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. RESUMO i AR

As fistulas perianais constituem complicagio frequente da doenga de Crohn. O diagnéstico desta
iltitha pode em determinadas situagdes tomar-se dificil quando o quadro dermatolégico é
predomindnte, constituindo entdo um importante desafio clinico.

Os autores relatam o caso de doetite de 34 anos que referia nos Gltimos trés anos nédulos perianais
dolorosos. O exame histopatol4gico das lesdes foi inespecfico e vérias colonoscopias normais. A
tomografia axial computorizada pélvica e fistulografia revelaram sistema de locas comunicadas
entre si por miltiplas fistulas, invadindo as fossas isquiorectais mas sem comunicagdo com o
intestino. N4 repeti¢do da colonoscopia a mu€6sa era normal mas em dois fragmentos de biopsia
observarami-se granulomas nfo caseificantes na submucosa.

Os alitBtey relatam as principais dificuldades para chegar ao dignéstico de dognga de Crohn neste
caso e discutem o decort8f dit ihvestigagdo e a evolugdo do doente.
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R S 7 ~SUMMARY =
Crohn’s Disease with unusual cutaneous expression

Perianal fistula is a frequent complication of Crohn’s disease. The diagnosis of the later may be
difficult if cutaneous disease is dominant, and sometimes an important clinical challenge.

The authors report a case of a 34 year old male complaining of painfull perianal nodules for the
three last years.

Cutaneous histopathological examination was inespecific and colonoscopy normal. Pelvic CT
scan and fistulography showed an intercomunicated fistular system invading both isquiorectal

fossae, without intestindl communication.
Repetition of colonoscopy showed notmal mucosa, but in two of the biopsy samples noncaseous

granulomas were found at the submucosa.
The authors explain their main difficulties to reach the diagnosis of Crohn ‘s disease and discuss the

investigation and the evolution of the patient.

Key words: Crohn’s disease; perianal; cutaneous; fistula; abcess.

patognomdnicas nem provas diagnésticas especificas.

Doenga Inflamatéria Intestinal designa um grupo de Engloba dois grupos principais: colite ulcerosa e doenga
doengas inflamatérias crénicas do tubo digestivo de  de Crohn. Esta iltima caracteriza-se pela extensdo da
etiologia desconhecida e sem caracteristicas  inflamagdo crénica a toda a espessura da parede intesti-
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nal, o que justifica a existéncia frequente de fistulas e
abcessos, os quais se desenvolvem entre segmentos
contiguos do intestino, atingem o espago retroperitonial,
ou manifestam-se na pele, especialmente perirectais, onde
podem constituir a primeira manifestagdo da doencal. S6
70% das les6es cutineas perianais sdo especificas e tem
estrutura histolégica granulomatosa®. Outros sinais
cutidneos da doenga de Crohn incluem eritema nodoso,
pioderma gangrenosum, e ulceracdes orais; afectam 15%
dos doentes e t&m por via de regra gravidade proporcional
3 actividade da doenga intestinal3. Também estdo
associados 2 colite ulcerosa e ndo possuem estrutura
histolégica granulomatosa.

A variabilidade clinico-evolutiva da doenga de Crohn
pode, por vezes, ocasionar importantes dificuldades no
diagnéstico, como sucedeu no caso que a seguir se relata.

CASO CLINICO

Doente de 34 anos, observado pela primeira vez na
nossa Clinica em Junho de 97, referia nos tltimos trés anos
nédulos perianais dolorosos, exudativos, tendo sido
acompanhado em consulta de Medicina, Cirurgia e
Dermatologia. O exame histopatolégico das lesdes era
inespecifico e vdrias colonoscopias com biopsias normais.
Estava medicado hd seis meses com minociclina (100 mg/
dia) e isotretinoina (60 mg/dia), com o diagnéstico de acne
conglobata.

Observou-se dermatose localizada na drea perianal,
perineal e glitea constituida por miiltiplos nédulos e
tumores violdceos com 2 ¢cm de maior didmetro, limite
arredondado bem definido e depressio central coberta de
exsudado purulento (Figura 1). Na palpagio tinham
consisténcia eldstica e a introdug@o de sonda mostrou que
as depressdes centrais correspondiam ao orificio exterior
de fistulas. O restante exame objectivo ndo revelou
alteracoes.

Exames complementares: no hemograma, 14500 GB com
86% de neutréfilos, Hb-13,5g/d1, Ht-38%, 180000 plaquetas/
/ml; V.S.-32 mg/dl; PCR-3,7 mg/dl; provas de fungao renal,
enzimologia  hepdtica, glicemia, calcemia,
lactodesidrogenase e enzima conversor da angiotensina
eram normais. As serologias para VIH 1 e VIH 2, hepatite
B e C, e o estudo de autoanticorpos, nomeadamente ANA,
anti-Sm, anti-ADN, RNP, anti-centrémero e Scl 70 foram
negativos. Hemoculturas, coproculturas e pesquisa de ovos
¢ parasitas foram repetidamente negativas. A prova de
Mantoux foi ndio reactiva. Por vérias vezes se isolou
estafilococo aureus no exudado das depressdes centrais
das lesdes. A teleradiografia de térax em postero-anterior
ndo mostrou alteragdes. O clister opaco e o clister do
intestino delgado ndo mostravam altera¢des. Na
colonoscopia total a mucosa era normal e foram efectuadas
muiltiplas biopsias. A tomografia axial computorizada
pélvica revelou, além dos nédulos subcutineos (Figura 2),
hiperdensidades compativeis com colec¢des abecedadas
nas fossas isquiorectais e hidrocelo a direita (Figura 3),
linfadenomegélia inguinal direita e abcesso em ambos

Fig. 1 - Nédulos e tumores perianais

520

Fig. 2 — Tomografia Axial Computorizada pélvica — Imagem correspondente
aos nédulos

Fig. 3 - Tomografia Axial Computorizada pélvica - Hiperdensidades
compativeis com colecgdes abecedadas nas fossas isquiorectais e hidrocelo a
direita




DOENCA DE CROHN COM EXPRESSAO DERMATOLOGICA INVULGAR

Fig. 4 - Tomografia Axial Computorizada pélvica - Linfadenomegdlia
inguinal direita e abcesso em ambos misculos gliteos, mais evidente a
direita

misculos gliteos, mais evidente 2 direita (Figura 4). Na
fistulografia observou-se sistema de locas com
comunicacio entre si por multiplas fistulas, mas ndo com o
intestino (Figura 5). Em dois dos fragmentos obtidos na
colonoscopia observaram-se granulomas na submucosa
(Figura 6).

O diagnéstico de doenga de Crohn foi entdo admitido
como muito provével e iniciou-se terapéutica oral com é&cido
5 aminosalicilico 500 mg de 8 em 8 h, metronidazol, 500 mg
de 8 em 8 h, prednisona 60 mg/dia e sucralfato 1g as
refei¢des.

Em 15 dias registou-se acentuada melhoria sintomatica,
que permitia a posi¢do sentado, com redugdo da drea de
eritema e dimensfo dos nédulos, o que se acompanhou de
menores dreas hiperdensas nas imagens tomogréficas. Teve
alta com a mesma terapéutica, reduzindo-se a dose de

Fig. 5 - Fistulografia - Sistema de locas com comunicagdo entre si por
nuiltiplas fistulas, mas ndo com o intestino
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obtidos por bidpsia na colonoscopia
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is na regido perianal

Fig. 7 — Manchas eril

prednisona para 40 mg/dia. A melhoria local manteve-se, e
ap6s um més s6 se observavam lesdes residuais (Figura 7).

DISCUSSAO

O caso clinico ilustra as dificuldades ocasionais do
diagnéstico de doenga de Crohn quando a expressdo
dermatolégica é predominante e a necessidade de
colaboragio interdisciplinar nesta circunstancia. O doente
a que se refere o presente trabalho tinha sido ja estudado
por especialistas de dreas médicas e cinirgicas, mantinha
importante sofrimento e ndo tolerava a posi¢do sentada
nem o decubito dorsal. A auséncia de dor ou massa ab-
dominal, de alteragdes de transito ou hematoquécias, bem
como as colonoscopias com biopsias repetidamente sem
alteragSes durante dois anos, tornavam menos provivel a
hipétese de doenga de Crohn. O exame histopatolégico,
bacteriolégico e micolégico dos nédulos fora repetidamente
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inespecifico, o que sucede em 20% dos casos de doenga
perirectal associada a esta doenga?.

No nosso Servigo encararam-se, por isso, outras
entidades a ter em conta no diagnéstico diferencial®3, como
doengas granulomatosas de diversa natureza, infec¢do in-
testinal fiingica crénica, hidradenite supurativa, ou “acne
conglobata”. Alids, o doente estava medicado com base
nesta dltima hip6tese nos dltimos seis meses, sem melhoria.

O compromisso perianal tdo importante, por um lado,
e a verificagdo tomogrifica de extenso atingimento na
profundidade (invasdo de fossas isquiorectais, abcessos
intragliteos e hidrocelo a direita, evidenciando alteragdo
de drenagem linfdtica) excluiam patologia de foro
exclusivamente cutiineo e subcutaneo, sugerindo por isso
hipétese de doenga granulomatosa.

Se ariqueza do sistema de fistulas comunicando locas
entre si indiciava uma doenga de Crohn, o facto de nenhuma
comunicar com o intestino ndo apoiava este diagnéstico.

Novo estudo colonosc6pico com biopsias profundas
veio entdo esclarecer o problema diagnéstico. Importa
referir que a execugio técnica da bi6psia é determinante,
ja que é fundamental atingir a submucosa. De facto, em
dois fragmentos observaram-se granulomas na submucosa,
0s quais, no contexto clinico em causa, apoiaram
decisivamente o diagnéstico de doenga de Crohn.

Na auséncia endoscdpica de mucosa lesada, optou-se
por terapéutica exclusivamente oral e ndo por enemas. A
utilizacdo do metronidazol, além do 4cido 5
aminosalicilico, deve-se ao conhecimento da efic4cia deste
medicamento na doenga perianal, e particularmente nas
fistulas, apesar de ndo se saber se pela sua ac¢io anti-
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bacteriana ou por outro mecanismo®.

A resposta, como referido, foi nitida, quer no que
respeita a dor, quer a regressio do quadro dermatolégico.
Obviamente, ndo se encontra excluida a possibilidade de
ser necessdria no futuro a correcgio cirdrgica das fistulas,
antes do qual é fundamental determinar, por via de imagem
obtida por resonincia magnética, as relagdes exactas das
fistulas com o pavimento pélvico.

O caso clinico descrito revelou-se de diagnéstico dificil,
Jj4 que € raro encontrar esta doenca simultaneamente sem
queixas intestinais e com mucosa endoscopicamente nor-
mal desde o fleon ao recto?. A confirmagio do diagnéstico
foi possivel gracas a perseveranga quanto a repetigio dos
exames executados em face da suspeita clinica.
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