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Caso Clinico / Radiological Case Report
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Resumo

A invaginacdo intestinal é, na maioria das vezes,
idiopatica. Em alguns casos, pode ser, contudo,
a primeira manifestacdo de doenga celiaca. A
associagdo entre a invaginacdo intestinal e
doenga celiaca é considerada rara em idade
pediatrica, ao contrario do que sucede nos
adultos. No entanto, a invaginacéo intestinal
parece ocorrer com maior frequéncia em
criangas celiacas do que na populagdo pediatrica
geral.

A sua patogénese parece estar relacionada com
inflamacdo mucosa difusa e dos plexos
mioentéricos que causam espessamento
parietal, distirbios na motilidade intestinal e
alteragdes anatémicas de base.

Apresentamos um caso clinico tipico desta
patologia em que o doente foi estudado por
radiografia simples do abdomen, ecografia,
tomografia computorizada (TC), endoscopia
digestiva alta (EDA) e biopsia, com estudo

Abstract

Intussusception is most often idiopathic, but
in some cases can be the initial manifestation
of celiac disease. The association between
intussusception and celiac disease is considered
rare in children, unlike what happens in adults.
However, intussusception seems to occur more
frequently in children with celiac disease than
in the general pediatric population.

The pathogenesis appears to involve diffuse
mucosal and myenteric plexus inflammation
which cause parietal thickening, disturbances
in intestinal motility and anatomical changes.
We present a typical clinical case of this disease
where the patient was studied by plain
radiograph of the abdomen, ultrasound,
computed tomography (CT), endoscopy
(EGD) and biopsy with pathological study.
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Objetivos:

* Descrever os achados clinicos e imagioldgicos tipicos da
invaginagfo intestinal

* |lustrar o papel do médico radiologista no diagnostico e
terapéutica da invaginacao intestinal

* Fazer uma breve revisdo da literatura sobre associa¢do entre
invaginacdo intestinal e doenca celiaca

Introducéo

A invaginagdo intestinal é a 22 causa mais frequente de ocluséo
intestinal em criangas, sendo a causa mais comum entre 0s 3
meses e 0s 5 anos, com uma incidéncia estimada em 22 a 56/
100000 por ano. Em idade pediétrica, cerca de 90 a 95% dos
casos de invaginacGes intestinais sdo idiopaticos e apenas
esporadicamente se encontraum lead point, como linfoma ou
diverticulo de Meckel [1).

Apesar da invaginacgéo intestinal ser rara para além da idade
pediatrica, nos adultos reconhece-se uma associacao entre doenca
celiaca e invaginagéo intestinal, em particular, a ndo oclusiva e
transitoria. Esta relacdo é descrita ha mais de 40 anos, com alguns

estudos calculando a sua prevaléncia em 18% a 20% [1,2,3].
Também em idade pediatrica tém sido descritos casos pontuais
de invaginagdes intestinais transitérias em doentes celiacos, no
entanto, esta associacdo ndo é devidamente reconhecida
[1,2,3,4,5,6,]. Na revisdo bibliografica efetuada encontrdmos
apenas um estudo que demonstra uma maior frequéncia de
invaginag@es intestinais nas criancas com doenga celiaca do que
na populacéo pediatrica em geral [1].

Caso clinico

Doente de 5 anos, do sexo masculino, de raga caucasiana, natural
e residente no Funchal.

Seguido na Consulta de Pediatria por historia de distenso
abdominal, melhorada apds introducéo de dieta sem lactose.
Nos 3 meses antes de recorrer ao Servigo de Urgéncia Pediatrica
hé referéncia a episodios de diarreia esporadica auto-limitada.
Né&o apresentava outros antecedentes pessoais ou familiares de
relevo.

Recorreu ao Servigo de Urgéncia Pediétrica (SUP) por quadro de
dor abdominal, em célica, com 3/4 dias de evolugao,
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acompanhada por deje¢des diarreicas no primeiro dia e, desde
entdo com obstipacéo.

O estudo dos marcadores de auto-imunidade, requisitado a
admissédo e cujo resultado foi concluido varios dias apds as
avaliagBes imagioldgicas, revelou um aumento significativo dos
anti-corpos anti-Gliadina 1gG, anti-Gliadina IgA e anti-
Transglutaminase IgA.

A radiografia simples do abdémen, realizada a entrada no SUP,
mostrou alguns niveis hidro-aéreos a nivel do delgado, no
entanto, sem sinais radiograficos especificos de invaginacdo
intestinal (Figura 1).

Por recorréncia das queixas algicas foi realizada ecografia
abdominal, onde se identificou imagem em “alvo” e de pseudo-
rim, a nivel do hipocdndrio esquerdo (Figura 2), compativel
com invaginacdo intestinal de delgado. Coexistiam distensdo
do segmento proximal com colapso do distal e intensa peristalse.
Observavam-se ainda varias hipertrofias ganglionares, na raiz
do mesentério (Figura 3).

Optou-se por fazer vigilancia clinica. Por persisténcia com
agravamento das queixas algicas abdominais, foi efectuada nova
avaliacdo ecografica, 6 horas apds a primeira, que demonstrou
manutenc¢ao da mesma imagem, agora mais curta, com intensa
peristalse.

No segundo dia de internamento, por novo episddio de dor
abdominal, efetuou-se terceiro estudo ecografico, que revelou
imagem compativel com invaginagdo ileo-ileal, no hipocéndrio
direito (Figura4), com intensa peristalse ativa. Esta invaginacéo
resolveu espontaneamente durante a realizacdo do exame.
Perante o quadro de invaginacGes intestinais multiplas e
recorrentes, associadas a hipertrofias ganglionares, colocou-se a
hipdtese de estas terem como lead point um linfoma, tendo-se
realizado TC, ainda nesse dia, que mostrou uma ansa ileal de
calibre proeminente, no flanco direito (Figura 5), maltiplas
adenomegalias mesentéricas e pequena quantidade de liquido
livre no recesso vesical. Estas alterag@es foram interpretadas como
achados secundarios a invaginagdo recente. Nao foram evidentes
espessamentos da parede intestinal sugerindo linfoma.
Durante o internamento foi efectuada EDA, que demonstrou
atrofia vilositaria marcada na mucosa do bulbo, 22 e 3* por¢des
do duodeno, sendo que a nivel do bulbo se destacava ainda um
aspeto em “empedrado” da mucosa.

A avaliacdo anatomo-patologica mostrou atrofia vilositaria da
mucosa duodenal, hiperplasia das criptas e linfocitose intra-
epitelial (Figura 8), sugerindo o diagndstico de doenga celiaca.

Fig. 1 - Radiografia
simples do abdomen,
com alguns niveis
hidro-aéreos a nivel do
delgado, no entanto,
sem sinais radiograficos
especificos de
invaginacéo intestinal.

Abdomen pediatrico(5
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Fig. 2 - Ecografia abdominal, que apresenta imagem compativel com
invaginagdo intestinal de delgado, a nivel do hipocdndrio esquerdo. a)
Imagem em “alvo”, no plano transversal; b) Imagem de pseudo-rim, no
plano longitudinal.

Fig. 3 - Ecografia da
raiz do mesentério,
onde se identifica
duas hipertrofias
ganglionares reativas.

Fig. 4 - Ecografia abdominal, que documenta imagem compativel com
invaginacéo ileo-ileal, a nivel do hipocéndrio direito. a) Imagem em
“alvo”, no plano transversal; b) Imagem de pseudo-rim, no plano
longitudinal.

Fig. 5 - TC efectuada
em aquisi¢do Unica
na fase portal apés a
administragdo de
contraste iodado
endovenoso e prévia
opacificacdo
intestinal, no plano
axial, onde se
observa uma ansa
ileal no flanco
direito, de calibre
proeminente de
cerca de 23mm.

O doente iniciou terapéutica para a doenga de base, com
introducéo de dieta sem gldten. Até a data, ndo se verificou
novo episodio de invaginacdo intestinal.



Fig. 6 - Avaliagéo
histolégica: atrofia
vilositéria da
mucosa duodenal,
hiperplasia das
criptas e
linfocitose intra-
epitelial, aspectos
compativeis com
doenca celiaca,
com classificagéo
Marsh-Oberhuber
3C.

Discussao

A invaginacdo intestinal ocorre quando um segmento de
intestino se insere, com efeito telescopico sobre um segmento
mais distal e desliza progressivamente com a peristalse. O pico
de incidéncia é dos 5 aos 9 meses. O sexo masculino € o mais
afectado (3:2).

A invaginagdo ¢ idiopéatica na grande maioria das vezes. O achado
de um lead point é incomum (menos de 5%), e torna-se mais
provavel nos extremos da idade pediatrica. Cerca de 90% das
invaginacoes sdo ileo-colicas.

Os sintomas clinicos mais frequentes sdo a dor abdominal e os
vOmitos, podendo coexistir uma massa abdominal palpavel e a
emisséo de fezes “em framboesa” [7].

Atualmente a ecografia é 0 exame de primeira linha naabordagem
diagnostica da invaginacdo intestinal, tendo uma sensibilidade
de 98-100% e uma especificidade de 88-100% [8,9].

Os achados ecograficos tipicos da invaginagdo intestinal
consistem em camadas concéntricas de parede intestinal
alternadas, hipoecoicas e hiperecoicas, comummente conhecidas
como sinal do “alvo” no plano transversal e de pseudo-rim no
longitudinal. As invaginagdes de intestino delgado também
tém esta aparéncia tipica, contudo, sdo geralmente de menor
didametro e localizadas na parte central do abdémen [9].

Nas invaginages ileo-colicas ou colico-célicas cabe ao
radiologista o diagndstico e tratamento, ja que a opgao terapéutica
inicial é a redugdo com enema de ar ou hidrostatico, guiada por
fluoroscopia ou por ecografia. Esta estd, contudo, contraindicada
em pacientes com sinais sugestivos de perfuracdo, com sinais
clinicos de peritonite e choque refractario a ressuscitacéo volémica
[8]. Nas invaginacdes limitadas ao intestino delgado, o papel do
radiologista prende-se sobretudo com o diagnostico, uma vez
que a reducéo ndo cirtrgica ndo esta indicada [10].

A probabilidade de sucesso desta intervencdo diminui na
presenca de varios factores tais como: longa duracédo dos
sintomas (>48 horas), desidratagéo significativa, hematoquézias,
evidéncia de oclusdo intestinal, idade inferior a 3 meses e superior
a5 anos, presenga de liquido no interior da ansa invaginada e
auséncia de fluxo na avaliacdo por Doppler [8,9].

A cirurgia esta reservada para casos de insucesso ou
contraindicagdo da reducdo néo cirlrgica, suspeita de lead point
patoldgico e invaginagdes selecionadas com varios episddios de
recorréncia[9].

A doenga celiaca é uma forma cronica de enteropatia de
mecanismo imunoldgico que afeta o intestino delgado e é
precipitada pela ingestdo de alimentos com gldten. Aparece quase
exclusivamente em individuos que expressam moléculas MHC
de classe I HLA-DQ2 e HLA-DQS8. Estima-se que afete de 1/
100 a 1/300 individuos em todo o Mundo, o que traduz uma
prevaléncia de 0,3a 1% a nivel mundial, com incidéncia crescente

nos Estados Unidos da América e na Europa. Ha um
predominio no sexo feminino (2:1) [11].

A sua apresentacéo clinica é muito variavel e tem mudado ao
longo do tempo. As manifestacdes classicas como forma de
apresentagfo sdo cada vez menos frequentes [12].

Apesar da invaginacdo intestinal s6 raramente ter sido
documentada como forma de apresentacdo da doenca celiaca,
verificou-se que a frequéncia de invaginacdo intestinal em criangas
com doenga celiaca (1,2%) é maior do que na populacdo pediatrica
em geral (0,037% a 0,07%). Parece haver também uma relacéo
temporal préxima ja que o diagnostico de doenca celiaca surge,
geralmente, semanas ou meses apds o episddio da invaginacdo
intestinal. Adicionalmente ndo se demonstra recorréncia das
invaginac@es intestinais apos a introdugdo de dieta sem gluten
[1].

A patogénese parece estar relacionada com inflamac&o mucosa
difusa e dos plexos mioentéricos que causam espessamento
parietal, distirbios na motilidade intestinal e alteracGes
anatémicas de base. [2,4,5,6,13].

Na infancia, a associacdo entre a invaginagao intestinal e a doenca
celiacaapresenta-se geralmente a partir do 1°ano de vidaaquando
da introducéo da dieta com gldten. Contudo ja foram descritos
casos em adolescentes [4].

As manifestagdes clinicas das invaginacdes intestinais que
complicam a doenca celiaca sdo geralmente atipicas, frustres,
autolimitadas e recidivantes. Surgem habitualmente na forma
de dores abdominais de intensidade moderada associada a
distensdo abdominal sem outros sintomas classicos de
invaginacdo intestinal [4].

As localizagBes mais comuns desta patologia séo a ileo-ileal e a
ileo-colica, podendo envolver segmentos curtos ou longos e
serem Unicas ou multiplas. Quanto ao seu curso podem ser
Unicas e breves ou repetir-se ao longo de dias ou semanas [4].

A invaginacéo intestinal no contexto de doenca celiaca tem
traducdo ecografica tipica de invaginagao, na forma do sinal do
“alvo” e do pseudo-rim. Outros achados ecograficos foram
também descritos em invaginacGes de etiologia celiaca,
nomeadamente: hiperperistalse intensa, adenomegalias
mesentéricas, espessamento difuso da parede intestinal com
aumento da ecogenicidade, dilatacdo dos segmentos proximais
com perda da mobilidade dos distais e presenca de liquido intra-
ansa. [3,5,6,12].

A literatura recomenda que na associacdo entre invaginacdo
intestinal e doenga celiaca os achados ecograficos sirvam de
orientagdo para a decisao terapéutica, particularmente em criangas
que ndo demonstram alteragdes compativeis com oclusdo
intestinal. A abordagem conservadora, com monitorizagao
ecografica, é aceite para as invaginacGes intestinais de delgado
transitorias tipicas, nomeadamente aquelas de pequeno
didmetro, sem espessamento parietal, de curta extensao, com
peristalse conservada e na auséncia de lead point. Perante achados
atipicos, invaginacao intestinal persistente ou deterioragéo clinica,
aintervencdo cirdrgica torna-se necessaria [2,4,14].

Conclusao

Alinvaginacdo intestinal, particularmente se clinicamente atipica,
transitoria e recidivante, deve levantar a suspeita de doenca celiaca
tanto em criangas como em adultos. O conhecimento desta
associagdo é importante pois pode permitir um diagndstico
precoce.
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