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RESUMDO

Embora sejam a principal causa de obstrugdo intestinal na populagdo pediatrica, intussuscepcdes intestinais sdo eventos raros em
adultos e quando acontecem, tém caracteristicas clinicas diferentes dos seus equivalentes em criancas. O objetivo desse trabalho é
de apresentar um caso de um jovem do sexo masculino, de 16 anos, previamente higido, que procurou o servico de emergéncia do
Hospital Universitario da Universidade de Sao Paulo com um quadro de intussuscepcao intestinal como primeira manifestacdo de um
linfoma nao-Hodgkin difuso de células B de alto grau, tipo Burkitt. Foi realizada uma revisdo da literatura pertinente, e aspectos

relevantes do caso sao discutidos a luz dessas informagdes.

Descritores: Intussuscepcdo. Abdome agudo. Linfoma. Linfoma de Burkitt.

INTRODUCAO

A intussuscepcao é uma causa menos frequente de
abdome obstrutivo na populagao geral, e nos adultos,
tem incidéncia, localizacdo e causa diversa da populagao
infantil. Principal causa de suboclusdo intestinal na faixa
pré-escolar, tem como localizacdo preferencial a transicao
ileocecal. Tomando como mote do estudo um quadro
suboclusivo em um adolescente de 16 anos, abordamos a
intussuscepcao como um quadro de exclusao entre as obs-
trugdes de intestino delgado na populacao adulta e, igual-
mente pouco freqlente, a ocorréncia de neoplasia de in-
testino delgado. A presenca de uma alteracdo morfoldgica,
tumoral ou nao, torna fundamental a extirpacao cirdrgica
da mesma, mesmo apds resolucdo espontanea, ou com o
auxilio de métodos endoscédpicos. A identificacdo da
intussuscepcao nessa populacdo, por si, ja tem indicagao
cirdrgica de resseccao segmentar, sem reducao intra-ope-
ratoria.

RELATO DE CASO

Paciente de 16 anos, sexo masculino, pardo, pro-
curou o Pronto Socorro do Hospital Universitario da Univer-
sidade de Sao Paulo com queixa de dor abdominal hd uma
semana. Duas semanas antes da consulta, tinha apresen-
tado quadro de dor abdominal difusa, em célica, de gran-
de intensidade, que cedeu ao anti-espasmaédico aplicado
em outro servi¢o. Passou uma semana apresentando dores
leves, esporadicas. Na semana anterior, a dor voltou e como

nao apresentou melhora com a mesma medicacao utiliza-
da no primeiro episodio, buscou atendimento médico. Re-
feria dois episédios de vémitos no dia da consulta, sem
sangue associado a diarréia liquida. Negava febre, negava
histéria de dor abdominal anterior a relacionada a esta con-
sulta, negava comorbidades. Ao exame fisico abdominal
apresentava dor a palpacao profunda de fossa iliaca direi-
ta, dor a descompressdo brusca abdominal, sem
visceromegalias, sem massas ou tumoracdes palpaveis.
Uma peculiaridade do exame era que a palpacao da fossa
iliaca direita nao se palpavam alcas nessa regido.

Exames laboratoriais e radiografias abdominais
ndo mostraram alteragdes. A ultra-sonografia abdominal
mostrou em flanco e hipocdndrio direito uma imagem com-
pativel com alca intestinal em fundo cego, irregularmente
espessada, com imagem sugestiva de colecdo adjacente a
sua extremidade de 10 ml, podendo corresponder a pro-
cesso inflamatdrio apendicular, ndo podendo ser descarta-
do, mais remotamente, quadro de invaginacao intestinal
(imagem similar a “alca dentro de al¢a”). Foi entao solici-
tada uma colonoscopia para esclarecimento diagndstico.
Notou-se entdo grande projecdo do ileo terminal através
da valvula ileocecal, que foi reduzida com o colonoscépio.
Ap6s a reducao foi observado um noédulo, com mucosa
levemente isquémica e tendo 5 cm de diametro, que po-
deria corresponder a uma lesdo funcionando como cabeca
da intussuscepcao ou apenas ao edema da parede ileal em
sofrimento (Figura 1).

Foi agendada uma nova colonoscopia para
reavaliar a lesdo uma semana ap6s a reducdo e determi-
nar a conduta cirtrgica, mas antes da realizacdo do novo

Trabalho realizado no Hospital Universitario da Universidade de Sdo Paulo- Sdo Paulo — SP-BR.
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exame o paciente procurou novamente 0 pronto-socorro
com recorréncia do quadro clinico. O paciente foi submeti-
do a uma laparotomia exploradora mediana na qual se
observou uma invaginacao de aproximadamente 10 cm de
fleo terminal para dentro do célon direito. A conduta cirtr-
gica foi colectomia parcial direita com resseccdo de ileo
distal em seus 20 cm mais distais, com uma
enterocoloanastomose mecanica latero-lateral. O paciente
evoluiu bem, recebendo alta no 3° pds-operatorio.

O estudo anatomopatolégico da peca cirdrgica
mostrou uma neoplasia elevada, com esboco polipéide
séssil, localizada na regido distal do ileo terminal, medindo
4,5x3x3 cm, infiltrando até a subserosa, com margens ci-
rurgicas livres. Dos 18 linfonodos dissecados do tecido
adiposo mesentérico, 6 apresentavam linfoma. O perfil
imunohistoquimico da peca se mostrou compativel com
linfoma de Burkitt, quando correlacionado ao aspecto
histolégico. (ki-67 positivo, Tdt inconclusivo, CD-99 negati-
vo, CD-10 positivo, Bcl-2 negativo e EBV negativo). O paci-
ente foi encaminhado ao servico de oncologia referenciado
para quimioterapia.

REVISAO DA LITERATURA

Intussuscepgao’®
A intussuscepcao intestinal € uma doenca da po-
pulacdo pediatrica e a maioria dos eventos sintomaticos se

Figura 1 -

(seta).

deve a hiperplasia do tecido linféide das placas de Peyer.
Entre as criancas, trata-se da principal causa de obstrucao
intestinal. Em adultos, trata-se de manifestacao rara e, quando
ocorre, apresenta caracteristicas clinicas consideravelmente
diferentes. Na presenca de peritonismo normal, a ocorréncia
de uma tumoracao intraluminal serve como elemento de
tracado do restante da alca que a precede, e este é o meca-
nismo de acdo pelo qual a intussuscepcdo ocorre. Um estu-
do de 745 casos de intussuscepcao intestinal diagnosticados
cirurgicamente mostrou que 52 % se originaram no intestino
delgado, sendo 39% enteroentéricas, e 13% ileocdlicas'. A
maioria das intussuscepcdes em adultos diagnosticadas du-
rante cirurgias sao secundarias a lesdes estruturais. Enquan-
to na populacao pediatrica 95% dos eventos sdo idiopaticos?
, nos adultos a maioria dos casos esta relacionada a presen-
ca de uma massa funcionando com “cabeca de
intussuscepcao”3. Em séries recentes, apenas 16% das
intussuscepcoes de intestino delgado foram idiopaticas. Os
neoplasmas sdo responsaveis por dois tercos dos eventos na
maioria das séries cirurgicas, 60% deles lesdes malignas. A
maior porcentagem de lesdes malignas encontra-se, como é
de se esperar, em lesdes colonicas. No intestino delgado,
57% das intussuscepcoes sdo secundarias a tumores, dos
quais apenas 30% sao malignos. Desses, metastases de
melanomas sdo a causa mais comum. As causas nao-
neoplasicas mais comuns em intussuscepcoes de intestino
delgado sao as alteragdes morfoldgicas, adesdes pos-cirlrgi-
cas, e diverticulos de Meckel*.

Fotos da colonoscopia mostrando projecdo do fleo terminal através da vélvula ileocecal (*) e, apds redugdo lesdo nodular de 5 cm
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A média de idade de ocorréncia de
intussuscepcdes intestinais em adultos é de 50 anos. Os
sintomas sdo inespecificos, crénicos ou subagudos, relacio-
nados a obstrucdo parcial intermitente da luz intestinal. Em
uma revisao recente de 41 casos, 24,4% apresentaram um
quadro agudo de obstrucado intestinal, outros 24,4% apre-
sentaram quadro subagudo e 51,2% eram portadores de
sintomas crénicos®. Os sintomas mais frequentes sao coli-
cas abdominais, associadas a nauseas e vomitos. Diarréia
e constipacdo sdo sintomas menos freqlentes. Essa
sintomatologia e a relativa raridade do quadro fazem do
seu diagnostico um desafio. Séries cirdrgicas mostraram que
o diagnostico pré-operatério foi correto em apenas 32 a
50% dos casos*. Como complicacdes, podemos ter isquemia
mesentérica, perfuracdo, peritonite, choque e até mesmo
Obito, caso diagnostico e tratamento adequados ndo sejam
feitos.

O diagnostico de certeza pode ser feito com téc-
nicas de imagem nao-invasivas. A tomografia
computadorizada se mostrou como a melhor ferramenta
para o diagndstico®. A ultrassonografia é uma outra moda-
lidade que apresenta alta sensibilidade e, levando-se em
conta a realidade de paises subdesenvolvidos e a disponi-
bilidade da tomografia em nosso meio, continua sendo o
exame de escolha para o diagnéstico. Trabalhos na litera-
tura mostram indice de acuréacia de até 100% para o diag-
noéstico de intussuscepcdes na populacao pediatrica®. Nes-
se grupo de pacientes, a ultrassonografia tem uma sensibi-
lidade de 97,9% e especificidade de 97,8%, mostrando
que o exame pode ser usado com seguranca, desde que
exista a suspeita clinica®.

As intussuscepcoes sintomaticas persistentes em
adultos devem ser tratadas cirurgicamente devido a alta
proporcao de casos com lesdo estrutural e a alta incidéncia
de malignidade, principalmente no célon. Ndo se deve ten-
tar reducao da intussuscepcdo por enema. A maioria dos
autores também nao recomenda a reducao intra-operato-
ria da intussuscepcao, a fim de evitar possiveis embolismos
venosos do tumor. Intussuscepcdes de tumores de intestino
delgado apresentam menor incidéncia de malignidade, mas
sua resseccao ainda estd indicada’.

Tumores de Intestino Delgado®'?

Existem aproximadamente 40 tipos
histoldgicos de tumores do intestino delgado. A maio-
ria dos tumores é benigna e eles permanecem
assintomaticos, sendo encontrados somente em
necropsias, enquanto agueles que produzem sintomas
e sdo encontrados durante cirurgias se revelam, na maior
parte das vezes, malignos.

Os tumores de intestino delgado normalmente
se apresentam com gueixas ndo especificas, como dor ab-
dominal em célica, anemia, hemorragia digestiva ou obs-
trucdo intestinal intermitente, que levam o médico a consi-
derar outros diagnésticos diferenciais muito mais comuns.
Em uma série de casos publicada em 1996, o tempo médio
da primeira queixa ao diagndstico foi de sete meses.
Intussuscepcoes podem ocorrer, causando obstrucao inter-

mitente e sangramento. Os lipomas sdo a causa mais co-
mum dessa complicacao*.

Embora o intestino delgado represente aproxi-
madamente 75% da extensdo do trato gastrointestinal e
mais de 90% da superficie de mucosa, ele raramente de-
senvolve tumores malignos. Menos de 2% dos tumores
malignos gastrointestinais sdo originados nessa regido®. Sua
incidéncia ajustada para idade é de um para cada 100.000
pessoas, sendo sua prevaléncia de 0,6%°. O motivo pelo
gual essa regido apresenta uma carcinogénese tao peque-
na se comparada com o estdmago e célon, regides vizi-
nhas de alto risco para neoplasias, permanece obscura,
embora varias hipoteses tenham sido postuladas.

Os leiomiomas sdo responsaveis por quase um
quarto dos tumores benignos de intestino delgado, sendo o
representante mais comum desse grupo e aquele que pro-
duz manifestacdes clinicas com maior freqténcia. Os
adenomas sao o segundo maior representante desse gru-
po, e sdo 0s tumores benignos assintomaticos mais comuns.
Em um estudo retrospectivo de 192 adenomas vilosos do
duodeno, 42% apresentaram transformacdo maligna’.
Devido a esse risco de malignizacdo, esses tumores devem
ser removidos sempre, preferencialmente por via
endoscopica. Os lipomas sdo o terceiro tumor benigno mais
importante no intestino delgado, e mais de dois tergos de-
les permanece assintomatico. Outros representantes mais
raros desse grupo de tumores sdo os hamartomas e
hemangiomas.

J& os tumores malignos tém como principal re-
presentante o adenocarcinoma (30 a 50%), mais comuns
no duodeno proximal e jejuno, com pico de incidéncia na
sétima década de vida e maior acometimento de homens.
A ampola de Vaters é o sitio mais comum de
adenocarcinomas de intestino delgado. O principal fator de
risco é a presenca de adenoma, Unico ou multiplo. A apre-
sentacdo mais comum dos adenocarcinomas € obstrucao
intestinal, sangramento, perda de peso e ictericia. Eles se
tornam sintomaticos mais precocemente que outros tumo-
res, permitindo diagnéstico e intervencao terapéutica mais
precoce. Apesar disso, os carcinomas de intestino delgado
ja apresentam metastases no momento do diagnéstico. Os
linfomas representam 15 a 20% dos tumores primarios
malignos do intestino delgado e sdo a segunda causa mais
comum destes. O trato gastrointestinal é o sitio extranodal
mais comum de apresentacdo de linfomas, sendo respon-
savel por 5 a 20% dos linfomas nao-Hodgkin.
Leiomissarcomas sao a terceira entidade mais comum en-
tre os tumores malignos do intestino delgado, acometendo
principalmente o jejuno, com pico de incidéncia na sexta
década de vida.

Linfoma de Burkitt'

Descrito pela primeira vez por Denis Burkitt em
1958, o Linfoma de Burkitt ¢ um linfoma nao-Hodgkin alta-
mente agressivo que se apresenta freqlientemente em siti-
os extranodais ou como leucemia aguda. O marcador des-
sa doenca é a superexpressao de c-Myc, resultando de uma
translocacdo do gene c-myc do cromossomo 8 no
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cromossomo 14 (80% dos casos). A alteracdo da expressao
do C-Myc, um importante fator de transcricdo influencia a
fabricacdo de diversas proteinas envolvidas na regulacdo do
ciclo celular, apoptose, crescimento celular, adesao celular
e diferenciagdo. As células do linfoma de Burkitt expressam
em sua superficie IgM, Bcl-6, CD19, CD20, CD22, CD10 e
CD79a, e sao negativas para CD5, CD23 e Tdt.

Trés variantes clinicas do linfoma de Burkitt fo-
ram descritas: endémica, esporadica e associado a
imunodeficiéncia. A primeira acomete principalmente cri-
ancas de quatro a sete anos na Africa equatorial, com
envolvimento frequente da mandibula e rins e sua designa-
¢do se deve a sua distribuicdo semelhante a da malaria. O
linfoma de Burkitt associado a imunodeficiéncia é observa-
do em pacientes infectados pelo virus da imunodeficiéncia
humana, mas ao contrario dos outros linfomas associado
ao HIV, é observado em pacientes com contagem de CD4
superior a 200 células/uL. A variante dita esporadica é res-
ponsavel por 1 a 2% dos linfomas em adultos na Europa
ocidental e EUA, e se apresenta principalmente como tu-
mores abdominais, sem distribui¢do climatica ou geografi-
ca especifica.

ABSTRACT

Sintomas podem incluir dor abdominal, nauseas,
vOmitos, obstrucao intestinal, sangramento gastrointestinal
ou sindromes que mimetizam apendicite aguda ou
intussuscepcoes. As apresentacdes abdominais normalmen-
te afetam o intestino ou linfonodos intra-abdominais, em-
bora outros 6rgaos podem ser afetados. Em adultos, aco-
metimento da medula éssea foi relatado em 30 a 38% dos
Casos, engquanto o sistema nervoso central foi atingido em
13 a 17% dos casos.

Os linfomas de Burkitt apresentam fracao de cres-
cimento elevada, dobrando de tamanho a cada 25 horas.
Novas abordagens quimioterapicas de curta duracdo, com
regimes intensivos que minimizam os intervalos entre as
aplicacées e mantém concentracdo das drogas por pelo
menos 48 a 72 horas apresentam grande eficacia no trata-
mento da doenca. Varios estudos sugerem que esses trata-
mentos podem ser curativos, mesmo em doenca de esta-
gio avancado. Dependendo do estudo, 65 a 100% dos
adultos obtiveram remissao completa do quadro, com ma-
nutencao de 47 a 86% dos resultados no ano seguinte ao
tratamento. Mielossupressao e infecgdes foram as compli-
cacdes mais frequentemente encontradas®.

Although intussusception is the main cause of intestinal obstruction in the pediatric population, it is a rare condition in adults, and
when it happens, the clinical characteristics differ a lot from the pediatric group. The purpose of this article is to report a case of a
16 years-old male that was seen at the Emergency Room of the University Hospital of Sdo Paulo with an intestinal intussusception
as the first clinical presentation of a Burkitt lymphoma. A literature review was carried out and relevant aspects of the case are

discussed.

Key words: Intussusceptions. Abdomen, Acute. Lymphoma. Burkitt lymphoma.
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