ActaMed Port 2009; 22: 855-860

MESENTERITE ESCLEROSANTE

Margarida FERREIRA, Amilcar SILVA, Manuela MERUJE,
Diogo CABRITA, Ana FIGUEIREDO

RESUM O

A Mesenterite Esclerosante ¢ uma doenga rara, idiopatica. Representa o estadio final de
progressao das doengas inflamatorias cronicas do mesentério intestinal, com predominio
do componente fibrotico. As manifestacdes clinicas sdo variadas e inespecificas. O diag-
nodstico, que exige elevado grau de suspeigdo, pode ser presumido pelo estudo imagio-
logico, que revela massas heterogéneas abdominais que mimetizam processos neoplasicos,
e confirmado com base em achados anatomo-patolégicos. A abordagem terapéutica ¢é
empirica e o prognoéstico ¢ habitualmente favoravel, sobretudo nos estadios iniciais da
doenga, sendo numa minoria fatal. Os autores descrevem o caso de uma paciente do sexo
feminino, de 50 anos de idade, admitida no Hospital por dor abdominal, ascite e febre, que
por suspeita radiologica de carcinomatose peritoneal e estudo complementar negativo
para neoplasia primitiva foi submetida a laparotomia exploradora. Observado espessamento
acentuado do mesentério que formava um extenso conglomerado aderente de ansas in-
testinais, cujas biopsias revelaram tratar-se de uma mesenterite esclerosante. Sem respos-
ta significativa a terapéutica verificou-se curso clinico desfavoravel, acabando por fale-
cer. A proposito do caso faz-se uma revisao da literatura.

SUMMARY

SCLEROSING MESENTERITIS

The Sclerosing Mesenteritis is a rare idiopatic disease. It represents the final stadium of
progression of the chronic inflammatory illnesses of the intestinal mesentery, with pre-
dominance of fibrosis. The clinical manifestations are varied and unspecific. Diagnosis,
that demands high degree of suspicion, can be presumed for imagiologic study, that dis-
closes heterogeneous mass with tumor-like appearance, and confirmed on the basis of
anatomo-pathological examination. The treatment is empirical and the prognostic is habit-
ually favourable, over all in initial stadiums of the illness, being in a minority fatal. The
authors describe the clinical case of a 50 years-old woman, admitted in the hospital for
abdominal pain, ascitis and fever and that by radiological suspicion of peritoneal carci-
nomatosis and negative complementary study for primitive neoplasm, was submitted to
an exploring laparotomy. Observed accented thickening of the mesentery that formed an
extensive adherent conglomerate of bowel loops, whose biopsy had disclosed to be a
sclerosing mesenteritis. Was verified an irrelevant answer to the treatment and an
unfavourable, lethal, clinical course. The authors provide a literature review concerning
the most relevant aspects of this disease.
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INTRODUCAO

A Mesenterite Esclerosante, incluida no espectro das
doengas inflamatorias e fibroticas do mesentério intesti-
nal, ¢ uma situagao rara, constituindo quase sempre uma
surpresa diagnéstica!"13. Caracteriza-se por um processo
inflamatdrio cronico inespecifico, envolvendo o tecido adi-
poso do mesentério, com fibrose acentuada®>-8:13.14 Em
muitos doentes, a doenga é clinicamente silenciosa e é
reconhecida apenas em estadios avancados de fibro-
se!3:17:19 Quando presentes, as manifestagdes clinicas
sdo variadas e inespecificas, sendo as mais frequentes,
distensdo e dor abdominal, obstrugéo intestinal, anorexia,
nauseas, febre, emagrecimento, ou pode apresentar-se co-
mo massas abdominais palpaveis ou ainda aparecimento
de ascite?> 813.14,

Os exames imagioldgicos, cada vez mais aperfeigoa-
dos, permitem actualmente um diagndstico mais facil, e
ajudam a diferenciar esta situagdo de outras doencas do
mesentério, evitando cirurgias desnecessarias®:!41¢. Con-
tudo, a biopsia excisional ou percutanea permanece ainda
indispensavel para confirmar o diagndstico e excluir con-
digdes associadas®. Observa-se usualmente presenca de
massas abdominais, multiplas ou Unicas, devido ao es-
pessamento e encurtamento do mesentério, envolvimento
de vasos, assim como edema, compressdo ¢ afastamento
das ansas intestinais!3:1%16,

Trata-se de uma doenga habitualmente com bom prognos-
tico, comportamento benigno e recorréncia raral3. Pode resol-
ver espontaneamente®, contudo, quando o tratamento médico
¢ considerado, este consiste em agentes anti-inflamatorios ou
imunossupressores, baseado na presumida patofisiologia
autoimune da doenga!®. O tratamento cirtirgico pode ser
necessario em caso de obstrugdo ou isquémia intestinal!3.

Os autores descrevem um caso clinico, relativo a esta
doenga, que teve evolugdo fatal, fazendo posteriormente
discuss@o baseada na literatura actual.

CASO CLINICO

Doente de 50 anos, sexo feminino, raga branca, domés-
tica, admitida no servigo de urgéncia por quadro de insta-
lacdo recente de febre (38° C), aumento do volume abdomi-
nal associado a dor generalizada, nauseas, enfartamento
pbs-prandial, ortopneia e cansago facil para pequenos es-
forcos. Referia desde ha alguns meses astenia, anorexia,
emagrecimento nao quantificado e dejecc¢des liquidas. Do
inquérito sintomatico por érgdos e sistemas foi possivel
apurar a existéncia de disuria e polaquitiria. Dos antece-
dentes pessoais destacavam-se insuficiéncia cardiaca
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congestiva (Classe II-1Il de NYHA) com 15 anos de evolu-
¢do, valvulopatia mitral submetida a plastia 15 anos antes,
valvulopatia tricispide severa, colpocelo e mioma uterino.
Seguida regularmente em consultas de cardiologia com
dois internamentos prévios por descompensacao da insu-
ficiéncia cardiaca sob a forma de edema agudo do pulmao
e ascite. Medicada habitualmente com furosemida, espiro-
nolactona, metolazona, varfarina e digoxina. Negava habi-
tos etilicos ou tabagicos, viagens recentes, referindo con-
tacto habitual com animais domésticos. Os antecedentes
familiares eram irrelevantes. Ao exame fisico sobressaia o
mau estado geral e aspecto emagrecido (IMC de 18 Kg/m?),
temperatura subfebril, edemas periféricos e abdéomen mui-
to globoso, em batraquio, com onda ascitica positiva, apre-
sentando desconforto a palpacdo profunda generalizada,
sem massas ou organomegalias perceptiveis. Nao apresen-
tava adenopatias palpaveis. O estudo laboratorial efectu-
ado revelou neutrofilia de 96,2%, PCR de 44,7 mg/dl, ane-
mia hipocromica microcitica de 11,7 g/dl, altera¢do dos
tempos de coagulacdo com alargamento de 7s no tempo
de protrombina e 13s no tempo de tromboplastina parcial,
hiperbilirrubinémia mista com 57.8 umol/L, Ca 125 520 U/
ml, velocidade de sedimentacdo de 45 mm. Autoanticorpos
foram negativos (ANA, ENA, ANCA, FR, W.Rose).

A ecografia abdomino-pélvica realizada a entrada mos-
trou derrame peritoneal volumoso, esplenomegalia e mioma
uterino volumoso, ndo apresentando alteragdes hepati-
cas ou biliares. Radiografia do torax, abdomen e electro-
cardiograma sem alteragdes relevantes. O estudo bioqui-
mico do liquido ascitico, que se apresentava com aspecto
sero-hematico, revelou tratar-se de um exsudato com gra-
diente de albumina de 1.2, com citologia negativa para
células neoplasicas e com cultura positiva para Strepto-
cocos Equisimilis. Realizou ecocardiograma transtoraccico
que revelou fungdo sistolica global preservada, regurgi-
tagdo aortica e mitral moderadas e triciispide severa. Efec-
tuou tomografia axial computorizada (TAC) que mostrou,
para além de derrame peritoneal septado e auséncia de
processos expansivos pélvicos, um mesentério denso,
micro-nodular em relagdo com provavel carcinomatose
peritoneal (Figura | A, B).

A hipétese de neoplasia foi explorada posteriormente
com realizagdo de videoendoscopia digestiva alta que ndo
mostrou alteragdes ¢ videocolonoscopia total sem lesoes,
e com evidéncias de grande sinuosidade em relagdo com
provaveis aderéncias. Observagao ginecologica detalha-
da excluiu processo neoplasico pélvico. Baseados na sus-
peicao de processo neoplasico, com pesquisa de neoplasia
primitiva infrutifera, optou-se pela realizagao de laparoto-
mia exploradora, que mostrou espessamento generalizado
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Fig. 1 (A, B) — Achados dos cortes axiais de Tomografia Computorizada: micronodula¢do do mesentério do intestino delgado (Tipo
3 da Classifica¢ao da Clinica Mayo), que se encontra espessado e com aumento da densidade do tecido adiposo, aspectos

simulando carcinomatose.

do mesentério, encontrando-se endurecido, com ansas in-
testinais aderentes formando um conglomerado intrans-
ponivel, afastando-se a hipotese de carcinomatose. Reali-
zadas biopsias. O estudo anatomo-patoldgico revelou tra-
tar-se de um processo inflamatério do mesentério, traduzi-
do por infiltragdo do tecido adiposo por células inflamato-
rias de tipo cronico (linfoplasmocitario), areas de hemorra-
gia e muitos macréfagos, para além de extensas areas de
fibrose, inimeros agregados linfoides dispersos ¢ lesdes
de vasculite com alguns trombos venosos, alteragdes que
traduziam processo de paniculite esclerosante (Figura 2
A, B). Iniciou tratamento com prednisolona (1 mg/kg/dia)
e colchicina (1 mg/dia). Observada em consulta cerca de
duas semanas apos inicio da terapéutica, ndo se registan-
do melhoria clinica significativa. Faleceu cerca de um més
apos o diagnostico, no domicilio, por causa incerta.

DISCUSSAO

As doengas inflamatodrias ¢ fibroticas do mesentério
sdo raras, estando descritos na literatura cerca de 300 ca-
s0s20. Pensa-se que existam casos mal diagnosticados ou
ndo descritos.

Muitas terminologias tém sido atribuidas a estas do-
engas desde a primeira descrigdo em 1924 da mesenterite
rectractil, por Jura: paniculite mesentérica, mesenterite
esclerosante, lipodistrofia mesentérica, lipomatose mesen-
térica, pseudotumor inflamatorio, paniculite nodular sisté-
mica ou entdo manifestagdes mesentéricas da doenga de
Weber-Christian!3:19. Verifica-se alguma variagio clinica,
imagiologica e histologica ao longo dos casos descritos
na literatura. Pensa-se que representem varios estadios
de um processo fisiopatoldgico que culmina com a fibrose.

Fig. 2 (A; B — 200x) — Aspectos histologicos de mesenterite esclerosante: Processo inflamatorio do mesentério traduzido por
infiltragdo do tecido adiposo por células inflamatorias de tipo cronico ( linfoplasmocitario), dareas de hemorragia e inuimeros
macrofagos, para além de extensas dreas de fibrose. Presenga de inumeros agregados linfocitarios dispersos. Lesoes de vasculite
com algumas tromboses venosas.
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Assim, temos a paniculite e lipodistrofia mesentérica, que
representam a fase inicial, caracterizadas histologicamente
pelo predominio de necrose adiposa e infiltrado inflamato-
rio e a mesenterite esclerosante ou rectractil que representa
a fase terminal fibrética, que pode também incluir diversas
percentagens de componente inflamatério'?. No entanto
apenas uma pequena percentagem de casos apresenta pro-
eminéncia evidente de um desses achados patologicos!'4.

Ha predilecgdo pelo sexo masculino (3:1) e uma inci-
déncia etaria muito variavel estando descritos casos entre
23-87 anos de idade embora seja mais comum o diagnosti-
co a partir da sexta década de vida'3-1°. Nao foi até hoje
encontrado predominio racial.

Apesar de ter sido associada a diferentes factores pre-
cipitantes, a sua etiologia permanece incerta. Estdo relata-
das associagdes em cerca de 30% dos casos com: ingestao
de drogas (metisergide, ergotamina), traumatismo abdomi-
nal (incluindo cirurgias prévias), infeccdes (HIV, linfadenite
tuberculosa abdominal??), isquémia intestinal, pancreatite,
doengas reumatologicas, doenga inflamatoria intestinal,
fibrose retroperitoneal idiopatica 13-17-19. Tem-se descrito
também a sua associagdo com neoplasias de origem uroge-
nital, gastrointestinal ou linfomas!#. Esta grande diversi-
dade de patologias associadas indica que se trate de pro-
cesso inflamatorio inespecifico, segundo alguns autores
autoimune, reactivo a qualquer tipo de agressdo intra-ab-
dominal, provocando uma reac¢do inflamatoéria local. O
achado de vasculite na nossa doente pode reflectir este
tipo de reac¢do autoimune. Nao encontramos na literatura
relacdo etiologica com o Streptococos Equisimilis ou com
a medicagdo cronica da doente.

A sintomatologia associada ¢ inespecifica. O sintoma
de apresentag@o mais frequente é a dor abdominal, mas
uma grande variedade de queixas constitucionais e abdo-
minais podem estar presentes, nomeadamente alteragdes
do transito intestinal com obstrugao ou processos de ma-
labsor¢@o com diarreia, massa abdominal palpavel, entero-
patia perdedora de proteinas, febre, nduseas ¢ vomitos,
perda de peso ¢ ascite. A duragdo dos sintomas ¢ variavel,
oscilando entre um dia a seis anos'3, podendo ser progres-
sivos, intermitentes ou entdo estarem ausentes (até 50%
dos casos)® e neste Giltimo caso, a doenga ¢é reconhecida
apenas num estadio avangado de fibrose, o que pensa-
mos ter acontecido com a nossa doente.

O diagnéstico desta entidade baseia-se nos estudos
de imagem e histologicos, dadas as caracteristicas ines-
pecificas dos exames laboratoriais, que muitas vezes sao
normais. O estudo endoscopico gastrointestinal também
se apresenta quase sempre normal, embora no estadio de
fibrose possa surgir compressio extrinseca das ansas del-
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gado e colon!3. Entre os métodos radiolégicos utilizados
estdo os estudos baritados, a ecografia abdominal, TAC e
Ressonancia Magnética (RM). O achado mais frequente
do transito do delgado ¢ o deslocamento das ansas e zo-
nas de obstru¢@o por massa extrinseca. O aspecto espicu-
lado das ansas pode mimetizar processo neoplasico. A
TAC e RMN tém um papel muito importante em sugerir o
diagnéstico, excluir outras doengas do mesentério assim
como no planeamento do tratamento e vigilancia'#1¢. Os
aspectos tomograficos variam segundo o estadio da do-
enca (tecido inflamatorio ou fibrético) havendo trabalhos
que confirmam a boa relagdo encontrada com a histolo-
gial®. Os achados sdo de formagio expansiva heterogé-
nea do mesentério que, segundo a classificagdo da Clinica
Mayo (1974), pode ser difusa (Tipo 1), isolada (Tipo 2) ou
multipla (Tipo 3), sendo esta tltima apresentagcdo a menos
frequente (26% dos casos)!3. Na nossa doente foi consi-
derado um Tipo 3, aspecto tomografico que simula carcino-
matose peritoneal. Na maioria dos casos ha envolvimento
do mesentério do intestino delgado, sendo o atingimento
do mesentério do colon observado em cerca de 20% dos
casos. Pode excepcionalmente afectar outras areas, como
regido peripancreatica, retroperitoneu ou pélvis.

Apesar do valor destes exames para o diagnostico de-
finitivo, ¢ indispensavel o estudo histologico, por biopsia
percutanea ou excisional, sendo esta preferivel por permi-
tir uma analise mais detalhada. Histopatologicamente a
doenga progride em trés estadios:

1 — Lipodistrofia mesentérica em que macrofagos inva-
dem o tecido adiposo mesentérico;

2 — Paniculite mesentérica em que se verifica presenga
de infiltrado de células inflamatorias plasmaticas e raros
leucdcitos PMN, células gigantes de corpo estranho e
macrofagos;

3 — Mesenterite esclerosante em que existe predomi-
nio de deposigdo de colagénio, fibrose e inflamagio!3-14,
Na maioria dos pacientes coexiste inflamagdo cronica, ne-
crose gorda e fibrose.

No diagnéstico diferencial desta entidade devemos
considerar, entre outros: linfomas, linfosarcomas, tumo-
res carcindides, tumores desmoides, doencgas infecciosas
como tuberculose ou histoplasmose, mesotelioma perito-
neal, amiloidose, doenca de Whiplle, sarcoma retroperi-
toneal 3.

Apesar de estarem descritos casos de remissdo es-
pontanea, sobretudo nos estadios iniciais da doenga, al-
guns autores demonstraram beneficio com o tratamento
empirico com corticosterdides, colchicina, imunossupres-
sores (ciclofosfamida e azatioprina), progesterona, tamoxi-
feno e antibidticos, isolados ou em combinagio!>-19.
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A abordagem cirargica ¢ restrita a casos com obstru-
¢do intestinal que requerem ressec¢des parciais, bypass
ou colostomias. Uma ressecgdo total da massa € habitual-
mente impossivel.

Apesar da paniculite mesentérica ter habitualmente um
prognostico favoravel, o estddio de mesenterite rectractil
parece nao ter resultados tdo favoraveis. Uma minoria tem
evoluc¢do rapida e fatal, e segundo alguns autores, cerca
de 15% evoluem para linfoma!®. No caso apresentado ve-
rificou-se uma evolugdo refractaria a terap€utica. Os ante-
cedentes de ICC poderio ter apresentado durante algum
tempo factor de dispersdo no diagnostico e contribuido
para um diagndstico tardio e numa fase avangada de fibrose
com progndstico menos favoravel e pior resposta a tera-
péutica.

CONCLUSAO

A Mesenterite Esclerosante esta incluida no espectro
das doengas inflamatorias e fibroticas do mesentério, en-
tidades raras, que atingem primariamente o mesentério ¢
secundariamente o intestino. Caracteriza-se por necrose,
inflamacao e fibrose do tecido adiposo do mesentério, es-
tando a Gltima presente em maior grau. Imagiologicamente
mimetiza a carcinomatose peritoneal. Apesar de existirem
algumas incertezas acerca do tratamento ideal, trata-se de
uma situagdo com prognoéstico favoravel na maioria dos
doentes, com boas respostas ao tratamento.

Relatamos um caso com clinica, imagiologia e histologia
sobreponiveis aos casos descritos na literatura, tendo-se
verificado uma evolugdo refractaria a terapéutica, que con-
cluimos dever-se a deterioragdo clinica, co-morbilidades e
avangado processo fibrdtico do mesentério.

Apesar da raridade, acentuamos a importancia de se
colocar esta hipotese no diagnoéstico diferencial em casos
clinicos semelhantes, pois trata-se de uma entidade be-
nigna apesar da aparente malignidade radiologica.
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