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PALAVRAS-CHAVE Resumo A doenca de Crohn do trato gastrointestinal superior é pouco comum, apresentando
Doenca de Crohn; manifestacdes clinicas, endoscopicas e histoldgicas inespecificas, sendo necessario um elevado
Sindrome de indice de suspeita para o seu diagnostico.

Bouveret; A doenca de Crohn encontra-se frequentemente relacionada com a formacdo de célculos
Ileus biliar; vesiculares; no entanto, o desenvolvimento de uma fistula bilioentérica é raro. Os calculos de
Fistula maiores dimensdes sdo mais suscetiveis de provocar obstrucdo, mas calculos mais pequenos
colecistoentérica podem originar sintomas obstrutivos em locais atingidos por alteracées inflamatorias, como

acontece na doenca de Crohn.

A sindrome de Bouveret é uma forma rara de ileus biliar, em que a obstrucao ocorre a nivel
duodenal. Existem raros casos descritos na literatura sobre a associacdo da doenca de Crohn
com o ileus biliar.

Os autores apresentam um caso clinico de um doente com sintomas obstrutivos inicialmente
interpretados e tratados como uma sindrome de Bouveret. No entanto, a manutencao da sinto-
matologia e uma investigacao mais detalhada permitiu-nos o diagnostico de doenca de Crohn.
Tanto quanto é do nosso conhecimento, este é o primeiro caso descrito sobre a associacdo da
doenca de Crohn a sindrome de Bouveret.
© 2012 Sociedade Portuguesa de Gastrenterologia. Publicado por Elsevier Espafa, S.L. Todos os
direitos reservados.
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Bouveret syndrome; Abstract Crohn’s disease of the upper gastrointestinal tract is uncommon. It has clinical,
Biliary Ileus; endoscopic and histological features that are nonspecific, requiring a high index of suspicion
Cholecystoenteric for its diagnosis.

fistula

* Autor para correspondéncia.
Correio eletrénico: iolandacribeiro@gmail.com (I. Ribeiro).

0872-8178/$ - see front matter © 2012 Sociedade Portuguesa de Gastrenterologia. Publicado por Elsevier Espafa, S.L. Todos os direitos reservados.
http://dx.doi.org/10.1016/j.jpg.2012.10.003



168

|. Ribeiro et al.

Crohn’s disease is related with gallstone disease. However, the development of cholecysto-
enteric fistula is rare. Large gallstones are more likely to cause obstruction, but smaller ones
can also cause obstructive symptoms if they lodge in segments of the gastrointestinal tract that
are affected by inflammatory disorders, like Crohn’s disease.

Bouveret Syndrome is a rare form of gallstone ileus which causes obstruction in the duodenum.
The association between Crohn’s disease and gallstone ileus has rarely been described.

The authors present the case of a patient with obstructive symptoms initially interpreted
and treated as a cholecystoenteric fistula with Bouveret syndrome. However, persistence of
the symptoms and further investigation allowed the diagnosis of Crohn’s disease. To the best
of our knowledge, this is the first report about the association between Crohn’s disease and
Bouveret syndrome.
© 2012 Sociedade Portuguesa de Gastrenterologia Published by Elsevier Espana, S.L. All rights

reserved.

Introducao

0 ileus biliar € uma complicacao rara da litiase vesicular,
que ocorre com uma frequéncia de 0,3-0,5% e se caracte-
riza pela impactacdo de um ou mais calculos no intestino
delgado'. Em 50-90% dos casos, a obstrucdo ocorre no
ileo distal, seguida pelo ileo proximal/jejuno (20-40%)
e duodeno (<5%)*. Na maioria dos doentes, deve-se a
formacao de uma fistula bilioentérica ou, mais raramente, a
passagem dos calculos pela papila de Vater ou pela formagao
«in situ» de calculos em segmentos intestinais estenosados?.
Os sintomas biliares sdo comuns, mas o diagnostico é pré-
operatorio em menos de 50% dos casos’.

A sindrome de Bouveret (SB) é uma forma rara de ileus
biliar em que a obstrucéo se localiza no duodeno, devido a
formacao de uma fistula colecistoduodenal®.

As fistulas bilioentéricas ocorrem em menos de 1% dos
doentes com litiase vesicular, sendo que, em mais de 60%
dos casos, a sua localizacdo é a nivel duodenal®. A maioria
é assintomatica (40-60%), originando ileus biliar em ape-
nas 6-14% dos doentes e maioritariamente no ileo terminal
(60%)°. Em cerca de 3-10% dos casos, a obstrucdo ocorre no
duodeno, originando a SB®.

As manifestacdes clinicas da SB sdo inespecificas, depen-
dendo de varios fatores, nomeadamente do tamanho do
calculo e da existéncia de estenose’. Embora os calculos
de maiores dimensdes sejam mais suscetiveis de provocar
obstrucao, calculos de menor tamanho podem igualmente
provocar sintomas obstrutivos em segmentos com alteracées
inflamatérias, como acontece na doenca de Crohn (DC)%8.

A DC pode atingir qualquer area do trato gastrointesti-
nal; no entanto, a sua localizacao duodenal € rara (0,5-4%)°.
O bulbo é o local mais atingido, mas, na maioria dos
casos, o ileo e/ou colon estdo simultaneamente afetados'®.
A manifestacao clinica mais comum da DC duodenal é a dor
abdominal; as nauseas, vomitos e perda de peso predomi-
nam nos casos de obstrucéo intestinal'".

A DC, em especial a de longa data, esta frequentemente
associada a litiase vesicular por alteracdes na circulagao
entero-hepatica dos acidos biliares, secundaria a doenca do
ileo distal. Nos casos de obstrucédo intestinal nao compli-
cada, o tratamento médico é geralmente a primeira opgéo,

uma vez que a estenose se relaciona com a inflamacao que
pode ser tratada farmacologicamente'>'3. A cirurgia, que
consiste na enterotomia e remocao do calculo, esta indicada
nos doentes que ndo respondem ao tratamento conservador.
Na DC, o procedimento cirlrgico € mais complexo, consis-
tindo na remocao do segmento intestinal estenosando'"3.
A colecistectomia e o encerramento da fistula colecistoen-
térica devem ser procedimentos a realizar posteriormente,
uma vez que nao trazem qualquer vantagem numa situacao
de urgéncia'.

Estao descritos menos de 10 casos na literatura sobre
a associacao da DC com o ileus biliar, mas, em todos
estes, a localizacao do calculo é a nivel do ileo. Tanto quanto
é do nosso conhecimento, este é o primeiro caso que des-
creve a associacao da DC ao SB.

Caso clinico

Doente do sexo masculino, 70 anos de idade, admitido no
servico de urgéncia (SU) por astenia marcada, dor abdo-
minal e vomitos alimentares pos-prandiais com 5dias de
evolucao, associados a uma perda ponderal de aproxima-
damente 15kgs em 2 meses. Nega melenas, hematemeses
ou alteracdes do transito intestinal.

Destacam-se antecedentes pessoais de cardiopatia isqué-
mica e colelitiase sem célica biliar ou colecistite aguda.

Ao exame objetivo, o doente encontrava-se hemodina-
micamente estavel, apirético e anitérico. O abdéomen era
mole, depressivel e difusamente doloroso a palpacdo, sem
sinais de irritacao peritoneal e com ruidos hidroaéreos pre-
sentes e de caracteristicas normais. O Murphy vesicular era
negativo.

Analiticamente, apresentava anemia ligeira microcitica
e hipocrémica com hemoglobina de 11,4g/dl (13-18g/dl),
leucocitose de 21,18x10°/L (3,8-10,6 x10°/L), proteina C-
reativa de 6,76 mg/dl (0,01-0,5mg/dl), com ionograma,
parametros hepaticos e amilase normais.

A ecografia abdominal revelou uma distensao do duodeno
proximal e estdbmago, assim como um espessamento parie-
tal no segundo (Dll) e terceiro (DIIl) segmentos duodenais e
do ileo terminal, sugestivos de um processo inflamatoério. No
sentido de esclarecer estas alteracdes, realizou endoscopia
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digestiva alta (EDA), que revelou corpo gastrico com abun-
dante contelido de estase e bulbo duodenal com mucosa
tumefacta e ulcerada condicionando estenose e calculo de
15mm no seu interior, impedindo a progressao do endosco-
pio (fig. 1).

A tomografia computorizada (TC) abdominal evidenciou
calculo de 15mm no lumen de DIl (fig. 2), vesicula colap-
sada com calculo de 20 mm e aerobilia. Foi também possivel
identificar uma fistula colecistoduodenal e espessamento do
ileo distal, com calculo de 7 mm nao oclusivo.

O doente melhorou apds instituicao de terapéutica
médica, que incluiu descompressdo com sonda nasogas-
trica e fluidoterapia. Foi posteriormente orientado para
realizacdo de colecistectomia e encerramento de fistula
colecistoduodenal. Na cirurgia, foi possivel identificar a fis-
tula e a existéncia de uma vesicula escleroatrofica com
multiplas aderéncias duodenais. O exame histologico da
vesicula biliar revelou lesoes de colecistite aguda e o reta-
lho da parede duodenal evidenciou um discreto infiltrado
polimorfico.

Foi novamente internado 2 meses mais tarde, com um
quadro clinico semelhante. Rx abdominal sem niveis hidro-
aéreos. Repetiu EDA, onde se voltou a observar estenose
na transicdo do bulbo para DIl, ndao ultrapassavel pelo
endoscopico, mas desta vez sem calculo endoluminal. Biop-
sias duodenais com alteragcdes inflamatorias inespecificas.
Melhorou clinicamente com tratamento médico (pausa ali-
mentar, sonda nasogastrica e fluidoterapia).

Cinco meses depois, regressou ao SU por vomitos pos-
prandiais associados a diarreia aquosa. Na EDA, observou-se
subestenose na transicdo para DIl, com Ulceras profundas
em DIl e DIl (fig. 3). No sentido de esclarecer o espessa-
mento do ileo observado na TC abdominal anteriormente
realizada e pela suspeita de DC apos a repeticao da EDA,
efetuou colonoscopia, em que se verificou valvula ileocecal
com subestenose e ileo com Ulceras serpiginosas (fig. 4).
As biopsias do ileo, apos revisdo por 2 anatomopatolo-
gistas, demonstraram exsudado fibronecrotico proprio de
fundo de Ulcera e infiltrado inflamatério linfoplasmocita-
rio. O exame micobacterioldgico foi negativo. A enterografia

Figura 1  Calculo no bulbo duodenal.

Figura2 TC abominal: calculo no limen do 2° segmento duo-
denal.

Figura 3  Ulceras no 2° segmento duodenal.
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por TC revelou espessamento do duodeno e ileo e excluiu a
presenca de formacdes ganglionares.

0 doente apresentou boa resposta clinica e analitica a
corticoterapia, mantendo este tratamento (em esquema de
reducado) até ao efeito clinico da azatioprina, na dose de
2,5mg/kg. Desde ha 6 meses que esta assintomatico.

Discussao

Os calculos vesiculares sao diagnosticados em 25% dos
doentes com DC, representando um risco relativo de 1,8
comparado com a populacio geral®. O atingimento do ileo
distal reduz a circulacdo entero-hepatica dos acidos biliares,
contribuindo para a diminuicao da solubilidade do colesterol
na bilis e o consequente desenvolvimento de célculos®. No
entanto, a formacao de uma fistula bilioentérica é pouco
comum e resulta da conjugacao de varios fatores: calcu-
los de grandes dimensdes (> 2,5cm), episodios repetidos de
colecistite aguda, antecedentes de doenca biliar e idade
avangada (> 60 anos)™.

Os calculos biliares podem provocar uma inflamagao cro-
nica por aumento da pressao intravesicular, o que reduz
o fluxo arterial, a drenagem venosa e linfatica, favore-
cendo a necrose da parede e a consequente fistulizacao®.
Episddios anteriores de colecistite aguda sao também impor-
tantes para a formacéo de fistulas, uma vez que resultam
numa inflamacao extensa e aderéncia entre a vesicula e
o duodeno, facilitando a erosao da parede vesicular pelo
céalculo?. Embora o nosso doente nao apresentasse episodios
prévios de colecistite aguda sintomatica, a existéncia de
uma vesicula atréfica com mdltiplas aderéncias duodenais
parece relacionar-se com processos inflamatorios vesicula-
res repetidos que, juntamente com os calculos e o processo
inflamatorio transmural da DC duodenal, podem ter contri-
buido para a formacéo da fistula.

Estao descritos na literatura casos raros sobre o envolvi-
mento da vesicula pela DC, com identificacao de granulomas
epitelioides, infiltracdo linfoplasmocitaria e agregados
linfoides'>'¢. No caso do nosso doente, apesar do atingi-
mento duodenal e da formacao da fistula bilioentérica, nao
parece haver envolvimento da vesicula pela DC, uma vez
que o exame histologico identificou apenas lesoes de cole-
cistite aguda. Além disso, os achados da laparotomia eram
consistentes com uma fistula colecistoentérica vulgar, nao
se identificando indicios de DC.

As manifestacdes clinicas resultantes da presenca de cal-
culos a nivel intestinal sao variaveis, dependendo do seu
tamanho, segmento intestinal envolvido e existéncia de
estenoses’. A maioria dos autores sugere que, na auséncia
de patologia intestinal que origine estenose, sao necessa-
rios calculos com tamanho superior a 2,5cm para ocorrer
obstrucao®. No caso do nosso doente, as alteracdes inflama-
toérias da mucosa duodenal contribuiram para a impactacao
de um calculo de menores dimensodes e, consequentemente,
para os sintomas obstrutivos da SB.

A raridade da SB, associada a manifestacoes clinicas
inespecificas, contribui para que esta sindrome permaneca
um importante desafio diagndstico. A dor abdominal, as
nauseas e os vomitos pos-prandiais de inicio subito sao
os sintomas mais frequentes. Os exames imagiologicos e
endoscopicos sao importantes para o diagnéstico de SB. Os

achados radiologicos tipicos, aerobilia, obstrucao intestinal
alta e calculo biliar ectopico'” foram também identificados
no nosso doente. A EDA permite a observacao do calculo e da
fistula bilioentérica, embora, neste caso, apenas tenha sido
possivel a identificacdo da fistula pelo estudo imagiologico.

Na maioria dos casos de SB descritos na literatura, o
tratamento é cirdrgico, consistindo na remocao do cal-
culo e da vesicula biliar e no encerramento da fistula
colecistoentérica’. Apesar disso, decidiu-se instituir inicial-
mente um tratamento médico, com resolucao sintomatica.
Uma vez que o calculo nédo tinha grandes dimensoes, a des-
compressao com sonda nasogastrica e a pausa alimentar
foram suficientes para reduzir o edema da mucosa e permitir
a eliminacéo do calculo por via intestinal.

No entanto, o doente apresentou posteriormente 2 reci-
divas sintomaticas. No ultimo episddio de internamento,
a identificacdo de varias Ulceras em DII/DIIl ndo obser-
vadas nas EDA anteriores por estenoses inultrapassaveis,
juntamente com os achados clinicos e imagioldgicos, foram
essenciais para a suspeita de DC duodenal e ileal. De sali-
entar que o espessamento do duodeno e ileo inicialmente
identificados na TC foram interpretados no contexto de
alteracdes inflamatdrias resultantes da impactacéo dos cal-
culos. As Ulceras do ileo distal identificadas na colonoscopia
e os achados histoldgicos constituiram os Gltimos dados para
o diagndstico definitivo de DC.

Existem raros casos na literatura mundial que descre-
vem a associacao da DC a ileus biliar, mas, em todos os
eles, a obstrucao ocorre no ileo distal, uma vez que é um dos
locais mais atingidos na DC e o que apresenta menor diame-
tro e peristaltismo. No nosso doente, a obstrucao ocorreu no
bulbo duodenal, o que podera ser explicado pelas alteracoes
inflamatorias mais pronunciadas a este nivel.

No primeiro episodio de internamento, o doente apre-
sentava sintomas com um tempo de evolucdo maximo de
2 meses. E possivel que as alteracdes inflamatorias
ja estivessem presentes ha mais tempo; no entanto,
as manifestacdes clinicas surgiram apenas aquando da
formacado de uma fistula bilioentérica e da impactagao do
calculo no bulbo duodenal.

A DC duodenal é incomum e apresenta manifestacoes cli-
nicas, endoscopicas e histologicas inespecificas. No exame
histoldgico, os granulomas nem sempre sao identificados.
No entanto, alteracdes inflamatorias inespecificas ou mesmo
uma biopsia normal nao nos deve fazer excluir uma DC.

A DC duodenal com envolvimento isolado é rara. Cerca
de 30% dos doentes com DC proximal ndo tém evidéncia de
envolvimento de outros segmentos intestinais, mas, com o
tempo, a maioria acaba também por apresentar atingimento
de segmentos distais, tal como verificado neste caso''.

O tratamento médico é a primeira op¢ao nos doentes
com DC duodenal sem sintomas obstrutivos'®. A presenca
de obstrucao requer um tratamento mais agressivo. Se os
tratamentos médicos, incluindo os bioldgicos, nao redu-
zirem os sintomas, a cirurgia deve ser considerada'.
A dilatacdo endoscopica também é uma opcao em esteno-
ses fibréticas curtas, sem sinais endoscopicos de atividade e
nao associadas a trajetos fistulosos'®. O nosso doente apre-
sentou uma boa resposta clinica a corticoterapia associada
aos imunossupressores, o que é explicado pelo significativo
carater inflamatério da estenose duodenal. Considerando
que a DC apresentava uma atividade moderada a severa,
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com localizacao duodenal e ileal, optou-se por fazer um
tratamento de inducdo da remissdao com corticoide e de
manutencao com imunossupressor.

A DC é uma patologia com formas de apresentagcao muito
diversificadas, dependendo da localizacdo da doenca, inten-
sidade da inflamacao, presenca de manifestacées intestinais
ou extraintestinais, razées que nos devem alertar para a
necessidade de manter um elevado indice de suspeita para
o seu diagnostico.

Salienta-se a forma de apresentacao atipica deste caso
de DC, em que o doente se apresenta com as manifestacoes
tipicas de SB - sintomas obstrutivos, fistula colecistoenté-
rica e calculos biliares ectdpicos. No entanto, a recidiva
da sintomatologia e uma investigacdo clinica mais atenta
e detalhada permitiram-nos o diagnostico final de DC.
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