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Extra-intestinal Crohn's disease (esophageal): case report
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Resumo

Introducdo: A doenga de Crohn (DC) é caracterizada por um processo inflamatorio transmural, que
pode afetar qualquer parte do trato digestivo, principalmente o ileo terminal e os colos, com padrio
de acometimento segmentar (dreas entrepostas por segmentos saudaveis e inflamados). O
envolvimento esofagico na DC ¢ raro, sendo a maioria dos pacientes diagnosticados com DC extra
esofagica em média 3 anos antes do acometimento esofagico. Objetivo: Relatar um caso atendido no
Servico de Cirurgia Geral do Hospital Universitario Sao Francisco na Providéncia de Deus (HUSF),
localizado na cidade de Braganca Paulista — SP. Método: Trata-se de um relato de caso tUnico,
atendido no Servigo de Cirurgia Geral do HUSF no ano de 2018. Resultados e Conclusdo: Este relato
descreveu o caso raro de uma paciente com DC de manifestacdo esofagica. O diagnostico incluiu o
exame fisico, além dos resultados da endoscopia digestiva alta, da tomografia de abdome e pelve, e
da videocolonoscopia, associados aos resultados do anatomopatoldgico de ambas as regides. Por fim,
o tratamento com Adalimumabe foi indicado para controlar os sintomas da DC esofagica. Sugerimos
que a comunidade médica, na vigéncia de novos casos de DC esofagica, publique relatos de casos
para orientar médicos na tomada da melhor decisdo clinica relacionada ao diagndstico e tratamento
de pacientes portadores de DC esofagica.
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Abstract

Introduction: Crohn's disease (CD) is characterized by a transmural inflammatory process, which can
affect any part of the digestive tract, mainly the terminal ileum and the colon, with a segmental
involvement pattern (areas interposed by healthy and inflamed segments). Esophageal involvement
in CD is rare, with the majority of patients diagnosed with extra esophageal CD on average 3 years
before esophageal involvement. Aim: To report a case attended at the General Surgery Service of
Hospital Universitario Sao Francisco in Providéncia de Deus (HUSF), located in the city of Braganca
Paulista — SP, Brazil. Method: This is a single case report, seen at the General Surgery Service of
HUSF in 2018. Results and Conclusion: This report described the rare case of a patient with
esophageal CD. The diagnosis included physical examination, in addition to the results of upper
gastrointestinal endoscopy, abdominal and pelvis tomography, and videocolonoscopy, associated
with the results of the microscopic anatomopathological findings of both regions. Finally, treatment
with Adalimumab was indicated to control the symptoms of esophageal CD. We suggest that the
medical community, in the presence of new cases of esophageal CD, publish case reports to guide
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doctors in making the best clinical decision related to the diagnosis and treatment of patients with
esophageal CD.
Keywords: Inflammatory Disease; Crohn's disease; Gastrointestinal tract; Esophagus.

Introducio

A doenca de Crohn (DC) ¢ caracterizada por um processo inflamatério transmural, que pode
afetar qualquer parte do trato digestivo, principalmente o ileo terminal e os colos, com padrao de
acometimento segmentar (areas entrepostas por segmentos saudaveis e inflamados) (FEUERSTEIN;
CHEIFETZ, 2017). O envolvimento esofagico na DC ¢ raro, sendo a maioria dos pacientes
diagnosticados com DC extra esofagica em média 3 anos antes do acometimento esofagico
(PIMENTEL; ROCHA; SANTANA, 2019).

O envolvimento esofagico na DC, assim como o envolvimento do estomago e do duodeno,
tem prevaléncia de 0,5% a 4% em pacientes adultos sintomaticos, embora esses resultados possam
ser subestimados, uma vez que a endoscopia digestiva alta ndo ¢ realizada rotineiramente na avaliacdo
inicial da DC em pacientes adultos. Na maioria dos casos, quando existe acometimento do trato
gastrointestinal superior pela DC, esta ocorre junto a um acometimento do trato gastrointestinal
inferior. O diagnostico depende da avaliagdo clinica, endoscopica, histologica e radiologica
(PIMENTEL; ROCHA; SANTANA, 2019).

A presenca de ulceras aftoides, ulceras longitudinais, aspecto de articulagio de bambu,
estenoses e fistulas sdo achados endoscopicos sugestivos da doenca, sendo importante excluir a
presencga de infeccdo por Helicobacter pylori. Os achados histologicos primarios, que facilitam o
diagnodstico, sdo a presenca de processo inflamatério cronico com predominio de células
linfoplasmocitarias e gastrite focal ativa. A presenca de granuloma epitelioide, embora menos
frequente, ¢ altamente sugestiva da doenga na auséncia de doenca granulomatosa cronica
(PIMENTEL; ROCHA; SANTANA, 2019).

Corroboram para o diagndstico da DC colonica, a anamnese, o exame fisico e os exames
laboratoriais (hemograma, VHS, PCR), além de anticorpos especificos (ASCA, ANCA, calprotectina
fecal e a lactoferrina). No entanto, estes exames ndo sao indicadores confiaveis do envolvimento do
trato gastrointestinal superior. Exames de imagem, como tomografia computadorizada e exames
endoscopicos (endoscopia digestiva alta (EDA) e colonoscopia), podem auxiliar no diagndstico. Estes
exames permitem a coleta do material para estudo anatomopatologico e histologico da lesdo, sendo
considerados padrao-ouro para o diagnostico.

Perante a raridade da DC esofagica, e considerando os poucos relatos existentes na literatura,
especialmente a nacional, julgou-se importante relatar um caso atendido no Servigo de Cirurgia Geral
do Hospital Universitario Sdo Francisco na Providéncia de Deus (HUSF), localizado na cidade de
Braganca Paulista — SP.

Objetivo
Relatar um caso de DC esofagica atendido no Servigo de Cirurgia Geral do HUSF.

Método

Trata-se de um relato de caso tinico, atendido no Servigo de Cirurgia Geral do HUSF no ano
de 2018. O paciente autorizou a descrigdo do seu caso por meio da assinatura de Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido. Nenhuma informacdo que permitisse a identificacdo do paciente
foi divulgada, e o pesquisador se comprometeu a manter a confidencialidade dos dados por meio da
assinatura de documento especifico.
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Este projeto foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do HUSF segundo parecer
consubstanciado nimero 4.462.383 de 14 de dezembro de 2020, por atender as diretrizes previstas na
Resolucdo 466/2012 do Conselho Nacional de Saude quanto aos aspectos éticos ¢ legais das pesquisas
envolvendo seres humanos.

Relato do Caso

Tratou-se de uma paciente do sexo feminino, com 40 anos de idade, admitida no pronto
socorro do HUSF com queixa de enterorragia ha um dia, associada a epigastralgia ha cerca de um
meés. No mesmo periodo, apresentou diarreia e perda ponderal de 10 quilos (10% de seu peso). Referia
quadro de enterorragia semelhante ha quatro anos, sendo que ndo havia realizado investigacdo no
periodo. Era portadora de hipercolesterolemia, sem tratamento, negava tabagismo e etilismo, e ndo
relatou antecedentes familiares.

Ao exame fisico na admissdo, encontrava-se hemodinamicamente estavel e em bom estado
geral. Apresentava ulcera aftosa em glosso, e eritema em articulagdes de membros inferiores. O
abdome era globoso, com presenca de ruidos hidroaéreos, flacido e indolor a palpagdo. A inspegdo
anal notou-se a presenca de fissura anal anterior, assim como uma fissura lateral esquerda de
aproximadamente 3 cm, distando 2 cm da borda anal. Ao toque retal foi possivel identificar a presenga
de sangue vivo em dedo de luva, sem lesdes retais e com esfincter normotonico.

O resultado da endoscopia digestiva alta, realizada dois dias antes da consulta, revelou a
presenca de ulceras em esdfago médio (Figura 1). Foram entdo realizadas biopsias, e diagnosticada
uma hérnia de hiato por deslizamento. O resultado do exame anatomopatologico descreveu trés
fragmentos de mucosa, revestidos por epitélio escamoso, mostrando focos de erosdo e microabscessos
neutrofilicos. Observou-se ainda a presenca de espongiose e auséncia de atipias celulares, permitindo
chegar ao diagnostico de esofagite erosiva.

Figura 1 — Ulceras em esdfago médio.
Fonte: Acervo pessoal dos autores.

Na internacdo, a paciente foi submetida a uma videocolonoscopia, assim como a uma
tomografia computadorizada (TC) de abdome e pelve. O primeiro exame foi realizado com o colo em
boas condigdes de preparo, permitindo a visualizacdo até ileo terminal. Foram percorridos os 15 cm
distais, com identifica¢do de mucosa edemaciada e enantematica, apresentando algumas ulceras rasas,
e fundo com fibrina (0,1 cm cada), sendo coletada biopsia no local. O 6stio apendicular e papila ileal
se mostravam com aspecto preservado. Nos colos ascendente, transverso, descendente e sigmoide foi
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possivel notar ulceras profundas, serpiginosas, fundo com fibrina espessa, bordas elevadas e
enantematicas, friaveis ao toque, saltedas, medindo de 1,5 cm a 4 cm, sendo também realizada bidpsia
no local. No reto distal, foram notadas algumas ulceras rasas, de 0,8 cm, fundo com fibrina, regido
também biopsiada.

As observagdes permitiram diagnosticar a presenca de Doenga de Crohn em atividade intensa,
ulcerativa e pancolonica. Os resultados do exame anatomopatoldgico revelaram os resultados
apresentados a seguir. A biopsia de ileo revelou fragmentos de mucosa gastrica, com edema e discreto
infiltrado inflamatorio crénico no coério. As biopsias dos colos ascendente, transverso e sigmoide
revelaram mucosa coldnica com ulceragdo, tecido de granulacdo e denso infiltrado inflamatorio
linfoplasmocitario permeado por neutrofilos. Ja as biopsias de colon descendente e reto revelaram
mucosa colonica com edema e moderado infiltrado inflamatorio cronico no coério. Estes resultados
permitiram o diagnostico de ileite cronica leve, colite cronica ulcerativae retocolite cronica moderada.

A tomografia de abdome e pelve revelou espessamento parietal extenso em ileo terminal, e
espessamento parietal no colo descendente com densificacdo da gordura adjacente. Foi instituida
terapia inicial com corticoide (prednisona 20 mg/dia) e pantoprazol (40 mg/dia). A paciente foi entdo
encaminhada para seguimento ambulatorial, e orientada a retornar com exames para avaliagdo de
terapia imunobioldgica. Ao retorno, e perante os resultados normais do hemograma, fungdo hepatica,
fungdo renal, sorologias, PPD e radiografia de torax, optou-se por iniciar o tratamento com
Adalimumabe.

Discussao

A prevaléncia de DC esofagica ¢ de 0,3 a 10% em adultos, sendo estes portadores de DC
intestinal. Nestes casos, o diagnostico costuma ocorrer, em média, aos 34 anos de idade. A DC
esofagica normalmente ¢ caracterizada por trés fases. A fase inicial envolve inflamagdo, edema,
erosoes e ulceras lineares, e evolui com lesdes estendticas com pontes de mucosa, seguidas de disfagia
progressiva, odinofagia, vomito e perda de peso na fase final. A maioria dos casos ¢ assintomatica ou
leve, com sintomas inespecificos do trato gastrointestinal superior, semelhantes a doenca do refluxo
gastroesofagico. Os sintomas mais frequentes da DC esofdgica sdo odinofagia, disfagia, azia, dor
retroesternal e ulceras aftosas. Raramente, podem apresentar doenca fistulizante envolvendo
bronquios, estomago ou mediastino (LAUBE et al., 2018).

Ainda na fase inicial, observa-se endoscopicamente ulceras aftosas, mucosa granular e
hiperémica, esofagite e erosdes superficiais, enquanto a doenca mais avancada pode apresentar
estenoses, fistulas e mucosa com aspecto em paralelepipedo. Granulomas estao presentes em 7 a 39%
dos pacientes, sendo necessarias multiplas bidpsias para confirmagdo histoldgica. Dos pacientes com
DC esofagica, 80% apresentam acometimento distal, 15% comprometimento distal e terco médio e
5% a doenca acomete todo o es6fago (ALLI-AKINTADE et al., 2019; LEE et al., 2019).

Dos achados histoldgicos, a inflamacao cronica inespecifica ¢ a mais comum, com infiltrado
linfocitico na lamina propria. Granulomas sao raros e "células rabiscadas" (linfocitos intraepiteliais
densos) também podem estar presentes, embora ndo caracterizem um sinal patognomonico para a DC
(LAUBE et al., 2018). A Figura 2 evidencia ulceras esofagicas, erosdes e eritema devido a Doenga
de Crohn esofagica em toda sua extensao.
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Figura 2 - Ulceras esofagicas, erosdes ¢ eritema devido & Doenca de Crohn esofagica.
Fonte: Laube et al. (2018).

O tratamento da DC inclui terapia multidrogas, embora nao existam resultados de estudos em
longo prazo relacionados ao regime ideal para o referido tratamento. A primeira linha inclui o 4cido
S-aminosalicilico, corticosteroides, antagonistas dos receptores de histamina-2 e inibidores da bomba
de protons (IBP). Cabe ressaltar que apenas metade dos pacientes tratados responde adequadamente
a terapia instituida (FEUERSTEIN; CHEIFETZ, 2017).

A DC esofagica apresenta resposta mais rapida aos corticosteroides em comparacdo a doenga
intestinal, com resolu¢do completa dentro de duas a quatro semanas ap6s o inicio da corticoterapia.
Para controle da doenga, os imunobioldgicos s@o a linha de tratamento de escolha (FEUERSTEIN;
CHEIFETZ, 2017; PIMENTEL; ROCHA; SANTANA, 2019; SCHWARTZBERG;
BRANDSTETTER; GRUCELA, 2019). Sao quatro os principais bioldgicos utilizados para controle
da DC, sendo eles o Infliximabe, o Vedolizumabe, o Certolizumabe, ¢ o Adalimumabe (EINARSON
et al., 2017). Cabe ressaltar que os produtos bioldgicos comumente empregados para tratar a DC
podem perder seu efeito com o tempo, exigindo um aumento progressivo da dose prescrita
(EINARSON et al., 2017).

O tratamento cirtrgico na DC esofagica, assim como a interven¢do endoscopica, raramente
s80 necessarios. A cirurgia ¢ indicada para estenose, obstrucdo, ulceragdes, fistula ou malignidade
esofagica. Para lesOes estenoticas, a endoscopia avangada com dilatagdo por bougie ou baldo tem sido
eficaz, e pode atrasar ou evitar a necessidade de intervengao cirurgica. A DC esofagica pode levar a
formagdo fistulosa da arvore traqueobronquica e do mediastino, trazendo complicac¢des tais como
problemas nas vias aéreas, pneumonias, abscesso paraesofagico e mediastinite. Dois em cada cinco
pacientes operados por fistula das vias aéreas esofagicas morrem apds a esofagectomia
(SCHWARTZBERG; BRANDSTETTER; GRUCELA, 2019).

Conclusao

Este relato descreveu o caso raro de uma paciente com DC de manifestacdo esofagica. O
diagnostico incluiu o exame fisico, além dos resultados da endoscopia digestiva alta, da tomografia
de abdome e pelve, e da videocolonoscopia, associados aos resultados do anatomopatologico de
ambas as regides. Por fim, o tratamento com Adalimumabe foi indicado para controlar os sintomas
da DC esofagica. Sugerimos que a comunidade médica, na vigéncia de novos casos de DC esofagica,
publique relatos de casos semelhantes para orientar médicos na tomada da melhor decisdo clinica
relacionada ao diagnoéstico e tratamento de pacientes portadores de DC esofagica.
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