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CASO CLINICO

Proctite isquémica aguda em doente
com factor V de Leiden
— a propdsito de um caso clinico
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RESUMO

A proctite isquémica aguda ¢ uma entidade patoldgica rara.

A resisténcia  proteina C activada por mutagio do factor V de Leiden ¢ a causa mais frequente de trombofilia hereditdria, embora
seja uma causa rara de colite isquémica.

Os autores apresentam um caso clinico de proctite isquémica aguda atribuivel a resisténcia a proteina C activada por mutagio do
factor V de Leiden, onde se real¢a a dificuldade na distingio clinica entre a proctite isquémica e outras entidades patolégicas.

Foi efectuada uma revisio da literatura sobre estes assuntos.
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ABSTRACT

Acute ischemic proctitis is a rare pathologic condition.

Resistance to activated protein C due to factor V Leiden mutation is the single most common cause of hereditary thrombophilia,
although a rare cause of ischemic colitis.

The authors present a clinical case of acute ischemic proctitis attributable to resistance to activated protein C due to factor V
Leiden mutation.

This case report illustrates the difficulties in making the clinical distinction between ischemic proctitis and other pathologic
entities.

The literature on the subject is reviewed.
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INTRODUCAO

A proctite isquémica aguda ¢ uma entidade pato-
l6gica rara.

Bharucha et al' fizeram uma revisio de todos os
casos de proctossigmoidite isquémica publicados na
literatura entre 1976 ¢ 1991, e s6 encontraram 10
casos (6 agudos e 4 crénicos) em 328 casos de isque-
mia célica. A maioria dos casos de proctite isquémica
eram secunddrios a radioterapia, intervengao vascular
prévia, cirurgia aorto-iliaca, vasculite ou hiperpla-
sia miointimal da veia mesentérica inferior!. Estas
intervengdes ou patologias podem comprometer a
irrigagao do recto levando a isquemia. Ainda menos
comum ¢ a ocorréncia de proctite isquémica espon-
tinea, que corresponde a menos de 2% de todos os
casos de colite isquémica.

A isquemia intestinal aguda pode ser uma conse-
quéncia de doenga vascular intrinseca, doenga sisté-
mica, fdrmacos ou procedimentos cirurgicos. Recen-
temente, numa tentativa de encontrar outros factores
que contribuam para o desenvolvimento de trom-
bose, a resisténcia a proteina C activada por mutagao
do factor V de Leiden tem sido alvo de investigagao
como marcador trombofilico importante?. Esta é cau-
sada por mutagio do gene da proteina do factor V
(substitui¢ao de Glu por Arg no aminodcido 506).

Apresentamos um caso clinico de proctite isqué-
mica aguda atribuivel a resisténcia a proteina C acti-
vada por mutagao do factor V de Leiden, num doente
do sexo masculino com 64 anos.

CASO CLINICO

Os autores apresentam o caso de um doente do
sexo masculino, 64 anos, raga caucasiana, natural e
residente no Funchal, com antecedentes de disli-
pidemia e esquizofrenia, habitualmente medicado
com sinvastatina, clozapina e diazepam. Recorreu ao
Médico de Familia por um quadro de dor abdominal
tipo célica e diarreia com 5 dias de evolugio, tendo
sido medicado com ciprofloxacina. 2 dias mais tarde

foi orientado para o Servico de Urgéncia do Hospi-
tal Dr. Nélio Mendonga por agravamento das quei-
xas dlgicas e por auséncia de normalizagao do trinsito
gastrointestinal. Ao exame objectivo apresentava-se
corado e hidratado, apirético e hemodinamicamente
estdvel, com dor e defesa a palpagdo no hipogastro e
fossa ilfaca esquerda, sem dor a descompressao. A ava-
liagao laboratorial revelou um hemograma normal,
INR e aPTT sem alteragoes, com elevagao da pro-
teina C reactiva (197,80 mg/L) e da CK (410 U/L).
Fez uma tomografia computorizada abdominopélvica
que revelou a presenga de espessamento da parede do
recto que se estendia ao sigméide e porcio distal do
c6lon descendente, traduzindo um provavel processo
de colite.

Efectuou uma colonoscopia de urgéncia, que mos-
trou alteragbes compativeis com proctite e colite
isquémica, sendo as lesoes biopsadas e enviadas para
estudo histolégico. O doente ficou internado no Ser-
vico de Gastroenterologia para tratamento médico,
mas ao 11° dia de internamento por agravamento do
quadro clinico, repetiu a tomografia computorizada
abdominopélvica e a colonoscopia, que mostraram
sinais de agravamento com risco de perfuragio. Foi
entdo transferido para o Servico de Cirurgia Geral e
programada cirurgia apds decisao multidisciplinar e
concordéncia do doente.

Devido a dificuldades técnicas (infiltragio ede-
matosa do recto baixo) que impossibilitavam a exci-
sa0 de todo o segmento intestinal necrosado por via
anterior, optou-se por uma ressec¢do abdominope-
rineal, que decorreu sem complicagbes peri-opera-
térias. Nao houve qualquer intercorréncia pés-ope-
ratéria e o doente teve alta hospitalar ao 13° dia de
pés-operatorio.

Apesar da profilaxia com heparina de baixo peso
molecular efectuada no periodo peri-operatério e
mantida durante todo o periodo de internamento, fez
um quadro de trombose venosa profunda no domici-
lio, sendo orientado pela Cirurgia Vascular para tera-
péutica em ambulatério.

Ao fazer pesquisa dos factores pré-trombéticos, foi
detectada resisténcia do factor V' a proteina C acti-
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vada secunddria a mutacio genética, tendo iniciado

anticoagulagio com varfarina.

Figura 1 — Tomografia abdominopélvica: espessamento da parede do
recto.

Figura 2 — Histologia da peca de ressec¢ao abdominoperineal (H.E.
100x): Na espessura da parede observam-se vasos sanguineos com
necrose da parede.

DISCUSSAO
A irrigacio do recto estd na dependéncia da arcada

marginal que ¢ irrigada no seu ter¢o superior pelo
ramo terminal da artéria mesentérica inferior, a cha-

@

mada hemorroiddria superior, e no seu te¢o médio e
inferior por ramos da artéria ilfaca interna ou hipo-
gastrica: a pudenda interna/ hemorroiddria inferior/
rectal inferior e um outro ramo inconstante: a hemor-
roiddria/rectal média, geralmente ramo da hipogis-
trica, por vezes ramo da mesentérica inferior. Esta rica
rede colateral pode explicar porque o recto é normal-
mente poupado na colite isquémica, e a raridade da
sua ocorréncia na literatura.

O mecanismo exacto da proctite isquémica aguda
permanece desconhecido. A vasoconstri¢ao fisiolé-
gica, secunddria a hipovolémia central moderada,
pode explicar parcialmente a ocorréncia de proctite
isquémica aguda'.

O factor V ¢ uma glicoproteina que funciona com
um co-factor do factor X, formando o Complexo
Protrombinase, responsdvel pela activagio da pro-
trombina em trombina, que por sua vez é responsi-
vel pela formagao de fibrina a partir do fibrinogénio.
A proteina C actua ao nivel da fibrindlise, através da
degradacao dos factores Va e VIlla da cascata da coa-
gulacdo. Estudos recentes mostraram que 11 a 20%
dos eventos trombdticos venosos agudos sdo causados
por resisténcia a proteina C activada’®. A mutagio fac-
tor V Leiden com consequente resisténcia a proteina
C activada tem sido associada com acidente vascular
cerebral, trombose da artéria mesentérica, trombose
da veia retiniana, lesoes placentdrias, sindrome de
Budd-Chiari e muitas outras condi¢bes trombdticas.
No entanto, ap6s uma revisao da literatura internacio-
nal, apenas foram encontrados dois casos de isquemia
do intestino delgado? e unicamente um caso de colite
isquémica, secunddrios a mutagao factor V Leiden.

A apresentagio clinica da proctite isquémica aguda
pode ser inespecifica e muitas vezes enganadora, uma
vez que estes doentes apresentam-se frequentemente
com dor nos quadrantes abdominais inferiores, diar-
reia sanguinolenta, proctalgia e erosao da mucosa rec-
tal. Este tipo de apresentagio é também frequente na
doenca inflamatéria intestinal, colite pseudomembra-
nosa e neoplasia, sendo muito dificil a distin¢ao entre
estas entidades patoldgicas, necessitando amitde de

confirmagio histolégica’.

Proctite isquémica aguda em doente com factor V de Leiden — a propésito de um caso clinico

71



Em conclusio, a mutacao factor V Leiden é uma
causa rara de isquemia cdlica. O nosso caso clinico é
também insélito devido a localiza¢ao rectal do pro-
cesso isquémico e & apresentagao clinica tardia desta
mutagio (sexta década de vida).

O diagnéstico clinico da proctite isquémica ¢ difi-
cil, devido a sua raridade e porque a sua apresentagao
clinica pode mimetisar muitas outras entidades pato-
légicas. E necessirio um elevado indice de suspeigio
e ter em mente esta causa rara de colite isquémica,
sobretudo quando nio existe outra causa Gbvia.

O rastreio genético dos familiares do doente pode
ser importante para identificar aqueles que tém um
risco aumentado de desenvolver no futuro, fenéme-
nos trombdticos arteriais ou venosos. Os individuos

heterozigéticos sem histéria prévia de trombose,
devem evitar os anticoncepcionais orais e a terapéutica
hormonal de substituicao, nio estando recomendada
nenhum tipo de profilaxia farmacoldgica, excepto na
presenca de factores de risco circunstanciais (cirurgias
de alto risco e nas seis semanas de pds-parto). A anti-
coagulagio de longa duragao, com varfarina ou hepa-
rina de baixo peso molecular (grdvidas), poderd estar
recomendada nos individuos com episédios trombé-
ticos recorrentes, nos individuos com outros distdr-
bios trombofilicos concomitantes ou nos individuos
homozigédticos.

Neste doente a varfarina foi instituida sobretudo
com intuito preventivo (prevengao da progressao da
trombose e de novos episddios).
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