentes cirurgicos: varicocele, vari-
zes de membros inferiores ha 40 anos, ami-
dalectomia.

- Habitos: nega tabagismo.
Antecedentes familiares:

- Pai: sarcoma na perna.
Exame fisico:

- Regular estado geral, orientado no tempo e
no espaco, hipocorado, hidratado, acianético.
Ausculta pulmonar: murmurios vesiculares
presentes, sem ruidos adventicios. Ausculta

cardiaca: bulhas cardiacas ritmicas,
normofonéticas, 2 tempos, sem SsoOpros.
Abdome: globoso, ruidos hidroaéreos

presentes, doloroso a palpagao superficial
e profunda direita,

descompressdao brusca negativa. Membros

na fossa iliaca
inferiores sem edema e sem empastamento

de panturrilhas.

- Dados vitais: Sa02: 96% ar ambiente, PA:
127x89 mmHg, FR: 20 irpm, FC: 92 bpm,
temperatura axilar: 36,4°C, dextro: 120
mg/dL.

Durante a admissao hospitalar, foram
solicitados exames laboratoriais, cujos resul-
tados ndo mostravam altera¢des significativas.

Exames laboratoriais

-Eritrograma:Eritrocitos: 4,08, hemoglobina:
9,9, hematocrito: 299 / VCM: 73,2 / HCM:
24,2 / CHCM: 33,1 / RDW: 20,2

Obs.: anisocitose + +/ microcitose +
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- Leucograma: leucocitos: 24,1 mil/mm?
(metamiel6ocitos 0% / bastonetes 6%
/ segmentados 56% / eosinofilos 1% /
baséfilos 1% / linfécitos 7% / mondcitos
29% / plasmacitos 0%)

- Plaquetas: 110.000/mm?
“TP:27,8s /RNI: 2,3
-TTPA: 51s

- Amilase: 50 U/L

- Bilirrubina total: 0,94 mg/dL (bilirrubina
direta: 0,33mg/dL / bilirrubina indireta:
0,61mg/dL); TGO: 23 U/L; TGP: 15 U/L; GGT:
46 U/L; fosfatase alcalina: 95 U/L; CKMB
massa: 0,8 ng/mL; troponina I: 0,006 ng/
mL; glicose: 123 mg/dL; sodio: 129 mEq/
L; potassio: 4,7 mEq/ L; ureia: 43 mg/dL;
creatinina: 1,4 mg/dL; PCR: 21,19 mg/DI

Exames de imagem

Ainda na admissao, solicitou-se ultras-
sonografia de abdome total, que evidenciou
lesdo hipoecdica lobulada, localizada na fossa
iliaca/flanco direito, em possivel continuida-
de com alc¢as coldnicas, e medidas de 12,2 x
8,7x6,9 cm.

Um dia apoés, foi realizada tomografia
computadorizada do abdome total com
contraste, cujos achados de maior relevancia

seguem nas imagens a seguir (Figuras 1 a 4).

Figura 1 - Corte axial de TC de abdome em janela de
partes moles, evidenciando volumosa lesdo expansiva
sélida com areas de necrose central no mesentério

Figura 2 - Corte axial de TC de abdome em janela de
partes moles, evidenciando volumosa lesdo expansiva

que nio infiltra algas intestinais

Figura 3 - Corte coronal de TC de abdome em janela de
partes moles, o qual demonstra que a lesdo encontra-se

na fossa iliaca direita

Figura 4 - Corte sagital de TC de abdome em janela de

partes moles, o qual demonstra que a lesdo apresenta-se

com realce e dreas de necrose central
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Conduta e evoluc¢ao

Nove dias ap6s a TC de abdome, o paciente foi submetido a laparotomia exploradora, com
colectomia segmentar a esquerda e anastomose colorretal latero-lateral em dois planos.

O estudo histopatolégico e imuno-histoquimico da peca cirdrgica indicou o diagnéstico
de sarcoma pleomdrfico de alto grau.

Estudo imuno-histoquimico: MX Vimentina: positivo nas areas de neoplasia; MX AML
(actina de musculo liso): negativo; MX Desmina: positivo focalmente; MX Caldesmon: negativo;
RX 0S-600: negativo; MX CD 34: negativo; MX CD 117: negativo, MX HMB-45: negativo

Nos exames de imagem de controle, o paciente apresentou recidiva tumoral, evidenciado
por multiplas lesdes solidas expansivas heterogéneas intracavitarias, em meio as alcas
intestinais, como ilustrado a seguir (Figura 5).

Figura 5 - Corte axial de tomografia computadorizada de abdome 1 ano apés a ressecgdo cirurgica, evidencia recidi-
va tumoral. Notam-se multiplas lesdes sdlidas expansivas heterogéneas intracavitarias, em meio as al¢as delgadas, as

maiores no flanco esquerdo medindo 9,0 x 8,0 cm e no mesogastrio a direita medindo 8,0 x 6,0 cm

Solicitou-se, entdo, a revisdao das laminas. O estudo histolégico revisado evidenciou
padrdo morfoldgico epitelioide hipercelular com células pleomdérficas exibindo amplo citoplasma
eosinofilico com granulacdes eosinofilicas grosseiras; atipias celulares intensas representadas
por cariomegalia com macronucléolos; indice de 3 mitoses em 50 campos de grande aumento.

0 estudo imuno-histoquimico revisado identificou a expressdao de marcadores melanicos
e miogénicos (AML, desmina, HMB 4 e Melan-A), presentes em tumores com histogénese em
células epitelioides perivasculares.

Estudo imuno-histoquimico: AE1/AE3: negativo (controle interno positivo); AML (actina de
musculo liso), 1A4: positivo em algumas células; CD 117 (c-kit): negativo (controle interno positivo);
CD 34: negativo (controle interno positivo); Desmina: positivo em algumas células; DOG1: negativo;
HMB 45: positivo em raras células; INI-1: positivo fraco (auséncia de perda de expressao); Melan-A:
positivo em algumas células; Miogenina: negativo; Myo D1: negativo; Proteina S-100: negativo (controle
interno positivo); TFE3: negativo.

Foram identificados fatores preditivos de evolucao desfavoravel, especialmente localizagao
profunda, grande dimensao tumoral, atipias acentuadas e atividade mitética aumentada no tumor.

A partir do conjunto dos achados histopatoldgicos e imuno-histoquimicos, chegou-se ao
diagndstico de PEComa maligno do tubo digestivo.
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Optou-se por conduta paliativa ao
paciente, por se tratar de um quadro com
recidiva tumoral e presenca de fatores
preditivos
para metdastase e recidiva, e baixa resposta a

quimioterapia e a radioterapia.

histolégicos de alto potencial

DISCUSSAO

Os tumores de células epitelioides pe-
rivasculares (PEComas) sdao neoplasias me-
senquimais raras, com morfologia e carac-
teristicas imuno-histoquimicas distintas,
caracterizados por sua localizagdo perivas-
cular. Tém morfologia de células epitelioides
ou ocasionalmente fusiformes e geralmente
expressam marcadores melanociticos e de
musculo liso®®.

Incluem-se neste grupo de tumores, o
angiomiolipoma renal, linfangioleiomiomato-
se, tumor de células claras do pulmao e tumo-
res semelhantes que ocorrem no retroperito-
nio, rim, Gtero, pancreas e em uma variedade
de outros locais viscerais e partes moles?. Os
PEComas renais incluem varios subtipos his-
tologicos de angiomiolipomas, relacionados
ao complexo da esclerose tuberosa e apresen-
tam alteragOes genéticas caracteristicas®. Di-
ferentemente dos outros sitios de PEComas,
nao ha relato de caso no trato gastrointesti-
nal em pacientes com esclerose tuberosa até
este momento?.

Os PEComas do trato gastrointestinal
(TGI) representam uma proporg¢ao de cerca de
20% a 25% dos PEComas em sitios viscerais
e de tecidos moles. O TGI é o segundo mais
frequente, atras somente do trato ginecoldgico,
sendo o local mais frequentemente envolvido o
c6lon, seguido pelo mesentério e estomago?.

Geralmente ocorrem na meia idade e
sdo frequentemente benignos e curaveis com
a resseccdo cirdrgica. No entanto, alguns
PEComas mostram comportamento agressivo,
recorréncia ou metastases a

com local

distancia. Esses PEComas malignos carecem de

terapia curativa, uma vez que se disseminam e
sdo geralmente fatais®.

Apresentam sinais clinicos inespecifi-
cos, que dependem dos diferentes 6rgaos en-
volvidos, o tamanho da neoplasia e o volume
do tumor. As principais apresentag¢des clini-
cas incluem dor abdominal (mais frequente),
melenas, sangramento retal, obstrugao, perda
de peso, anemia e alguns até assintomaticos.

A ultrassonografia pode representar
uma massa heterogénea com intensa vascula-
rizacdo ao estudo Doppler. Ao exame de tomo-
grafia computadorizada, a maioria se manifesta
como uma massa bem delimitada com densida-
de homogénea, predominantemente isodensa a
musculatura paravertebral, com realce hetero-
géneo ou homogéneo ao meio de contraste?°.

Geralmente, na ressonancia magnética
(RM), as lesdes sdo de hipointensas a isoin-
tensas nas sequéncias ponderadas em T1 e
heterogeneamente hiperintensas nas imagens
ponderadas em T2. No entanto, os exames de
imagem ndo sao suficientemente sensiveis
para permitir o diagndstico de PEComas, de-
vido as suas caracteristicas inespecificas a
imagem. Nao existe uma distingdo clara entre
as contrapartes benignas e malignas, mas as
modalidades acima mencionadas podem aju-
dar a detectar a invasao linfovascular e as le-
sdes metastaticas 3.

A imuno-histoquimica é uma ferramen-
ta util para a identificacdo, devido a imunor-
reatividade caracteristica para marcadores
melanociticos como o HMB-45 e melan-A e de
musculo liso, como a actina e desmina, sendo
o HMB-45 o mais sensivel®.

Critérios histolégicos para malignidade
nao foram completamente definidos, mas
na avaliacdo dos preditores de prognostico,
foi proposta a correlagio do crescimento
infiltrativo, alto indice mitético e grau de
celularidade, presenca de necrose, localizacao
e o tamanho do tumor com a recorréncia local
e metastases*®.
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A estratégia de manejo mais apropriada
ainda ndo foi definida, mas a ressec¢do
cirurgica é a preferéncia, sendo a quimioterapia
ou imunoterapia consideradas nos casos
com caracteristicas de malignidade. Esse
padrdao de tratamento ainda é de evidéncia
insuficiente para predizer sobrevida, atribuido
a raridade da incidéncia desta patologia e aos
diferentes métodos cirurgicos e esquemas de
quimioterapia utilizados?.

CONCLUSAO

muitos PEComas
foram diagnosticados como varios outros

Até recentemente,

sarcomas: leiomiossarcoma, tumor estromal
gastrointestinal (GIST), sarcoma pleomérfico
nao classificado ou rabdomiossarcoma. Com
o aumento da conscientizacdo sobre essa
categoria de tumor, o diagndstico tem sido
feito com mais frequéncia. Considerando
a crescente identificacio de PEComas e o
comportamento agressivo dos subtipos
malignos, é de suma importadncia para o
radiologista conhecer as caracteristicas
de imagem e o padrdo metastatico desses
tumores raros. Pela raridade dessa neoplasia
tdo distinta, as informagdes na literatura
sobre a epidemiologia, apresentacao clinica e
radioldgica, manipulacdo ideal e progndstico
ainda sdo incertos, especialmente nos
malignos. Portanto, é necessario aventar
a hipdtese diagnostica e que o estudo seja
complementado com a imuno-histoquimica
para conduta adequada do caso.
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RESUMO

Pacientes portadores de doencas autoimunes podem, por diversos mecanismos, desenvolver dor
toracica, seja pela doenca arterial coronariana devido a aterosclerose avancada, ou pela doencga
miocardica induzida pela inflamag¢do crénica. A miocardite que se cronifica pode evoluir para
a cardiomiopatia dilatada, que, por sua vez, leva o paciente ndo diagnosticado e nao tratado a
insuficiéncia cardiaca sintomatica. Faz-se necessaria maior discussao de tal acometimento, dada a

mudanca de progndstico com reconhecimento e tratamento direcionado precoce.

Palavras-chave: Doencas autoimunes; artrite reumatoide; miocardite; cardiomiopatia dilatada.

ABSTRACT

Patients with autoimmune diseases can, through different mechanisms, develop chest pain, either
due to coronary artery disease due to advanced atherosclerosis, or due to myocardial disease
induced by chronic inflammation. Chronic myocarditis can progress to dilated cardiomyopathy,
which, in turn, leads the undiagnosed and treated patient to symptomatic heart failure. Further
discussion of such involvement is necessary, given the change in prognosis with early recognition

and targeted treatment.

Keywords: Autoimmune diseases; rheumatoid arthritis; myocarditis; dilated cardiomyopathy.
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INTRODUCAO

A artrite reumatéide é uma poliartrite
simétrica, inflamatéria, de etiologia nao co-
nhecida, cujo estado inflamatério, quando nao
tratado ou mal controlado, leva a um aumento
do risco cardiovascular . A autoimunidade,
que representa a perda da capacidade de reco-
nhecimento de autoantigenos por células B, T
e dendriticas, leva a produgdo anormal de au-
toanticorpos, que ligados aos antigenos formam
imunocomplexos. Estes, causardo lesdo em or-
gdos-alvo suscetiveis, como o coracgdo, que tera
disturbios elétricos, perda ou disfun¢ao de car-
diomidcitos e insuficiéncia cardiaca®.

De acordo com a classificacdo atual de
cardiomiopatias da Organizacdo Mundial de
Saude, “miocardite é uma doenca inflamatéria
do miocardio e é diagnosticada pela bidpsia
endomiocardica, com uso de critérios imuno-
logicos, histolégicos e imunohistoquimicos
estabelecidos; pode ser idiopatica, infecciosa
ou autoimune, e curar-se ou levar a cardio-

miopatia dilatada”*

. Temporalmente pode ser
classificada em aguda, quando os sintomas de
insuficiéncia cardiaca se desenvolvem em trés
meses ou menos, ou croénica, quando persiste
por mais tempo, sendo a cardiomiopatia dila-

tada a provavel evolugio da miocardite*”,

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 57 anos,
foi internada com queixa de dor toracica
tipica (precordial com irradiagdo para
pescoco, de forte intensidade, desencadeada
por esfor¢co fisico, com melhora ao uso de
nitrato), sem outros sintomas associados. Ao
exame fisico, apresentava-se normotensa,
frequencia cardiaca de 60 batimentos por
minuto, ausculta cardiaca e pulmonar sem
alteragdes, sem sinovites. Paciente portadora
de artrite reumatdide ha mais de 20 anos
(cumpre critérios do Colégio Americano de
2010, reumatoide

Reumatologia de fator

positivo, cistos e erosdes em radiografia de
maos e pés); sindrome de Sjogren secundaria;
crioglobulinemia secundaria a hepatite C
tratada; hipertensdao essencial; sem histéria
pessoal ou familiar de doenga coronariana.
Medicamentos de uso continuo: metotrexato
15mg/semana; prednisona 5mg; acido félico
5mg; acido acetilsalicilico 100mg; losartana
50mg; hidroclorotiazida 25mg, diariamente.
Nos exames complementares, a troponina era
negativa. Velocidade de hemossedimentacao
de 39mm/h, proteina C reativa de 11,2mg/
dL, funcdo renal e hepatica sem alteracées. O
eletrocardiograma apresentava ritmo sinusal,
sem alteracdes sugestivas de isquemia.

Iniciada a investigacdo de forma nao-
invasiva, foi realizada cintilografia miocardica
com estresse farmacologico, que revelou
hipoperfusao miocardica transitéria de grande
extensao nas paredes anterior, apical, inferior
e por¢ao médio-basal do septo, e de moderada
extensdo na parede lateral. Dessa forma, a
paciente foi encaminhada para coronariografia,
que ndo revelou lesdes obstrutivas. Dada sua
historia de doenca imunomediada, prosseguiu-
se a investigagdo com ressondncia nuclear
magnética cardiaca, cujo resultado mostrou
discreto realce tardio de padrdo ndo-isquémico
do

esquerdo, o que sugeriu miocardite.

no segmento infero-basal ventriculo

A paciente evoluiu com queixa
associada de artralgia inflamatéria ao longo
do dia. Deste modo, optou-se pela troca de
imunossupressor - azatioprina 100mg/dia e
aumento temporario da dose de corticoide
oral e houve melhora temporaria da dor. Apos
alguns meses foi necessaria reinternagao por
agudizacdo importante das queixas. Realizou-
se nova estratificacdo ndo invasiva utilizando
ecocardiograma com estresse farmacolégico,
sem sinais de isquemia, e nova ressonancia
cardiaca, com auséncia de inflamacdo. Devido
a persisténcia da dor a equipe optou, entao,
pelo aumento da dose de azatioprina para

200mg/dia e iniciou o uso de colchicina 0,5mg,
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para manejo de possivel pericardite associada.
Tal conduta resultou na melhora significativa
do quadro e alta hospitalar.

DISCUSSAO

A miocardite aguda resolve-se em 50%
dos casos e parcialmente em 25%, enquanto
o restante tem piora aguda que evolui para
o 6bito ou cardiomiopatia dilatada em fases
terminais *. Em relacdo a etiologia, infeccdes
virais assumem a principal causa na América
do Norte e Europa, sendo ainda possivel
identificar material genético viral por meio de
técnicas moleculares em pacientes cronicos.
Nas doengas autoimunes, a miocardite pode
representar manifestacao Ginica ou ser apenas
um entre outros sistemas, como no lupus
eritematoso sistémico®. Pela falta de contetido
literario mais atual sobre o acometimento
cardiaco nestas doencas, elas sdo muitas vezes
subdiagnosticadas e subtratadas?.

A manifestagdo clinica da miocardite
pode ser ampla e inespecifica, incluindo diver-
sos sintomas como dispneia inexplicada; pal-
pitagdes; dor toracica; sincope; insuficiéncia
cardiaca congestiva aguda ou crdnica; morte
subita abortada; e choque cardiogénico ful-
minante®*®. O diagnostico diferencial devera
ser feito incluindo histéria clinica adequada,
eletrocardiograma, exames laboratoriais e de
imagem. Como as doengas autoimunes estdo
associadas a doenca aterosclerotica avancada
e, assim incluem a doencga arterial coronaria-
na (causa de insuficiéncia cardiaca), é impor-
tante que seja feita a exclusdo desta hipdtese,
por métodos invasivos ou ndo-invasivos®. Em
pacientes portadores de artrite reumatoide,
outras condi¢des podem aumentar o risco de
insuficiéncia cardiaca, como a prépria terapia
medicamentosa (glicocorticoides, anti-infla-
matorios ndo esteroidais, e antimaldaricos), e a
amiloidose. Tipicamente a presenc¢a de miocar-
dite esta relacionada a doencga articular ativa
ou outras manifestacdes extra-articulares®.

Os
troponina e NT-pr6-BNP, podem se alterar,

marcadores laboratoriais, como
entretanto, sem ser especificos. Da mesma
forma que marcadores de doengas autoimunes
podem fazer parte da avaliacdo diagnostica,
mas sem evidéncia de que sejam de fato
relacionados a presenca da miocardite*. O
eletrocardiograma pode apresentar quaisquer
bradi

algumas

inespecificas, incluindo
Ainda

alteragbes chamam mais atenc¢do: a presenga

alteragoes
e taquiarritmias. assim,
difusa de supradesnivelamento do segmento
ST mais concavo, sem alteracdes de paredes
do
segmento PR (mais associado a pericardite);

correspondentes;  infradesnivelamento

auséncia de ondas Q (sugestivas de isquemia
miocardica)*.

Os de
auxilio essencial ao diagnéstico. Inicialmente

exames imagem constituem
um ecocardiograma pode demonstrar sinais
de disfun¢ao miocardica, por vezes subclinica,
além de alteragdes valvares e pericardite,
dado que todas as estruturas cardiacas
podem ser acometidas na artrite reumatoide.
A ressonancia nuclear magnética é um exame
que consegue fornecer dados complementares
mais sugestivos de inflamacdo, apesar de
nao conseguir diferenciar a causa viral da
doencas autoimune. Corroborando a hipotese
de miocardite, indica com mais precisdo a
biopsia endomiocardica. O padrao de realce
por gadolineo na ressonancia cardiaca é
caracteristicamente tardio, subepicardico e
mesomiocardico, e parece ter correlacdo com
atividade de doenca na artrite reumatoide e

esclerose sistémica® %

Cumpre salientar que, como no caso
clinico atual, por vezes é preciso descartar a
doenca arterial coronariana. De forma inva-
siva a coronariografia pode ser necessaria.
Como métodos auxiliares nao-invasivos, a to-
mografia computadorizada pode demonstrar
maior prevaléncia de calcificagcdo adrtica e
coronaria, e a angiotomografia de coronarias
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pode ser uma op¢do de diagnéstico de doenga
arterial coronariana em pacientes de baixo e
intermediario risco cardiovascular. A tomo-
grafia por emissdo de poésitrons e perfusao
miocardica por radionuclideos com fluxo alte-
rado tem forte predicdo para doenca arterial
coronariana. 3

A bidépsia endomiocardica é o padrao-
-ouro de diagndstico. Assume uma maior
importancia nos casos em que os primeiros
métodos, invasivos ou nao, sugerem doenca
miocardica nao-isquémica, principalmente
naqueles em que o resultado histopatoldgico
podera mudar a conduta (como na sarcoidose
e na miocardite de células gigantes)® °. Entre
3 e 30% dos pacientes com cardiomiopatia,
na artrite reumatoide, tem miocardite focal
linfocitica, necrotizante difusa ou granulo-
matosa. Os granulomas tém predilegcao pelo
ventriculo esquerdo e sao morfologicamente
idénticos aos nddulos subcutaneos?.

Ha evidéncias de que, com o melhor
tratamento da inflamacao sistémica da artrite
reumatoide, o risco cardiovascular geral
tenha diminuido desde os anos 80. Apesar do
tratamento imunossupressor ja estabelecido
para a doenga, o acometimento de 6rgdos-alvo,
como na miocardite, demanda uma atencao
especial, no intuito de deixar a doenca em
seu menor nivel de atividade. Altas doses de
metilprednisolona (500 a 1000mg/dia por trés
dias ou 80mg diariamente) podem ter beneficio
como terapia inicial®. A imunoglobulina deve
ser considerada tanto na forma viral quanto
autoimune. Estudos clinicos randomizados

mostram  beneficio, principalmente em
miocardite e miocardiopatia dilatada definida
como autoimune, no uso da combinagdo de
azatioprina, corticoides e ciclosporina A*’.
A imunossupressdao pode progredir com
drogas imunobiolégicas, como os agentes
antifator de necrose tumoral alfa (infliximabe,
adalimumabe e etanercept), sendo possivel
demonstrar de ressonancia

por exame

magnética cardiaca a reducdo da inflamagao
miocardica com seu uso, apesar de mais
estudos serem necessarios’.

A insuficiéncia cardiaca sintomatica
podera ser tratada com inibidores da enzima
conversora de angiotensina, bloqueadores do
receptor de angiotensina I, betabloqueadores
e diuréticos, e nao se sabe se hi um momento
em que tais medicamentos poderiam ser
suspensos conforme a recuperagao de funcao
ventricular. O transplante cardiaco, apesar
de evitado em fases mais agudas, podera
ser considerado em casos de faléncia da
terapia medicamentosa otimizada e mecanica
(dispositivo de assistécia ventricular). *

CONCLUSAO

O caso clinico relatado demonstra que
pacientes portadores de doengas imunomedia-
das requerem uma atenc¢do especial no diag-
nodstico da dor toracica. Expostos a inflamacgao
cronica, possuem maior risco cardiovascular
associado ou ndo a aterosclerose. Ressalte-se
que a melhora da inflamag¢ao miocardica, de-
monstrada pela ressonancia, apés aumento do
imunossupressor, sugere um quadro de cau-
sa autoimune. Uma rotina diagnostica deve
envolver uma boa histéria clinica e demais
exames subsidiarios, invasivos ou nao, que se
fizerem necessarios. Por vezes subdiagnosti-
cada, a miocardite autoimune deve ser encara-
da como uma manifestacdo particular da ati-
vidade da doencga inflamatéria, que, se tratada
adequadamente, trara beneficios imediatos e
futuros aos pacientes.
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RESUMO

Introducao: Diversos fatores influenciam na evolugao p6s-operatéria de cirurgias reconstrutivas,
tais como idade avancada, tabagismo, obesidade, hipertensao, diabetes mellitus®*®. Por outro lado,
a técnica cirurgica e a experiéncia da equipe sdo fatores essenciais para um resultado positivo®
3-6, Na presenca de necrose da area submetida a reconstrugao, diversas abordagens sao possiveis,
desde técnicas conservadoras até cirurgicas, a depender da avaliacao individualizada de cada
caso. Objetivo: Relatar o manejo de caso de necrose extensa de retalho apds mastectomia radical
higiénica realizada no Hospital do Servidor Publico Estadual “Francisco Morato de Oliveira” de
Sao Paulo. Conclusdo: O correto planejamento de qualquer cirurgia reconstrutora é essencial
para um bom resultado, a fim de evitar desfechos negativos que coloquem em risco a cirurgia e a
vida do paciente.

Palavras-chave: Mastectomia, necrose de retalho, reconstru¢ao de mama, reconstrucao de parede

toracica

ABSTRACT

Introduction: A variety of factors may influence, in the post op reconstructive surgeries, such as, the
greater age, tabagism, obesity, hypertension, and Diabetes Mellitus. On the other hand, the surgery
technique and the expertise of the staff, are the key factors for a good prognosis. In the presence of
necrosis on the reconstructive site, many methods are available for an approach, from conservative
management to invasive measures, such as surgery, depending on the case. Objective: report the
management of an extensive skin flap necrosis, post radical hygienic mastectomy, performed at the
Hospital do Servidor Publico Estadual “Francisco Morato de Oliveira” de Sao Paulo. Conclusion:
The right plan of approach, of any reconstructive surgery is the key for a good prognosis, preventing
negative outcomes, for the surgery and life of the patient.

Keyword: Mastectomy, flap necrosis, breast reconstruction, toracic wall reconstruction
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INTRODUCAO

A necrose de retalho é uma complicacdo
temida na evoluc¢do pés-operatoéria de qualquer
reconstrugdo. A sua incidéncia varia de 1.5% a
41% a depender de inumeros fatores desde co-
morbidades a técnica cirturgica *°. Idade avan-
cada, tabagismo, obesidade, hipertensdo, dia-
betes, entre outras afec¢des descompensadas,
influenciam negativamente na cicatrizacdo do
retalho, assim como a presenca de cicatriz ou
radioterapia prévia®®. Idealmente é indicado
compensar as doencas antes do procedimento
cirargico. Caso ndo haja tempo habil para esse
preparo, deve-se considerar a reconstru¢do em
um segundo momento’. Aspectos técnicos de-
vem ser estudados individualmente para um
resultado satisfatério, principalmente o tipo
de incisdo, o volume e extensdo da ressecdo da
mastectomia, o plano de dissecc¢do e a espessu-
ra do retalho, a eventualidade de implante de
expansor ou prétese e seus respectivos volu-
mes, e a tensdo no fechamento da pele 3 %6,

A dificuldade da cicatrizagdo pode
acarretar longos periodos de manipulagdo
da ferida, necessidade de reoperacao, atrasos
na terapia adjuvante, risco de infeccdo, perda
de proteses, prejuizo estético e psicologico.
Pode levar, muitas vezes ao isolamento social
e incremento nos custos totais ** ¢, A necrose
pode ser identificada nas primeiras 24 horas
com uma area de equimose em torno da incisao,
que evolui para escara*. O acometimento pode
ser classificado pelo “SKIN score” quanto a
profundidade de A a D (sem acometimento
até comprometimento total da espessura
da pele), e quanto a superficie de 1 a 4 (sem
acometimento, 1-10%, 11-30%, e maior que
30% da superficie da mama). Essa classificagdo
auxilia no seguimento e decisdo terapéutica
entre conservador e reabordagem cirdrgica®>.

O tratamento ndo operatoério é baseado
em cuidados intensivos com a ferida para
cicatrizagdo por segunda

inten¢ao, cujo

resultado estético é superior ao enxerto

e evita nova exposicdo a procedimento
cirargico. Sdo necessarias avaliacdes e trocas
de curativos com diferentes tecnologias e acao
antimicrobiana, como alginato de prata, para
manter o meio Umido, limpo e com menor
proliferacdo bacteriana. A escarectomia de
pequenas areas pode ser realizada em nivel
ambulatorial, quando ha nitida separacao do
tecidonecrético dovivono entorno, permitindo
o desenvolvimento de tecido de granulagao
da base da ferida, contracgdo e reepitelizagao.
Longos periodos podem ser necessarios
para essa abordagem, e terapias adicionais
como curativo sob pressdo negativa podem
facilitar esse processo e permitir melhores
resultados em menor tempo. A oxigenioterapia
hiperbarica também tem mostrado resultados

a serem avaliados*®.

A abordagem cirurgica é indicada
aos pacientes que nao apresentam evolucdo
favoravel de tratamento clinico, ou apresentam
necrose extensa acima de 30% da superficie

cirurgico e, a depender do caso, é optado entre

mamaria indicado o desbridamento
cicatrizagdo por segunda inteng¢do, ressutura
primaria, cobertura com enxerto, ou confeccao
de novo retalho®.

OBJETIVO

O objetivodotrabalho érelataraconduta
notratamento de um caso de ferida complexa
ap6s necrose extensa de maultiplos retalhos
de cobertura de uma mastectomia radical
higiénica e agrupar conceitos pesquisados e
revisados na literatura atual.

RELATO DE CASO

Paciente de 77 anos, diagnéstico de
adenocarcinoma lobular de mama direita ha
3 anos. Paciente optou inicialmente por ndo
realizar o tratamento. Procurou o Servico de
Mastologia do Hospital do Servidor Publico
Estadual “Francisco Morato de Oliveira” HSPE
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- FMO de Sao Paulo, devido a piora da lesado
com aspecto abscedado (figura 1) associado
a sangramento, odor fétido e perda ponderal
de 10kg nos ultimos 3 meses. Portadora de
diabetes mellitus (DM) tipo II, Hipertensao
Arterial Sistémica (HAS), obesidade grau
II, desnutricdo e tabagismo ativo. Paciente
foi internada para compensacdo clinica
e submetida a mastectomia higiénica a
direita pela equipe da mastologia. Realizou-
se cobertura com diversos retalhos para
fechamento do defeito retalho VRAM do reto
abdominal, retalho abdominal direito, retalho
de deslizamento da mama esquerda e retalho

grande dorsal a direita.

A paciente permaneceu em recuperacao
intensiva (UTI)
inicialmente com

na unidade de terapia

por 7 dias, intubagao
orotraqueal e drogas vasoativas. Recebeu
alta para a enfermaria da mastologia, e teve
acompanhamento de equipe de curativos e
infectologia para auxiliar o manejo de area
de epidermolise e exsudato dos retalhos com
aspecto necrotico. Optou-se por tratamento
conservador com uso de curativos especificos

e antibioticoterapia.

No 272 dia pds-operatorio, a equipe da
Cirurgia Plastica foi acionada para avaliar a
necrose extensa em regiao de parede toracica
direita (figura 2). A paciente apresentava-
se séptica, desnutrida e sarcopénica, sem
forgas para deambular, albumina sérica muito
baixa com valor de 0,6g/dL (apesar de ser
considerada uma proteina de fase aguda com
perda do pardmetro em pacientes sépticos),

resultado
da
confirmava um adenocarcinoma lobularde

e extremamentedepressiva. O

doexame  anatomopatolégico lesao
mama com estadiamento pT4B pNx com

margens profundas comprometidas.

Apbés a devida correcao de hidratacao,
antibioticoterapia, nutricao, reposicao de pro-
teinas, oligoelementos, vitaminas e acompa-
nhamento psicoldgico, foi planejado o inicio

de tratamento cirdrgico com desbridamen-
to extenso de tecido necrotico e terapia com
pressao negativa por 3 ciclos (figura 3). Apoés
15 dias do desbridamento de necrose e terapia
a vacuo, com o leito da ferida limpa e com teci-
do de granulacao adequado, procedeu-se a co-
bertura com enxertia de pele parcial em MESH
e fechamento primario do defeito abdominal
com pontos subtotais (figura 4).

A paciente evoluiu com melhora

clinica significativa, revertendo o quadro
infeccioso,nutricional e psicologico, recebendo
alta hospitalar apés 10 dias, sem outras
intercorréncias. Seguiu em acompanhamento
ambulatorialcom trocas de curativos e evoluiu
com cicatrizagdo completa do defeito da

parede toracoabdominal (figura 5) e melhora

expressiva da qualidade de vida.

Figura 2 - Necrose extensa de parede toracica e

abdominal apds cirurgia reconstrutora de mama direita.
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Figura 3 - (A) Desbridamento de escara necrética em parede toracica anterior direita e abdominal, desbridamento
do leito da ferida, reavivamento dos bordos, fechamento primario em area de deiscéncia em regiao axilar direita. (B)

Confeccdo de curativo a vacuo adaptado.

Figura 4 -(A) Aspecto da ferida apds 15 dias de terapia por pressdo negativa adaptada. (B) Aspecto do pds-operatorio
imediato da reconstrugio por enxertia de pele parcial com técnica MESH e fechamento primario do defeito abdominal

com pontos captonados subtotais.

Figura 5 - Aspecto da reconstrucao da parede toracoabdominal (A) 5 dias. (B) 10 dias. (C) 2 meses. (D) 4 meses.

DISCUSSAO

Este caso corrobora com a literatura quanto ao conceito de que comorbidades
descompensadas influenciam negativamente a viabilidade e a cicatrizacao do retalho, como
idade avancgada, tabagismo, obesidade, hipertensao, diabetes, todos presentes na paciente do
relato apresentado 3. Outro ponto importante a ser considerado é o aspecto técnico, incluindo

Rev. Cient. lamspe. 2023; 12 (1)
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o tipo de incisdo, o volume da mastectomia, o
plano de disseccdo, a espessura do retalho e a
tensdo no fechamento da pele®35¢,

A abordagem adotada diante da necrose
do retalho depende das condi¢des gerais do
paciente e da extensdo do acometimento.
Inicialmente, a equipe da mastologia, optou
por tratamento conservador devido a
aparente pequena area de necrose inicial,
com realizacdo de trocas de curativos com
diferentes tecnologias e acdo antimicrobiana,
As

medidas ndo tiveram sucesso e houve piora

em conformidade com a literatura*®.

gradativa do quadro. A extensao da necrose
atingiu mais de 30% da parede toracica,
que caracterizava uma necrose extensa 2%,
indicada

cuja abordagem cirurgica esta

CONCLUSAO

Deve-se primeiramente planejar e pro-
gramar qualquer reconstrugao, principalmen-
te em pessoas fora das condig¢des ideais, como
por exemplo, pacientes infectados, anémicos,
desnutridos e com comorbidades descompen-
sadas. Este relato demonstra exatamente o
que a literatura mostra como fatores de risco
para necrose de retalho em qualquer que seja
a reconstrucao. O manejo instituido pelo Ser-
vico de Cirurgia Plastica foi determinante para
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ABSTRACT

Introduction: Coughing lasting more than 3 weeks is generally considered chronic and it is
self-reported by more than 10% of adults in the community. There are many causes of chronic
cough. Nevertheless, intracranial causes for direct cough reflex stimulation are pretty rare and/
or underreported. Results and Discussion: We report two similar cases of middle aged subjects
presenting with chronic cough demanding surgical resection for benign tumor of posterior fossa
and resolution of cough after surgery. Cough as the only symptom is a pretty rare finding and may
suggestalesion specifically attached near cough reflex control center at the level of ponto medullary
junction. We highlight the need of considering neuroimage investigation at an early stage of chronic
cough investigation.

Keywords: chronic cough, intracranial neoplasm, hemangioblastoma, subependymoma, neu-
rosurgery.

RESUMO

Introducao: A tosse com duragao de mais de trés semanas é geralmente considerada crénica e é
autorrelatada por mais de 10% dos adultos. Existem muitas causas para a tosse cronica. No entanto,
as causas intracranianas para a estimulacdo do reflexo direto da tosse sao muito raras e / ou subno-
tificadas. Resultados e discussao: Relatam-se dois casos semelhantes de individuos de meia-idade
apresentando tosse cronica exigindo ressec¢do cirdrgica para tumor benigno de fossa posterior
com resolu¢ao do sintoma apo6s a cirurgia. A tosse como unico sintoma é um achado bastante raro e
pode sugerir uma lesdo especificamente inserida perto do centro de controle do reflexo da tosse no
nivel da jun¢do bulbomedular. Destaca-se a necessidade de considerar a investigagcdao de neuroima-
gem em um estagio inicial da investigacao de tosse cronica.

Descritores: tosse cronica, tumores cerebrais, hemangioblastoma, subependimoma, neuro-

cirurgia.
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INTRODUCTION

Coughing can be evoked in animals and
in human subjects by inhalation of particulates,
acids, irritant gases, cigarette smoke, nicotine,
hypo-
and hypertonic solutions, and by mechanical

capsaicin, bradykinin, prostanoids,
probing of the tracheal, laryngeal and large
bronchial mucosa'®. Coughing lasting more than
3 weeks is generally considered chronic and it is
self-reported by more than 10% of adults in the

community®15,

There are many causes of chronic
cough, including postnasal drainage, asthma,
and/or gastroesophageal disease. However,
other causes such as laryngopharyngeal
reflux, vocal cord dysfunction, occult sinusitis,
pertussis infection and angiotensin-converting
inhibitor should be

Nevertheless, intracranial causes for direct

enzyme considered.
cough reflex stimulation are pretty rare and/or
underreported!®-2,

In this paper we describe two similar cases
of chronic cough in young adults undergoing
surgery for posterior fossa tumor resection.

CASE DESCRIPTIONS
CASE1

A 31year-old Caucasian woman present-
ed with progressive cough, especially at night.
No other symptoms and no previous relevant
medical history. She denied allergy, smoking
and remarkable family medical reports. She
searched for several physician specialties for 4
months, among clinicians, pneumologists and
otorhinolagyngologists. All clinical diagnos-
tic work-out was uneventful. After 4 months
she started bilateral occipital headache simul-
taneously to the coughs and she undertook a
brain magnetic resonance (MR) to investigate
headache. One week after performing MR she
started axial ataxia (imbalance) and vertical
gaze palsy (Parinaud syndrome).

She searched hospital neurosurgical
support with a MR displaying a large cystic
posterior fossa tumor displacing fourth
ventricle in contact with low brainstem (Figure
1). There was no hydrocephalus. She was
submitted to neurosurgical resection of tumor
and improved immediately from the cough.
She was discharged with transient sobbing.
After one month she was asymptomatic. Post-
operative MR revealed complete resection of
tumor and decompression of lower brainstem
(Figure 1). Histopathological report of tumor
confirmed a hemangioblastoma, which is a
benign and slow-growing tumor usually found

in posterior fossa.

Figure 1 - MR of subject in CASE 1 displaying a large
cystic posterior fossa tumor displacing fourth ventricle
in contact with low brainstem. In A and B, pre operative
sagittal and axial images.
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Figure 1 - MR of subject in CASE 1 displaying a large cystic posterior fossa tumor displacing fourth ventricle in

contact with low brainstem. In C and D, post operative images revealing complete resection of tumor.

CASE 2

A 44 year-old Caucasian man searched neurosurgical outpatient evaluation reporting
mild headache for 1 year and a persistent cough for 1 year. No other symptoms and no previous

relevant medical history. He denied allergy, smoking and remarkable family medical reports.

He had been evaluated by several other specialties for 1 year and was lastly under
pneumologic scrutiny and treatment. He had already done investigation for gastroesophageal
reflux disease, cough hypersensitivity syndrome, infections and pulmonary interstitial diseases.
He had performed pulmonary functional tests, digestive endoscopy, bronchoscopy, chest X-rays,
chest computed tomography (CT), laboratorial investigations for infections, allergy and asthma.

Lately he had used oral antibiotics (azithromycin) for 14 days to rule out atypical pneumonia.

All investigations failed to clarify cough cause. After one year of examinations and
persistent cough he performed MR to evaluate an intermittent and mild holocranian headache.
He searched neurosurgical support with a MR displaying a large solid posterior fossa tumor
occupying lower exit of fourth ventricle and in contact with low brainstem (Figure 2). He was
submitted to neurosurgical resection of tumor and improved immediately from the coughs. He
was discharged in the fifth postoperative day asymptomatically. Post-operative MR revealed
complete resection of tumor and decompression of lower brainstem (Figure 2). Histopathological
report of tumor confirmed a subependimoma, which is a benign and slow-growing tumor usually

found in posterior fossa.
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Figure 2 - MR of subject in CASE 1 displaying a large solid posterior fossa tumor displacing fourth ventricle in contact
with low brainstem. In A and B, pre operative sagittal and axial images. In C and D, post operative images revealing

complete resection of tumor,

DISCUSSION

Cough reflex is a complex defense mechanism protecting lungs from aspiration and also
facilitating clearance of secretions, noxious substances, and foreign bodies from the airways. It

has peripheral and central nervous steps and controls!?.

Two distinct vagal sensory pathways monitor the airways for cough evoking stimuli'®®,
Nodose sensory neurons are specialized to detect mechanical stimuli whereas jugular neurons
respond to a wide variety of chemical mediators. Sensory inputs from non-pulmonary sources,
including the nose, ear and esophagus can facilitate or inhibit cough evoked from the airways.
In the brainstem, nodose and jugular sensory inputs terminate in different processing nuclei
which contribute to distinct brainstem and brain cough sensory circuits that presumably encode
different aspects of airway sensation. Cough can additionally be induced, facilitated or inhibited

by descending pathways that provide volitional control over coughing'°.
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Main central ascendant and descendent
cough control lies in paratrigeminal nuclei
and especially inpontomedullary respiratory
network™'®, Thus any irritative or compressive
lesion located near brainstem could provoke
cough together with other typical symptoms,
including motor deficits, dysarthria, sensitive
coordination and

deficits, consciousness,

cranial nerve palsies.

Cough of any duration is the most
common presenting symptom in the primary
care setting. Coughing lasting more than three
weeks is generally considered chronic and it is
self-reported by more than 10% of adults in the
community. Causes for chronic cough are many,
including use angiotensin-converting enzyme
inhibitors, Upper Airway Cough Syndrome,
Gastroesophageal Reflux Disease (GERD) and
Cough Hypersensitivity Syndrome. Many other
uncommon causes may be found with further

investigations!®°.

Complementary investigations include
chest X-ray, chest computed tomography
, computed tomography of the sinuses,
pulmonary function testing, testing for GERD,
laryngoscopy, twenty-four-hour esophageal
pH monitoring. Other tests for the evaluation
of chronic cough include allergy testing,
pro-brain natriuretic peptide levels and
echocardiogram for congestive heart failure,

polysomnography for sleep apnea®®°,

Although not novel, the association
of cough and brain tumor is hardly ever
Greenblatt*®  had
published a paper discussing the theme

reported®®23, already
in 1961 and Spallone et al® reported on
a subependymoma of septum pellucidum
presenting with cough and exertional headache

in 2016'°. No other cases were retrieved.

We reported two similar cases of
middle aged subjects presenting with chronic
cough demanding surgical resection for
benign tumor of posterior fossa. Cough as the
only symptom is a pretty rare finding and
may suggest a lesion specifically attached
near cough reflex control center at the level of
pontomedullary junction. The pattern of slow
growing of such tumors explain the chronic
other

symptomatology without causing

neurological symptoms.

In one case patient had a hemangioblas-
toma, which is a benign tumor highly vascu-
larized usually demanding surgical treatment.
In the other case the tumor was a subependi-
moma, a benign tumor usually occurring at-
tached to the walls of cerebral ventriles and
slow-growing pattern. In both cases, brain
tumor diagnosis was performed months and
even years after initial symptom presentation
and after several medical evaluations. At the
time of diagnosis both presented associated
symptoms (headache and ataxia). Additionally,
in both cases cough symptoms ceased immedi-
ately after surgical treatment and neurosurgi-

cal procedures were uneventful.

Malignant tumors with aggressive
behaviour and fast growing may also provoke
cough but also other remarked neurological
symptoms and thus cough report may be
underestimated or not taken into account.
Probably,

tumors may be attending to neurological or

in current practice, malignant
neurosurgical evaluation due to more specific
neurological symptoms, while patients with
mild symptoms such as chronic cough may
be attending to clinicians, pneumologists
and other specialties which generally do
not include neuroimage work-out in their

investigation portfolio.
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We highlight the need of considering
neuroimage investigation at an early stage
of chronic cough investigation. Although
seemingly rare, central origin of cough should
be ruled out as soon as possible, avoiding
unnecessary further examinations, preventing
chronic cough complications and allowing
early diagnosis and management of potentially

harmful central nervous system tumors.
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RESUMO

7

E raro que o hipotireoidismo se apresente clinicamente com ascite (<4%) como
apresentacao clinica principal. Por isso, nesses casos, o diagnostico costuma ser tardio.
Uma vez diagnosticada, a ascite mixedematosa melhora rapidamente com a introduc¢ao do
tratamento adequado com hormoénios tireoideanos. Esse artigo contempla o caso de uma
paciente do sexo feminino na qual foi diagnosticada ascite secundaria a hipotireoidismo

nao controlado e discussao sobre o assunto, pautada na literatura médica.

Descritores: ascite; hipotireoidismo; mixedema.

ABSTRACT

Ascites as the presenting feature of hypothyroidism is uncommon, hence diagnosis is
often delayed. Once it is diagnosed, treatment of hypothyroidism leads to quick clinical
improvement in ascites. This article report a case of a female patient who presented with
ascites secondary to severe hypothyroidism and discuss characteristics of the ascitic

fluid in myxedema ascites on the basis of literature review.

Keywords: ascites; hypothyroidism; myxedema.

Correspondéncia: Trabalho realizado:

Jodo Pedro Rodrigues de Melo Servigo de Clinica Médica do Servidor Publico Estadual “Francisco
E-mail: joao.pedrox@hotmail.com Morato de Oliveira”, HSPE-FMO, Sao Paulo, SP, Brasil.

Data de submissao: 24/01/2020 Endereco: Rua Pedro de Toledo, 1800, 112 andar - Vila Clementino
Data de aceite: 01/12/2022 - CEP: 04039-901, Sao Paulo, SP, Brasil.

Rev. Cient. lamspe. 2023; 12 (1)

90



Melo JP, Chacar AC

INTRODUCAO

O hipotireoidismo é uma condicdo
clinica comum com um espectro amplo de
apresentacdo sintomatica. Sabe-se que, quando
severo, pode levar a derrames cavitarios como
ascite e derrames pleural e pericardico .

A ascite causada pelo hipotireoidismo
é rara (1 a 5% dos casos dessa afeccao). A
apresentacdo do hipotireoidismo apenas com
ascite também nao é comum e por isso, quando
ocorre, o diagndstico pode ser tardio. A ascite
nesses pacientes é rapidamente resolvida ao
tratar o hipotireoidismo de base **.

Neste artigo sera apresentado o caso
de uma mulher de 72 anos, cirrdtica, mas
que mostrou quadro de ascite secundaria ao
hipotireoidismo importante e serd discutido o
assunto frente a revisao da literatura.

RELATO DE CASO

Mulher de 72 anos, foi admitida no
Servigo com queixa de dispneia, dor toracica
e edema de membros inferiores. Ao exame
admissional apresentava dessatura¢do, edema
de membros inferiores, ascite de moderado
volume. Ndo apresentava turgéncia jugular,
presenca de ritmo de galope ou outros
comemorativos compativeis com insuficiéncia
cardiaca descompensada. Frente ao quadro
paciente submeteu-se a angiotomografia de
téorax que mostrou trombo distal na artéria
pulmonar esquerda. Iniciou anticoagula¢do
Aos
laboratoriais admissionais apresentava Hb 8,2
g/dL, VCM 75 fL, leucécitos 3.130, plaquetas
136.000, troponina 0,006 ng/L, INR 1,2,
albumina 2,7 g/dL.

plena com enoxaparina. exames

A paciente era portadora de cirrose
por NASH CHILD A5 e nunca apresentou
complicacdes associadas a doenca. Também
repde hormonios tireoidianos ha 23 anos
apos ter sido submetida a uma tireoidectomia

total curativa para um cancer de tireoide nao
especificado. Desde a cirurgia a paciente fazia
uso de 200 mcg de levotiroxina por dia, porém
passou em servico externo, 30 dias antes da
admissdo, onde a dose foi reduzida para 100
mcg por dia.

Frente ao primeiro episddio de ascite, foi
realizada paracentese diagnostica. Observou-
se liquido de aspecto gelatinoso e a analise do
mesmo resultou gradiente soro-ascite (GASA)
de 1,2 g/dL, proteinas totais 2,5 g/dL, pH
>7,5, amilase 36 g/dL e lipase 27 g/dL. Além
disso, foram coletados novos exames séricos
mostrando TSH 7 Ul/ml e T4 livre de 0,73 ng/dL.

Frente ao quadro de hipotireoidismo,
alto nivel de proteina no liquido ascitico e
auséncia de complicagdes da cirrose prévia,
a equipe optou por retornar a dose usual de
levotiroxina para a paciente (200 mcg por
dia) e ndo iniciar diureticoterapia. Apds trés
semanas do inicio das medidas, a paciente
apresentava-se sem ascite, TSH 5,32 Ul/ml e
T4 livre 0,99 ng/dL confirmando assim a causa
mixedematosa da ascite.

DISCUSSAO

A hipotireoidismo é uma causa rara
de ascite. Vista apenas em 1-5% dos casos
dessa afeccdo 7. A fisiopatologia da ascite
mixedematosa ainda nao é completamente
ha
indicios de que baixos niveis de hormonios

compreendida. Dentre as hipéteses,
tireoidianos circulantes levam ao aumento
da permeabilidade capilar, o que resulta em
extravasamento de plasma e proteinas para

1368 Isso

0o compartimento extravascular
justificaria os niveis altos de proteina no
liquido ascitico desses pacientes (>2,5 g/dL).
Outra teoria envolve o efeito higroscépico do
acumulo de acido hialurénico na pele, que leva
ao edema. O &cido hialurénico é encontrado
em pequena quantidade em pacientes com

hipotireoidismo e ndo pode ser considerado
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completamente responsavel por causar ascite
nesses pacientes, mas essa substancia pode
formar complexos de acido hialuronico -
albumina, o que prejudica a drenagem linfatica
e contribui para derrames cavitarios *°. Outra
hipétese inclui a diminuicdo da depuragio
de agua devido ao excesso de hormonio
antidiurético nesses pacientes 2*

A analise do liquido ascitico é ponto
chave para que se estabeleca um diagnéstico.
A caracteristica mais marcante da analise do
liquido é o elevado nivel de proteinas, o que
ajuda a diferenciar da hipertensao portal. Pode-
se apresentar com aspecto gelatinoso e 0 GASA
pode variar entre alto ou baixo. O gradiente
soro-ascite, quando alto (>1,1 g/dL) sugere que
o liquido ascitico é secundario a hipertensao
portal com 97% de acuracia. Ja quando esse
valor encontra-se abaixo de 1,1 g/dL, indica que
a ascite ndo tem origem na hipertensao portal
3910, No caso relatado a paciente apresentava
liquido gelatinoso, alto nivel de proteinas (2,5
g/dL) e GASA alto (1,2 g/dL).

Primeiramente a ascite mixedematosa
foi descrita por Kocher em 1883 e o primeiro
relato de caso foi descrito em 1950 por
Paddock. Desde entdo, diversos casos foram
publicados e as caracteristicas comuns a eles
sdo: predomindncia no sexo feminino, alto
nivel de proteina no liquido ascitico (>2,5

g/gL),
de hipotireoidismo de longa data e, o mais

hipercolesterolemia, diagnostico
importante, resolucdo completa da ascite com
a reposicdo de hormonios tireoideanos 811,

Uma revisdo de literatura analisou 53
casos de ascite mixedematosa e mostrou que
a analise do liquido consistentemente mostra
niveis elevados de proteina (> 2,5 g / dL)
com média de 3,9 g/dL e niveis baixos > *° ou
elevados de GASA com média de 1,5 g/dL e
variacdo entre 0,8 e 2,3 g/dL >,

O hipotireoidismo mal controlado tam-
bém pode trazer algumas alteragdes laboratori-
ais que podem ajudar no seu diagnéstico, como
anemia macrocitica e niveis elevados de coles-
terol e creatinofosfoquinase. Pacientes com hi-
potireoidismo autoimune podem ter de forma
concomitante deficiéncia de vitamina B12 devi-
do a anemia perniciosa associada. A medula 6s-
sea pode encontrar-se suprimida por deficién-
cia de ertitropoetina, que seria outra possivel

causa de anemia nesses pacientes 2,

CONCLUSAO

O hipotireoidismo nao controlado ¢é
uma causa reversivel e rara de ascite. Como
demonstrado no caso apresentado, deve-se
atentar para esta doenc¢a nao controlada nos
casos de ascite e liquido com alto teor protéico.
Isso também demonstra que dosagem de
TSH e T4 livre devem ser acrescentadas na
investigacdo de causas de ascite. Médicos em
geral também devem atentar as alteracdes
laboratoriais causadas por essa comorbidade,
como anemia macrocitica, elevados niveis de
creatinofosfoquinase e alteragdes no perfil
lipidico, para incluirem o hipotireoidismo
como diagnédstico diferencial quando essas

alteragdes mostrarem-se presentes.
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