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DOENCA DE CROHN
ISOLADA DO APENDICE CECAL
COMO CAUSA DE ENTERORRAGIA

Sizenando Ernesto de LIMA Jr.:, Manlio Basilio SPERANZINI? e Marcos Pacheco GUIRO*

RESUMO - Racional - A doenca de Crohn isolada do apéndice é doenca de paciente jovem, relativamente rara, com quadro histopatolégico

semelhante ao da doenca de Crohn tipica. Seu quadro clinico, em geral, simula o da apendicite aguda, com manifestacdes protraidas e
na palpagdo do abdome, além dos sinais de irritagdo peritonial, nota-se com freqiiéncia, um tumor palpéavel. Objetivo — Apresentar um
caso de doenga de Crohn isolada do apéndice que se manifestou por enterorragia e cuja origem foi identificada pela colonoscopia.
Paciente — Masculino, com 16 anos de idade, sem outras manifestacdes digestivas apresentou dois episddios de enterorragia com
intervalo de cerca de 1 ano. No segundo episédio, a colonoscopia identificou o sangramento como proveniente do 6stio apendicular.
Resultado — Indicada a exploragéo cirurgica, constatou-se que o ceco e o ileo eram nomais e que o apéndice cecal estava com sinais
inflamatérios e bloqueado pelo omento, realizando-se a apendicectomia. O exame anatomopatoldgico revelou tratar-se de processo
inflamatorio cronico com infiltrado linfoplasmocitario e granulomas esparsos, sugestivo de doenca de Crohn. Em acompanhamento
clinico, ndo apresentou manifestaces de doenca digestiva e a colonoscopia, realizada ap6s 2 anos, ndo mostrou evidéncias de recidiva
ou propagacdo da doenca para o ileo. Conclusdo — Neste caso, como nos demais relatados na literatura, a apendicectomia é possivelmente
curativa, devendo o paciente ser acompanhado, pelo menos, por 5 anos. No diagnéstico diferencial das enterorragias em pacientes

jovens, a doenga de Crohn isolada do apéndice também pode ser considerada.

DESCRITORES - Apéndice. Doenga de Crohn. Hemorragia gastrointestinal.

INTRODUCAO

A doenca de Crohn isolada do apéndice cecal (DCIA),
também denominada apendicite granulomatosa, é doenga
incomum, tendo sido descritos, desde o trabalho pioneiro de
MEYERDING e BELTRAM® em 1953 até 0 momento, pouco
menos de duas centenas de casos. Incide em 0,2% a 0,6% de
todos os apéndices ressecados ® .

A DCIA atinge jovens, principalmente nas décadas de 20
a 30 anos, havendo certa predominancia do sexo masculino.
Tem como caracteristica 0 quadro anatomopatoldgico seme-
Ihante ao da doenca de Crohn (DC) tipica. Além disso, estando
localizada apenas no apéndice cecal, cura-se possivelmente
pela apendicectomia e, na maioria das vezes, ndo progride
para outras partes do trato digestivo.

Pela oportunidade que se teve de acompanhar o caso de
um adolescente com esta afeccéo, as dificuldades diagnosticas

Trabalho realizado no Hospital Samaritano, Séo Paulo, SP.

e as duvidas quanto a sua real ligacdo com a DC estimularam
a sua apresentagao.

RELATO DO CASO

FCB, sexo masculino, 16 anos de idade. Em dezembro de
1999, aos 15 anos de idade, apresentou enterorragia, sem
repercussdo hemodindmica, que cessou espontaneamente.
Nessa ocasido, foi submetido a varios exames entre 0s quais
colonoscopia, transito intestinal e cintilografia do abdome
com tecnécio marcado. Com excecdo da colonoscopia que
identificou lesdes no ileo terminal e cujo exame anatomopa-
tolégico mostrou tratar-se de hiperplasia linféide folicular,
os demais nada revelaram de anormal. Passou bem, sem
queixas digestivas até dezembro de 2000, quando apresen-
tou nova enterorragia, também sem repercussdo hemodina-
mica. Nessa ocasido foi examinado, ndo apresentando outros
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sintomas; no exame do abdome nao havia visceromegalia ou tumor
palpavel. Submetido a colonoscopia, o ileo foi visualizado até cerca
de 15 cm da valvula ileocecal, apresentando mucosa normal e peris-
taltismo presente. O ceco tinha morfologia e distensibilidade conser -
vadas, apresentando, no ponto do dstio apendicular, lesdo irregular,
friavel, com areas deprimidas e outras ele vadas, notando-se ai coagulo
fixo, compativel com sangramento recente (Figura 1). Os demais
segmentos coldnicos se mostravam normais. O exame anatomopa-
tolégico das biopsias mostrou tratar-se de processo inflamatorio
cronico exsudativo intenso e ulcerado, em mucosa do tipo colbdnico.

FIGURA 1 - Colonoscopia: no 6stio apendicular nota-se lesdo
iregular, fridvel, de aspecto inflamatdrio, com areas
deprimidas, e outras com bordas elevadas, onde se nota
coagulo fixo a lesdo, compativel com sangramento
recente (Dr. Miguel Russo Junior)

Indicada a cirurgia, realizou-se, inicialmente, uma incisdo tipo
McBurney. O apéndice cecal que se encontrava bloqueado pelo
omento, foi exteriorizado com manobras digitais (Figura 2). Mos-
trava-se espessado e sua serosa era lisa e brilhante, tendo aderéncias
tipo inflamatérias com o omento. Sua base era endurecida, aspecto
este que se propagava circunferencialmente na parede do ceco, numa
extensdo de 0,5 a 1 cm. Para possibilitar exploracdo mais adequada
das algas intestinais, decidiu-se por realizar laparotomia mediana
infra-umbilical. A exploracéo do intestino delgado e do restante da
cavidade peritonial nada demonstrou de anormal. Apds conhecer o
laudo do exame histopatoldgico por congelagdo de fragmento do
apéndice, decidiu-se pela sua exérese. Devido ao endurecimento da
parede cecal junto ao apéndice, esta foi parcialmente (cerca de 1 cm)
ressecada e fechada em dois planos de sutura continua com fio
atraumatico de polipropileno 5-0.

O exame histopatoldgico da pega cirlrgica por congelagdo
mostrou, na parede apendicular, a existéncia de processo inflamatorio
cronico linfo-histioplasmocitario e auséncia de processo neoplasico.
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FIGURA 2 — Apéndice cecal exteriorizado por incisdo tipo McBurney.
O apéndice estad aumentado de volume, com aderéncias
inflamatérias do grande omento

Os cortes histoldgicos, apos inclusdo da peca em parafina,
constando do apéndice cecal, do omento a ele aderido e da porg¢ao do
ceco ressecada, confirmaram os achados da congelacdo, demons-
trando que o processo inflamatorio era entremeado por granulomas
frouxos. Na base do apéndice havia 0 mesmo tipo de infiltrado com
granulomas, bem como a presenca de ulceragdo da mucosa. O frag-
mento identificado como parede cecal mostrava intenso processo
inflamatdrio cronico linfo-histioplasmocitario. Um linfonodo retirado
do mesoileo mostrava linfadenite granulomatosa. O diagnéstico final
foi de DC do apéndice.

A evolucéo pds-operatéria decorreu sem incidentes. O paciente
vem sendo acompanhado em ambulatério. Em julho de 2002 (19
meses apos a cirurgia), foi submetido a nova colonoscopia que
mostrou ileo, célon e reto normais. Clinicamente ndo apresenta
queixas digestivas.

DISCUSSAO

A maioria das casuisticas da DCIA néo ultrapassa uma dezena
de pacientes, sendo bastante freqiiente o relato de casos (em geral
um a dois) isolados® 9. Apesar do pequeno nimero de casos
publicados, o interesse que desperta deriva da semelhanca de seu
quadro histopatoldgico com o da DC (dai o seu nome), mas com
caracteristicas peculiares — anatomopatoldgicas e clinico-evolutivas
— que a diferenciam daquela doenca. Sendo o apéndice cecal a Gnica
viscera afetada, diferentemente do que ocorre com a DC tipica, recebe
a denominacdo de doenca isolada ou limitada ao apéndice.

Macroscopicamente, o apéndice se apresenta aumentado de
tamanho, com acentuado espessamento da parede e com sinais
inflamatorios. Estudos histolégicos da DCIA e de apéndices infla-
mados de pacientes com DC do intestino mostraram-se comparaveis
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quanto a existéncia de granulomas epitelidides, infiltracdo focal
neutrofilica de criptas com abscesso, erosdes de mucosa e ulceracéo,
fissuras, formacédo de fistulas, agregados linfdides transmurais e
fibrose mural. A diferenciacdo histopatolégica entre estas duas
entidades ficaria por conta da incidéncia de granulomas de células
epitelidides que seriam muito mais numerosos na DCIA (7,19) do
que no apéndice da DC (0,3)®. Dado o elevado nimero de granu-
lomas, esta doenga é também denominada de apendicite granulo-
matosa. A diferenciacdo anatomopatoldgica entre a apendicite
granulomatosa e a apendicite da DC tipica seria feita pelo granuloma.
Naquela, os granulomas estariam presentes em 98% dos casos e na
DC tipicaem apenas 60%®. Contrariamente, HUANG e APPELMAN®,
revendo 20 casos de DCIA e comparando-0s com 16 apéndices com
inflamac&o transmural de pacientes com DC conhecida, verificaram
que 11/20 pacientes com DCIA ndo tinham granulomas e que nos
demais havia 2 a 28 granulomas por corte histoldgico. Os pacientes
com DC conhecida nunca tinham mais do que 10,5 granulomas por
corte. A auséncia de granulomas assinalada por esses autores, torna
dificil aceitar, para os casos de DCIA, a denominagdo de apendicite
granulomatosa.

PRIETO-NIETO et al.® ainda questionam se a DCIA seria uma
forma limitada da DC ou entidade distinta denominada apendicite
granulomatosa idiopatica (AGI). A distingdo entre a DCIA e aAGI
seria histopatoldgica, caracterizada pela presenga, nesta, de nimero
elevado de granulomas, predominantemente na submucosa, enquanto
que naquela os granulomas estariam mais dispersos. Além disso, na
DCIA, estando presentes alteracdes inflamatdrias agudas, pode haver
auséncia de granulomas, enquanto que na AGI a presenca de
granulomas seria indispensavel. Estas diferengas levam os autores a
admitir que seriam duas entidades clinicas com histopatologia distinta.

No presente caso, tanto no apéndice como no 6stio apendicular,
0s g ranulomas eram numerosos, entremeando o processo inflamatdrio
cronico linfo-histioplasmocitério e, na mucosa, notava-se leséo ulce-
rada. Aceita-se para este caso a denominacdo de DCIA, pois, dada a
grande variabilidade conceitual entre DCIA, apendicite granulo-
matosa ou AGlI, acredita-se que o esclarecimento desta questdo so-
mente sera possivel com estudos comparativos de g randes casuisticas.

O quadro clinico se caracteriza, mais freqiientemente, por dor no
quadrante inferior direito do abdome, anorexia, nuseas, febre e
leucocitose simulando a apendicite aguda. Chama a atengéo, no
entanto, o decurso protraido da sintomatologia, em geral, entre 3 e 7
dias. A presenca de massa palpavel na fossa iliaca direita é outra
manifestagdo clinica habitual ® ® 19, No presente caso, embora a
palpacédo nédo se percebesse a presenga de tumor, o apéndice estava
ndo s6 aumentado de volume, mas também envolto pelo grande
omento (Figura 2).

O sangramento retal, como o apresentado pelo paciente desta
casuistica, é manifestacdo rara nesta doencga. Encontrou-se referéncia
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a dois outros casos em que a enterorragia foi a manifestacdo domi-
nante®®, porém somente o presente caso teve comprovagédo objetiva
do sangramento através da colonoscopia. E de se notar que a colo-
noscopia anterior, realizada ap6s o primeiro episodio de enterorragia,
n&do conseguiu localizar a sua origem. No caso descrito por BROWN
e PETERS® a provavel origem do sangramento digestivo foi uma
pequena lesdo nodular protrusa na base do apéndice, muito semelhante
a lesdo que o paciente deste relato apresentava.

Dadas as manifestages pouco caracteristicas da DCIA, o
diagnastico pré-operatorio cor reto dificilmente é feito, sendo os casos
rotulados, em geral, como apendicite aguda ou abscesso apendicular.
Neste caso, o ultra-som permite demonstrar o apéndice aumentado
de volume e edemaciado ou um abscesso periapendicular, ndo havendo
sinais caracteristicos que permitam o diagndstico da DCIA.

Quando a manifestacéo é de enterorragia em paciente jovem, um
dos diagndsticos mais lembrados € o do diverticulo de Meckel san-
grante, razdo pela qual o paciente em estudo foi submetido a
cintilografia com tecnécio marcado. Nao é infreqliente também,
especialmente durante o ato operatdrio, suspeitar-se de neoplasia,
dado o volume aumentado da viscera® 4. No entanto, antes de se
proceder a operagdes mais e xtensas, impde-se como foi feito no caso
em estudo, a realizagdo do e xame histopatologico de congelagdo que
devera ser confirmado, posteriormente, apos inclusao em parafina.

O diagndstico de DCIA exige a exclusdo de varias entidades.
Entre as doengas infecciosas que apresentam g ranulomas no apéndice,
citam-se as provocadas pelo bacilo da tuberculose, por fungos
(blastomicose, actinomicose, histoplasmose) e parasitas (esquistos-
somose). Estas afec¢des tém caracteristicas anatomopatologicas que
permitem, com certa facilidade, identifica-las. Ja a infeccdo por
Yersinia pseudotuberculosis é mais dificil de ser excluida, sendo
necessario cultura e testes soroldgicos para seu diagndstico®.

A apendicectomia simples € o tratamento de escolha, apresen-
tando minima morbidade. Nos casos em que a base do apéndice é
larga e a infiltragdo atinge a parede do ceco, recomenda-se a res-
secc¢do parcial do mesmo (cecectomia parcial), como se procedeu
no caso presente .

A diferenciacdo entre a DC tipica e a DCIA fica por conta da
evolucéo pos-operatodria, pois, nesta tltima afec¢do, a cura pela apen-
dicectomia isolada é quase a regra. A formacéo de fistula enterocuta-
nea apos apendicectomia é raramente vista na DCIA, enquanto que
ocorre entre 15% e 20% dos pacientes com DC ileocecal.

Na DCIA sdo citadas recidivas da DC em outras localiza¢es do
sistema digestdrio entre 3,5% e 6% dos casos®, enquanto que na DC
tipica a recidiva ocorre entre 34% e 58% dos casos™ %, H4, no entanto,
inimeros relatos de casos de DCIA seguidos por varios anos, sem
que se verifique recidiva da doenca®®. Na casuistica de 10 casos de
PRIETO-NIETO et al.® submetidos a apendicectomia, desenvol-
veu-se fistula enterocutanea em 1. Estes pacientes foram seguidos,
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em média, 14,5 anos (2 a 25 anos) e em nenhum deles a DC se desen-

volveu em outras areas do sistema digestério®.

O paciente deste relato esta sendo acompanhado em ambula-
torio, sem queixas digestivas e sem evidéncias colonoscopicas da

doenca ap06s 2 anos. Dada a benignidade da afeccdo e conven-
cidos da eficacia do tratamento, propds-se retornos anuais para
exame clinico e a realizacdo de colonoscopias anuais ou bianuais
durante 5 anos.

Lima Jr SE, Speranzini MB, Guiro MP. Crohn’s disease isolated of the appendix as a source of enteror rhagia. Arq Gastroenterol 2004;41(1):60-63.

ABSTRACT - Background — Crohn’s disease confined to the appendix is relatively rare as a sole primary manifestation of the disease. Young people are

more affected. The medical history and the physical examination are similar to the findings in acute appendicitis, but the manifestations are protracted.
On physical examination there are signs of peritoneal irritation and an abdominal mass is palpable in the right iliac fossa. Aims —To report a case of
Crohn’s disease confined to the appendix and presenting with enterorrhagia. The source of the bleeding was localized by colonoscopy. Patient — A 16-
year old caucasian male without past history of gastrointestinal symptoms, presented with two episodes of enterorrhagia within a period of one year.
In the second episode colonoscopy identified the appendicular ostium as the source of bleeding. Results — At operation the cecum and terminal ileum
were normal in thickness and texture, and an inflammatory appendix adherent to the omentum was removed. Microscopically there were non-caseating
granulomas, intense infiltration of the wall with plasma cells, l ymphocytes and macrophages. The patient has not suffered recurrence, and a colonoscopy
realized 2 years after the operation did not show signs of Crohn’ disease. Conclusion — This case, like others in the literature, appendectomy is
curative, but a 5-year follow-up is mandatory. When a young patient presents with enterorrhagia, this diagnosis has to be considered.

HEADINGS - Appendix. Crohn disease. Gastrointestinal hemorrhage.
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