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Pigina da

Sociedade Portuguesa de Cirurgia

Eduardo Barroso

Presidente da Sociedade Portuguesa de Cirurgia

Caros colegas, membros da SPC

Quiseram vocés, os sécios da nossa Sociedade Portuguesa de Cirurgia (SPC), aceitar a proposta da anterior
Direcio, presidida pelo Prof. Jorge Maciel, e eleger-me como Presidente para o biénio de 2016/ 2018.

E tradi¢do da nossa SPC que estes biénios sejam sucessivamente rotativos pelas trés grandes zonas do Pais, o
Norte, o Centro e o Sul. Como no Sul do Pais, incluindo Lisboa existiam mais cirurgides seniores com capacidade
e mérito para serem eleitos Presidentes, muitos dos que eu conheci acabaram por nunca ter tido essa oportunidade.
Recorrendo apenas a minha meméria, Rui Camara Pestana, meu querido chefe e Pai cirtrgico nio o foi, como
nao o foram, Cabrita Carneiro, Anténio Galhordas, Balcao Reis, Botelho de Sousa, Horécio Flores, Borges de
Almeida, Candido da Silva, Botelho de Sousa, Diaz Gongalves, Jodo Pena e muitos outros. Se apenas falo do sul,
regido a que pertenco apenas para realcar que eu proprio tive de esperar até a tltima oportunidade para poder
ser proposto e depois eleito, jd que na préxima vez que couber a regido sul escolher um presidente, j4 estarei
reformado. E eu confesso, até pelo meu curriculum dentro da SPC, e também fora dela que gostaria de poder
ser reconhecido pelos meus pares, como tendo a competéncia e porque nio dizé-lo o prestigio necessirio para
poder ser proposto e depois eventualmente eleito. Outros por certo haveria, mas sinto que até eles concordaram
com a minha eleicio.

Sou desde sempre um defensor acérrimo, mas nao fundamentalista da sub-especializacio na Cirurgia Geral,
sobretudo em algumas dreas onde a nossa dimensio de Pais, ndo permite a existéncia de muitos casos de
determinadas doencgas mais raras e, posteriormente um ainda maior defensor da necessidade para determinadas
doengas ditas cirtrgicas, sobretudo oncoldgicas, de abordagens multidisciplinares imprescindiveis.

Vi com enorme prazer e grande esperanga, o aparecimento do conceito de Cirurgia de Precisdo, que contempla
neste novo paradigma, e para muitas dreas da chamada cirurgia geral, aquilo para que forcosamente a nossa
querida especialidade tem de caminhar.

A época do cirurgiao isolado, que tudo faz e quer fazer bem, independentemente das suas qualidades técnicas
e cientificas, acabou. Os nossos doentes exigem hoje, felizmente, oportunidades méximas de sobrevivéncia e

qualidade de vida a curto, médio e longo prazo. E nés cirurgides temos a obrigacao de lutar por criar as condigoes
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técnicas, infraestruturais, funcionais e humanas, nos nossos hospitais, que possam dar aos nossos doentes os
melhores tratamentos.

Quero agradecer a todos os colegas que permitiram ser eu o vosso Presidente nos préximos dois anos.
Agradecer também aqueles que comigo foram eleitos para, em conjunto, tentarmos fazer, pelo menos tao bem
os que nos precederam fizeram. Espero que entendam e compreendam que elegeram alguém, que se sub
especializou em trés ou quatro dreas dentro da Cirurgia Geral, que apesar de tentar nio as privilegiar, até pela
importincia que todas as outras dreas tém, sobretudo na formagao dos mais novos, pode haver aqui e ali, um
chamar da aten¢ao para algumas dreas que a cirurgia geral tem desvalorizado e que eu entendo serem fundamentais
manter na nossa esfera de a¢ao, como sejam a transplantagao de 6rgaos abdominais, desde a vertente da colheita
até 4 implantagao dos mesmos.

A formagao dos jovens cirurgioes, a importincia dos Centros de referéncia, a Cirurgia de Precisio, e o
transplante de 6rgaos abdominais, serao quatro dos temas fundamentais para estes dois anos de mandato. Sobre
a importincia que pretendo dar a estes quatro grandes temas, tentarei primeiro convencer os meus pares da
dire¢ao, que ao conhecerem tdo bem a minha vida profissional, a minha personalidade, e 0 meu curriculum
dentro da SPC, certamente nao estariam a espera de outra coisa. Tal como eu aceitarei de bom grado, outros
temas que achemos também fundamentais para o prestigio cientifico da nossa SPC.

A nossa primeira reuniao plendria, a realizar em Lisboa na nossa sede, foi a 28 de Maio, (um pouco tarde
dado um problema clinico que me aconteceu) e dela faremos um primeiro exaustivo comunicado sobre tudo o
que decidirmos. Teve uma ordem de trabalhos extensa, onde as propostas para este primeiro ano de mandato
foram discutidas, pelo que haverao mudangas e novidades para breve.

Para aqueles que me conhecem pior, sobretudo para os mais novos, penso ser importante saberem o que
penso das diferentes fases do prazer de ser cirurgiao e da minha paixao pela cirurgia. Sempre ao servigo dos nossos
doentes, mas criando condigdes para manter e até aumentar a nossa motivagao.

Estes sao temas que reputo de muito importantes. Por esse motivo foram esses temas que escolhi para a base
da minha Presidencial Adyess, teito em Atenas, quando era o Presidente da ESA (European Surgical Association)
e publicado no Annals of Surgery em Novembro de 2014 (Annals of Surgery: 2014;260(5):717-720)
— http://www.medscape.com/viewarticle/836034.

E um testemunho de carreira que convido todos a ler.

Recebam um abrago grato e amigo do vosso Presidente, que tudo fard para nao vos desiludir.

Correspondéncia: Data de recepgiio do artigo:

EDUARDO BARROSO 09-02-2016

e-mail: ebarroso@hccabral.min-saude. pt

( ; Eduardo Barroso
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Editorial

Jorge Penedo
Editor Chefe da Revista Portuguesa de Cirurgia

O burnout e os cirurgioes

Burnout élﬂﬂl surgeorns

A chamada Sindrome de Burnout surge na literatura cientifica na década de 70 do século passado tendo os
EUA como seu ponto de origem (Herbert Freudenberger — 1974).

A sua defini¢ao mais assumida é a formulada em 2001 por Maslach e associa um esgotamento psico-social
associado a uma marcada frustracio com o trabalho.

Desde hd alguns anos que esta Sindrome ganhou foros de cidadania na sociedade portuguesa onde se inclui a
classe médica em geral e a cirtrgica em particular. Uma realidade mais marcada nos tltimos anos. Anos de crise
financeira grave em que toda uma sociedade se encontrava amargurada e algo “perdida’.

A relevincia medidtica e social deste tema associada 2 sua relevancia clinica levou mesmo a Ordem dos
Meédicos a lancar um estudo nacional sobre o Burmout na classe médica. E tao relevante deve ser o tema
que, para além deste inquérito nacional, a Secgio Regional do Centro da mesma Ordem langou um outro
inquérito.

Porqué falar aqui deste tema?

Porque estamos a cair num perigoso delirio esquizofrénico.

A continuar o atual cendrio que tem vindo a desenvolver-se, muito em breve chegaremos a conclusio que
todos nds estamos em burnout.

A coincidéncia entre burnout e o stress inerente a nossa profissao tem vindo a assumir uma perigosa confusio.

Todos nds estamos em stress cada vez que operamos um doente. Um stress positivo que nos faz vibrar
perante o combate com a doenga que vamos personalizar.

Todos nds estamos em stress cada vez que surge uma complicagao com um dos nossos doentes. Um stress
resultante da vertente humanista da nossa atuacio e da nossa imensa preocupagio com os nossos doentes.

Todos nds estamos em szress quando fazemos 24 horas de urgéncia. Um stress que decorre de uma tradigio

de anos de que as urgéncias cirdrgicas so feitas em periodos de 24h.
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Todos nés estamos em stress quando nao nos é possivel contar com as condi¢oes ideais para o exercicio da
nossa atividade. Mas todos entendemos que nao hd solugdes mdgicas. Seja no setor publico ou no privado.

Todos nés estamos em stress quando vemos a nossa lista de espera aumentar e nao podemos operar por falta
de anestesistas ou por falta de enfermeiros. Mas hd que perceber que estes problemas terao que ter novas solucoes
a curto e médio prazo.

Todos nés estamos em szress quando utilizamos uma técnica pela primeira vez ou usamos um novo dispositivo
que nao conhecemos tao bem. Um stress positivo porque decorre do prego que pagamos por queremos
permanentemente sair da nossa zona de conforto.

Todos nds estamos em stress por muitos outros motivos. Stresses associados A nossa profissio. Uma profissio
que amamos. Uma profissio que tem dias melhores e dias piores. Tal como a vida em geral.

Querer confundir esse stress com burnout é um caminho perigoso. Um caminho que no limite pode levar a
que os numeros sejam tao elevados que se pode questionar o estado de satide dos médicos. Um caminho que
pode levar mesmo a que haja uma perda de confianga dos nossos doentes.

Claro que existe burnout na nossa profissio. Como existem diabetes, tumores ou hipertensao. Mas nio
queiramos que, a viva for¢a, toda uma classe esteja em burnout como forma de solicitar mais direitos ou mais
condigoes.

Ha caréncias, problemas de financiamento, desacertos organizativos, parcos ordenados e uma sociedade que
toda ela tem motivos para se lamentar. H4 novos problemas para os quais ainda nao encontrdmos as melhores
solucoes

Tudo isso devemos combater e encontrar novas solugoes. Enquanto cidadaos activos e participativos e
enquanto profissionais que se querem parte de uma elite responsével por fazer mudar Portugal.

Sem que seja necessdrio adoecer a classe.

Por mim, prefiro estar sauddvel mental e fisicamente,

Jorge Penedo

Correspondéncia:

JORGE PENEDO

e-mail: editorchefe@spcir.com

( ; Jorge Penedo
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ARTIGO ORIGINAL

Aplicacio do Indice LRINEC (Laboratory
Risk Indicator for Necrotizing Fasciitis)
na distin¢ao entre infeccoes complicadas
da pele e tecidos moles e infecgoes
necrotizantes

LRINEC Score (Laboratory Risk Indicator for Necrotizing
Fasciitis) in differentiation between complicated skin and soft
tissue infections from necrotizing infections

Aline Estela Medeiros Gomes', Milene Raquel Sd =

Maria da Concei¢ido Guedes Marques®, Luis Filipe Pinheiro*

!Interna do 6.° ano de Cirurgia Geral, 2 Interna do 3.° ano de Cirurgia Geral,

3 Assistente Graduada de Cirurgia Geral, 4 Director de Servigo

Servigo de Cirurgia 1 do Centro Hospitalar de Tondela — Viseu, E.PE.

RESUMO

A infeccio necrotizante ¢ a forma mais grave de infecgao da pele e dos tecidos moles, rapidamente progressiva e frequentemente letal
se ndo for diagnosticada e tratada precocemente. No entanto, num estadio inicial, a clinica é semelhante as outras infec¢des da pele e
tecidos moles graves, e o diagndstico baseia-se essencialmente num elevado nivel de suspeicao. O indice de LRINEC (Laboratory Risk
Indicator for Necrotizing Fasciitis) foi elaborado para avaliar o risco de um doente estar a desenvolver uma infec¢io necrotizante, e deste
modo ser um instrumento Util nesta fase inicial. Os autores propuseram-se a realizar um estudo retrospectivo de todas as infec¢oes da
pele e tecidos moles complicadas admitidas em internamento entre Outubro de 2004 ¢ Outubro de 2009. Neste periodo foram ad-
mitidos 327 doentes com infec¢des complicadas, dos quais 313 apresentavam infecgbes complicadas ndo necrotizantes e 14 infecgoes
necrotizantes. O {ndice de LRINEC foi aplicado a 282 doentes mostrando, nesta série, que este seria um instrumento valido e com
elevada sensibilidade (92,8%) para o diagndstico das infeccoes necrotizantes.

Palavras Chave: Fusceite necrotizante, LRINEC, infeccio da pele e tecidos moles.

ABSTRACT

Necrotizing infection is the most severe type of skin and soft tissue infection. Due to its rapidly progressing feature and to its non-ear-
lier diagnostic and treatment is a life-threatening emergency. However, in an initial stage, clinical manifestations are similar to others
skin and soft tissue infections and, the diagnosis is mainly based on high level of suspicion. The LRINEC (Laboratory Risk Indicator for
Necrotizing Fasciitis) score was created to evaluate the eventual risk that a patient have to develop a necrotizing infection and so to be an
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N




useful tool to apply in the early stages of the disease. A retrospective review was performed on patients admitted in our unit, between
October 2004 and October 2009, with skin and soft tissue infections. During that period, a total of 327 patients were hospitalized
with complicated infections, which 313 had complicated non-necrotizing infections and the remaining 14 had necrotizing type. The

LRINEC score was applied to 282 patients. A high sensitivity, around 92,8%, is presented, which allows to demonstrate that this is a

valid tool in our series of patients for the diagnosis of necrotizing infections.

Key words: Necrotizing fasciitis, LRINEC, skin and soft tissue infection.

INTRODUCAO

As infecgoes da pele e tecidos moles (IPTM) sao

frequentes, 2

no entanto o grupo que mais preocupa
o clinico é o das infeccoes necrotizantes (INec) dado
serem raras, de progressao fulminante e com elevada
taxa de morbimortalidade.>*

Existem na literatura intimeras classificacoes. Den-
tre elas, a classificagao da Food and Drug Administra-
tion , segundo a qual as infecges sdo estratificadas de
acordo com o grau de gravidade e localiza¢io. Sendo
assim, as infecgoes podem ser divididas em dois gran-
des grupos, as infeccoes da pele e tecidos moles nao
complicadas e as complicadas.?>©

As infecgoes complicadas (IC) constituem um dos
motivos mais frequentes de internamento hospitalar.
A este grupo pertencem as infecgdes necrotizantes que
se destacam pela sua fisiopatologia e viruléncia. Por
este motivo alguns autores dividem as infec¢des com-
plicadas da pele e tecidos moles em nao necrotizantes
(INN) e necrotizantes (INec).?>% Num estadio ini-
cial ¢ dificil distinguir clinicamente a infec¢io necro-
tizante das restantes, exigindo um elevado indice de
suspeita diagndstica.

Wong et al’ publicaram em 2004 um indice de
risco de infec¢io necrotizante (LRINEC). (quadro I)
Este indice apoia-se em resultados laboratoriais do
doente na admissao, e mostrou ser util na distingao
entre infeccoes nio necrotizantes, que respondem
bem ao tratamento médico, das infec¢oes necrotizan-
tes que, para além do tratamento médico, necessitam
também de desbridamentos cirdrgicos agressivos e

imediatos.” 12

Quabro I — Indice de LRINEC (Laboratory Risk Indicator for Ne-

crotizing Fasciitis)

Dados laboratoriais Pontuagao

PCR 2 150 mg/ml 4
Leucdcitos

1525/ mm? 1
> 25/ mm?3 2
Hemoglobina

*11.0-13.5 g/dL 1
°<1lg/dL 2
Sédio sérico < 135 mEq/L 2
Creatinina sérica> 1.6 mg/dL (141 mmol/L) 2
Glicose sérica> 180 mg/dL (10 mmol/L) 1

Total < 5 pontos indica baixo risco (< 50% de probabilidade) de INec;
6 -7 pontos risco intermédio (50%-75% de probabilidade) de INec; 28
elevado risco (75% de probabilidade) de INec.

Dados de Wonget al®, Anayaand Dellinger(lo) and Puvanendran et al®3

OBJECTIVOS E METODOS

Os autores pretenderam aplicar o indice de LRI-
NEC ao risco de INec, com a finalidade de se avaliar
se este pode ser usado como instrumento que permita
melhorar a acuidade diagndstica das infecgdes necro-
tizantes na admissao no Servigo de Urgéncia. Assim
sendo, avaliaram-se retrospectivamente os processos
clinicos de todos os doentes internados, no periodo
compreendido entre Outubro de 2004 e Outubro de
2010, com o diagndstico de infeccao da pele e tecidos
moles no Servigo de Cirurgia 1 do Centro Hospitalar

( ; Aline Estela Medeiros Gomes, Milene Raquel Sd, Maria da Conceigio Guedes Marques, Luis Filipe Pinbeiro
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Tondela- Viseu. Seguindo a classificagio da Food and

3,5,6

Drug Administration, os dados recolhidos foram

agrupados em dois grupos:

— infecgoes ndo complicadas: abcessos simples, furin-
culo, impetigo e celulite superficial

— infecgoes complicadas: infecgbes que envolvem
os tecidos mais profundos, que necessitam de
intervencio cirtrgica (Glceras infectadas, quei-
maduras infectadas, abcessos profundos) ou com
co-morbilidades que complica o tratamento da
infec¢ao (diabetes mellitus, doenca arterial peri-

férica, insuficiéncia renal crénica, etc.).>>8

Foram excluidos da nossa série os doentes com
infec¢do da ferida operatéria, abcesso perianal e quisto
pilonidal infectado.

Foi realizada uma anélise descritiva ao grupo de
dados das infec¢des complicadas o qual foi ainda
subdividido em infeccoes nao necrotizantes (INN) e
necrotizantes (INec). A andlise comparativa dos dados
nao foi efectuada por nio contemplar um ndmero de
casos estatisticamente significativo para as infeccoes
necrotizantes. As varidaveis estudadas foram: sexo,
idade, patologias associadas, dias de internamento,
febre na avaliagao inicial, antibioterapia oral prévia,
estudo microbioldgico, tratamento e mortalidade.
Calculou-se o LRINEC com os dados laboratoriais
obtidos dos processos, com posterior avaliagio de
teste diagnostico.

RESULTADOS

Entre Outubro de 2004 ¢ Outubro de 2009 foram
internados 365 doentes com o diagnéstico de infec-
¢oes da pele e tecidos moles. Este nimero representa
3,94% dos internamentos neste periodo. Diagnosti-
caram-se 38 infec¢oes nao complicadas, 313 infecgoes
complicadas nao necrotizantes (INN) e 14 infecgoes
necrotizantes (INec). As infec¢oes nao complicadas
eram maioritariamente celulites superficiais. A distri-
buigao de cada grupo porano estd descrita no quadro II.

@

Quabro II — Doentes internados por infecgoes da pele e tecidos moles

complicadas
Ano INC INN INec
Out/Dez 2004 3 19 0
2005 7 52 1
2006 12 70 0
2007 10 66 2
2008 4 59 6
Jan/Out 2009 2 47 5
Total (%) 38(10%) 313(86%) 14(4%)

INN (infec¢bes nao necrotizantes); INec ( infec¢bes necrotizantes)

Procedeu-se a anélise entre os dois grupos de infec-
¢oes complicadas, num total de 327 doentes (qua-
dro III). Verificaram-se vdrias semelhangas entre
ambos: média de idade (63-65 anos), predominancia
do sexo masculino e cerca de 28-29% dos casos jd
haviam sido medicados com antibiético oral no domi-
cilio, sem melhoria ou mesmo agravamento clinico.
Entre 36 244% dos doentes tinham a admissao tempe-
ratura igual ou superior a 37,5°C. A porta de entrada
da infecgio apenas foi identificada em 169 casos, dos
quais 7 desenvolveram infecgao necrotizante.

Os doentes internados com infecgoes complicadas
nio necrotizantes apresentavam como patologia asso-
ciada: diabetes mellitus (38%), hipertensao arterial
(35%), insuficiéncia venosa (20%), patologia cardiaca
(9%). No entanto no grupo dos doentes internados
por infec¢do necrotizante constatou-se que o alcoo-
lismo era a patologia predominante (20%), seguido da
patologia cardiaca (16%), hipertensao arterial (16%),
e por fim, diabetes mellitus (8%). Neste grupo quatro
doentes nio apresentavam co-morbilidades.

Apenas se conseguiram obter dados sobre exame
microbioldégico em 42 dos 327 doentes, pelo que nio
podemos inferir sobre os agentes bioldgicos patogé-
nicos. Em relagao a antibioterapia usada no interna-
mento, a terapéutica de largo espectro foi a preferida,
com o recurso a carbapenemes (76%), seguindo-se a
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Quabro III — Caracterizagao da amostra

Infecgdo complicada
(n total = 327)

Quabro IV — Tratamento cirtirgico

Infecgao complicada

(n total = 327)

INN ( infeccoes nio necrotizantes); [Nec (infec¢des necrotizantes)

amoxicilina-dcido clavulanico (12%) e a ciprofloxa-
cina (8%).

A média de dias de internamento foi de 8,61 dias
(INN) versus 44,5 dias (INec). De referir ainda que
metade dos doentes com INec estiveram internados
na Unidade de Cuidados Intensivos.

O tratamento cirdrgico (quadro IV), contemplou
a drenagem de abcessos, desbridamento de tecidos,
fasciotomias e amputacoes. Foi realizado em 79 dos
casos de INN (25,2%), a maioria procedimentos
simples ou amputagdes por infecgio dos membros
inferiores. No grupo das INec 12 doentes (85,7%)
necessitaram de tratamento cirtrgico, todos desbri-

INN INec INN INec
(n=313) (n=14) (n=313) (n=14)
Meédia de Idade (anos) 65.28 63.5 Clhuzhs (171\1917 2(151/;/:))/2)) (Illje/c 8(;1/70{)(2)
Sexo (n/%) ’ ’
d 175/55,9% 11/78,6% Drenagem de abcesso 23 0
Q 138/44,1% 3/21,4% Desbridamento de tecidos 14 9
Co-morbilidades (n/%) Fasciotomia 1 3
DM 120/38% 2/ 14% Amputagbes minor 25 1
HTA 109/35% 4/29% Amputagdes major 16 0
Insuf. Venosa 62/20% - Orquidectomia 0 2
Patologia Cardiaca 28/9% 4/29% Colostomia 0 1
Alcoolismo 15/4,8% 5/ 35,7% Cirurgia reconstrutiva 3 9
Trauma 19/6,1% 1/4% INN (Infeccbes ndo necrotizantes); INec (Infecgdes necrotizantes).
Sem co-morbilidades 0 4/ 29%
Outras 103/33% 51/35,7%
Febre a4 admissio (n/%) 139/44,4% 5/35,7%
Antibloterapia prévia (n/%) yp— p— damer%tos cirﬁrgico.s alargados. Nove .destes doentes
necessitaram de re-intervengdes cirurgicas, quer para

Média dias de internamento 8.6 44,5 novo desbridamento de tecidos necrosados, quer para

posterior cirurgia reconstrutiva. Os dois doentes deste
grupo que nao foram operados faleceram por choque
séptico no dia da admissao, e o diagndstico de infec-
¢ao necrotizante feito por bidpsia pés morte.

A mortalidade global (quadro V) foi de 9 doen-
tes (2,75%), sendo que quatro casos pertenciam ao
grupo INN (1,28%) e cinco ao grupo INec (35,71%)
(quadro IV). Neste ultimo grupo 3 doentes faleceram
nas primeiras 24 horas.

Os autores apenas obtiveram dados suficientes para
o cilculo do indice LRINEC em 282 doentes: infec-
¢oes necrotizantes (14 doentes) e infeccoes nao necro-
tizantes (268 doentes). Para a sua validac¢io avaliou-se
o risco a entrada para infec¢io necrotizante (score> 06).
Obteve-se uma sensibilidade elevada de 92,8% mas
uma especificidade baixa de 31,3%. O valor preditivo
positivo foi de 13,4%, o valor preditivo negativo de

99,5%. ¢ a acuidade de 69,9% (quadro VI).
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Quapro V — Mortalidade

Infecgao complicada

(n total = 327)

INN INec

(n=313) (n=14)
Mortalidade (total) (n/%) 4/1,3% 5/ 35,7%
Tratamento cirtirgico (n/%) 1/ 0,03% 3/21,4%
Tratamento médico (n/%) 3/0,09% 2/14,3%

Ao tratamento médico correspondem todos os doentes que nao foram
operados.
INN (infec¢bes nao necrotizantes); INec (infeccoes necrotizantes)

Quabro VI — Validagao do LRINEC

Pontuagao INN (268) INec (14) Total
>6 84 13 97
<5 184 1 185
Total 268 14 282

Sensibilidade = 92,8%

Especificidade = 31,3%

VPP= 13,4%

VPN=99,5%

Acuidade = 69,9 %

LRINEC (Laboratory Risk Indicator for Necrotizing Fasciitis); INN
(infec¢oes nao necrotizante); INec (infeccoes necrotizantes); VPP (valor
verdadeiro positivo); VPN (Valor verdadeiro negativo).

DISCUSSAO

As infecgdes da pele e tecidos moles englobam
vérias entidades. Podem localizar-se na epiderme,
derme, tecido subcutineo, fiscia ou musculo.®13 A
sua etiologia, as manifestagoes clinicas e a sua gravi-
dade podem ser muito diversas.>®%13

Tratam-se de infecgoes comuns sendo que a grande
maioria apresenta uma gravidade ligeira a modera-
da.! No entanto observou-se num estudo, sobre a

admissao hospitalar destas entidades nos EUA (entre

?

2000 e 2004), um aumento de 29% das infeccoes
graves.'1> As infecgbes necrotizantes ocorrem em
cerca de 0,04 casos por 1000 individuos/ano, com
aumento da sua incidéncia nas tltimas duas déca-
das.6:10,16-18

No nosso estudo verificamos que a taxa de inter-
namento desta entidade tem um peso de cerca de 4%
da globalidade dos internamentos, e que as infec¢oes
necrotizantes tém vindo a aumentar. O dogma de que
cada cirurgido tem contacto com apenas um destes
casos em toda a sua vida profissional parece estar a ser
refutado.!”

Existem vdrias classificages das infeccoes da pele
e tecidos moles baseadas na profundidade da infec-
a0, etiologia, localizacdo anatémica, fisiopatologia,
gravidade local e sistémica, etc, sendo a terminologia
muitas vezes confusa.!®!315 A classificacio ideal para
o cirurgiao, serd aquela que face aos dados da histéria
clinica, exame fisico e exames complementares o aju-
dem a estabelecer um diagnéstico e a melhor definir a
estratégia terapéutica.

A divisao em infecgoes complicadas e nido com-
plicadas da pele e tecidos moles é uma classificagao
descrita em 1998 pela Food and Drug Administration
(FDA) para o desenvolvimento de drogas antimi-
crobianas pela inddstria farmacéutica, e revista em
2010.3515) Os critérios de inclusio em cada grupo ja
foram referidos previamente. A escolha desta classi-
ficagao permitiu-nos agrupar os casos pela sua gra-
vidade. As infecgbes necrotizantes (fasceite necroti-
zante, miosite e gangrena) sio infec¢des complicadas
normalmente abordadas a parte, por serem raras e
com uma evolucio fulminante.>>815

Os critérios para internamento hospitalar das
infeccoes da pele e tecidos moles sao a vigilincia de
situagdes potencialmente graves, a presenca de sinais
de gravidade local e/ou sistémica, a administragao de
antibioterapia endovenosa e eventualmente necessi-
dade de desbridamentos, drenagens ou amputagoes
pelo cirurgiao.

A infec¢io necrotizante é um tipo de infecgao que
impoe um diagnédstico e tratamento precoce pois
em poucas horas pode ser fatal. O seu diagnéstico é
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essencialmente clinico, e, tal como j4 referido, a difi-
culdade estd em distinguir no estadio inicial as infec-
¢oes necrotizantes das nao necrotizantes, uma vez que
a clinica inicial é muito semelhante.

As infecgbes necrotizantes sio observadas mais
frequentemente no sexo masculino (2 a 3:1) e entre
os 38-44 anos. Baseando-nos no exame microbiolé-
gico podemos distinguir trés tipos de infec¢io necro-
tizante.> O tipo I é geralmente provocada por uma
infec¢do polimicrobiana (aerdbios e anaerébios),
como o Clostridium e o Bacteroides, que agem siner-
gicamente na propagac¢ao da infecgao. Neste tipo de
infec¢do, as localizages mais frequentemente impli-
cadas s30 o tronco e o perineo e estd associada a facto-
res de risco como imunodepressao, diabetes mellitus,
doenga vascular periférica, obesidade, insuficiéncia
renal crénica e alcoolismo. O tipo II estd associado
ao Streptococcus B-hemolitico do grupo A (podendo
ou nao estar presente o S. aureus) que produzem exo-
toxinas A,B,C, estreptolisina O e superantigénios que
propiciam a necrose dos tecidos. As estirpes associa-
das a proteina M-1 e M-3 sio as mais virulentas.!”-2!
Este tipo de infec¢ao atinge mais os membros e o
tronco. Habitualmente verificam-se em doentes mais
jovens, muitas vezes saudiveise imunocompetentes.(zz)
A porta de entrada pode nio ser identificada, ou
ainda haver uma histéria de trauma minor ou cirur-
gia recente.??

O tipo III é causado por bactérias gram-negativas
de origem marinha, habitualmente V. vulnificus.?

O diagnoéstico assenta essencialmente num elevado
grau de suspeicdo clinica. Apés a invasdo dos tecidos
pelos agentes patoldgicos sio produzidas toxinas e
enzimas, como a hialuronidase, colagenase, estrep-
toquinase e lipase que levam a necrose dos tecidos e
trombose de vasos. Isto impede os habituais mecanis-
mos de destrui¢ao oxidativa e a chegada do antibi6-
tico, levando a uma rdpida propagagao da infecgio
através da fascia. A necrose do tecido subcutineo e
pele surge mais tarde, isto ¢, a presenga de sinais cuta-
neos de infecgio. 2324
Foram descritos localmente 3 estadios, conforme a

progressdo da doenga. No estadio 1 surge dor intensa

e endurecimento que nio corresponde ao eritema que
se observa. No estadio 2 surgem vesiculas e bolhas.
No estadio 3 surge a necrose cutinea, crepitagio e
anestesia. O estadio 2 e 3 representam uma fase avan-
cada da infeccio. Sistemicamente pode surgir febre,
hipotensao, choque e faléncia multiorganica. A dis-
crepancia entre sinais e sintomas é também um alerta
para a gravidade da infecgao.!%-20-22:25

O estudo laboratorial, dependendo dos autores,
engloba os parimetros analiticos envolvidos na res-
posta sistémica a infec¢o. As guidelines dao indica-
¢ao que num doente com sinais locais e sistémicos
deverio ser efectuadas hemoculturas e culturas de
tecido com aspiragio por agulha ou bidpsia. No
entanto nem sempre so fdceis de obter e os resulta-
dos demoram virios dias. A biépsia com exploragio
cirtrgica de tecido da fdscia e masculo que mostram
necrose é diagnéstica.”-19-20-20

Os exames complementares de diagnéstico de ima-
gem (Radiografia, Tomografia Computorizada e Res-
sonincia Magnética) podem ser tteis a0 mostrar ar
ou edema da fiscia, indicativo da gravidade da situa-
(H0.6:2628

O tratamento passa por medidas de ressuscitagao e
suporte, antibioterapia endovenosa de largo espectro,
profilaxia do tétano e cirurgia.!*2%2

O tratamento cirtrgico deve ser imediato. Compre-
ende um desbridamento de todos os tecidos necrosa-
dos, podendo mesmo haver a necessidade de realizar
amputagdes. Por outro lado, e para evitar o sindrome
de compartimento, muitas vezes o doente tem que
ser submetido a realizagio de fasciotomias. Podem
ser necessarios desbridamentos cirtrgicos seriados até
haver um controlo da infec¢ao. Faz parte do tratamento
maximizar o estado nutricional destes doentes dado
o elevado estado catabdlico. Alguns autores propdoem
ainda a oxigenoterapia hiperbdrica para as infecgoes
por Clostridium e outros a administra¢ao de imuno-
globulina endovenosa nas infecgoes por S. B-hemoli-
tico ou S. aureus. A segunda fase do tratamento passa
pela cirurgia reconstrutiva e pela reabilitagio.!*-23-29-32
Quer devido 2 infecgao necrotizante, a agressi-

vidade cirtrgica ou ao longo internamento destes
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doentes, a morbilidade ¢ elevada (cerca de 30% a
80%).19-21:3234 No entanto se diagnosticada preco-
cemente e com intervengao cirtirgica imediata pode
diminuir para os 10%. A unica varidvel preditiva de
sobrevida é o desbridamento cirtrgico precoce.?
Uma vez que o diagnéstico de infecgao necrotizante
¢ dificil em tempo atil Woung et al. desenvolveram
um indice para estimar o risco de desenvolvimento
de fasceite necrotizante — Laboratory Risk Indicator
for NeCrotizing Fasciitis (LRINEC). (quadro I) Deste
modo pretendiam conseguir uma triagem destes
doentes a admissao hospitalar para uma exploragio
cirrgica precoce, usando para isso valores labora-
toriais ( PCR, Leucécitos, Hemoglobina, Glicose e
Creatinina). Estratificaram o LRINEC em 3 grupos:
<6 — risco baixo, 6 a 7 — risco intermédio e >7 — risco
alto. Para um total > 6 pontos, obtiveram uma elevada
sensibilidade com um valor preditivo positivo de 92%
e uma elevada especificidade com um valor preditivo

9:10,12.33,3637 Estudos posteriores

negativo de 96%.
contradizem esta elevada sensibilidade (59,2 — 80%)
e especificidade (67- 83,8%).3%38 Embora seja usado
frequentemente, nao foi validado prospectivamente,
pelo que as recomendagdes sao que seja usado e inter-
pretado como mais um dado para o diagnéstico.>°

Verificamos no nosso estudo que as infecgoes necro-

tizantes apresentam comparativamente as infecgoes

complicadas uma taxa de mortalidade elevada (INec
—35,7% vs INN — 1,3%). Podemos presumir ainda
que as INec apresentam um elevado custo de recursos
hospitalares e sociais. Isto reflecte-se na disparidade
entre a média de dias de internamento entre as duas
(IC-8,61 dias vs INec — 44,5 dias), na necessidade de
re-intervengio cirdrgica e morbilidades decorrentes.

O indice LRINEC pode ser uma mais valia a uti-
lizar perante a suspeita de uma infeccio grave da pele
e dos tecidos moles. No nosso estudo este indice
apresenta uma sensibilidade elevada para a infecgao
necrotizante, apesar de termos identificado uma espe-
cificidade menor 4 descrita por outros autores. E limi-
tado por se tratar de um estudo retrospectivo e por
a amostra de doentes com infec¢cao necrotizante ser
pequena.

CONCLUSAO

Ap6s validacio do indice LRINEC, os autores sao
de opinido que, apesar dos valores de acuidade deste
teste serem inferiores aos descritos, este é um teste
reprodutivel, que pode ser aplicado aos nossos doen-
tes, auxiliando-nos na distingao entre uma infecgao
complicada e uma infecgao necrotizante. A clinica
prevalece no estabelecimento do diagnéstico.
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Varicose veins surgery of lower limbs.
Can we preserve great saphenous vein?

Cirurgia nas varizes dos membros inferiores.
o %
Podemos preservar a veia safena magna?
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ABSTRACT

Introduction: Varicose veins are frequent and cause problems for patients and health care services. Varicose vein surgery is one of the
three more frequent surgical procedures. Eco-Doppler observations have changed completely concepts of varicose veins beginning
and progression with great reflex on clinical practice and treatment. Eco-Doppler as shown great saphenous vein (GSV) as an inter-
fascial vein and not a superficial one, varicose veins with competent saphenofemoral junction as well as varicose veins just involving
collaterals or collaterals with segments of GSV but not a continuous descending involvement of the GSV. Consequently two main
patterns of venous reflux as been defined: the axial reflux with a continuous reflux of GSV trunk from groin to malleolus and the
segmental reflux with reflux of segments of saphenous trunk but not a continuous descending reflux starting at the junction. This
segmental reflux pattern presents in our practice three sub-types: sub-type 1, just involving superficial branches, sub-type 2, involving
superficial branches plus segments of saphenous trunk and sub-type 3 with reflux of saphenofemoral junction plus tight collateral,
with a non dilated GSV bellow the confluence of this collateral. Aim: Can we preserve the GSV when treating varicose veins with a
segmental reflux pattern? Can we do a much lesser aggressive and quick surgery with equal or even better results as with classic surgery?
Metolodgy: 54 consecutive patients with segmental reflux pattern operated on with phlebectomy of varicose superficial collaterals and
with preservation of GSV. Clinical follow-up with symptomatic relieve, cosmetic results and no recurrence of varicose veins expressed
as worthwhile surgery. Eco-Doppler follow — up expressed as: disappearance of previous segmental reflux of GSV, maintenance of
previous reflux or progression of segmental reflux to an axial one. Mean follow-up time: 12,1 months. Results: Clinical results: 98,5
of patients consider surgery as worthwhile. Eco-Doppler results: 58% with no reflux, 40 % with maintenance of previous reflux and
just 1 case (2%) with progression of reflux to an axial pattern. Conclusions: Clinical and eco-Doppler results of our study, support
preservation of GSV when the pattern of reflux is a segmental one. The answer to our question: can we preserve the GSV is a positive
yes we can. Our findings also support the concept that varicose veins are a local and multifocal process starting at any vein segment
and not a progressive descending one starting at the sapheno-femoral- junction. Superficial varicose branches appear as main players
and not the saphenous trunk as consider before.

Key words: varicose veins, great saphenous vein, reflux patterns, eco-Doppler.

" First presented at the Charing Cross Symposium 2014, during the first Charing Cross open abstract session.
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RESUMO

Introdugao: As varizes dos membros inferiores so situagao muito frequente causando problemas aos doentes e ao SNS. A cirurgia
das varizes ¢ das trés mais frequentes cirurgias. As observagoes do exame eco-Doppler vieram revolucionar o conceito de aparecimento
e progressdo das varizes dos membros inferiores com reflexo no tratamento das mesmas. As observacoes do eco-Doppler mostraram a
grande veia safena como uma veia interfascial e nio superficial, veias varicosas com jungio safeno femoral competente, bem como veias
varicosas que envolvem somente veias colaterais ou veias colaterais e segmentos da grande veia safena, mas sem um envolvimento des-
cendente progressivo desta veia a partir da juncao com a veia femural. Consequentemente foram definidos dois padrées principais de
refluxo venoso: o refluxo axial com envolvimento continuo descendente da grande veia safena desde a jungao safenofemoral ao maléolo
e o refluxo segmentar com envolvimento de segmentos da grande veia safena e/ou veias colaterais, mas sem continuidade descendente
da GVS. O padrio de refluxo segmentar surge na nossa prética clinica com 3 subtipos: no subtipo 1 estao apenas refuxivos ramos su-
perficiais, no subtipo 2 estio envolvidos ramos superficiais e segmentos da grande veia safena, mas sem refluxo descendente continuo
da GVS e no subtipo 3 verifica-se refluxo ao nivel da juncio safenofemoral e de veias colaterais da coxa estando a GVS normal e sem
refluxo abaixo da confluéncia da colateral varicosa. Objetivo: Na cirurgia das varizes dos membros inferiores com padrao de refluxo
segmentar ¢ possivel proceder a simples flebectomias das colaterais varicosas preservando a GVS? ou seja proceder a uma cirurgia
menos invasiva com iguais ou melhores resultados que a cirurgia cldssica? Metodologia: Foram operados 54 doentes com padrao de
refluxo segmentar com flebectomia das colaterais varicosas e preservagio da grande veia safena. O seguimento clinico considerou o
alivio sintomdtico e resultados cosméticos e a nio recorréncia de varizes, avaliados pela equipa cirtrgica e os doentes como cirurgia
que valeu a pena. O seguimento por eco-Doppler classificou os refluxos segmentares prévios em: desaparecimento, persisténcia ou
progressio para refluxo axial. O tempo médio de seguimento foi de 12,1 meses. Resultados clinicos: 98.5% dos doentes avaliaram
a cirurgia como positiva. Resultados do Eco-Doppler: 58% com auséncia de refluxo, 40% com persisténcia de refluxo e 1 caso (2%)
com progressdo do refluxo. Conclusao: Os resultados clinicos e seguimento por eco-Doppler, sustentam como possivel a preservacao
da GVS nos doentes com padrio de refluxo segmentar. A resposta & questao: podemos preservar a GVS quando o refluxo é segmentar
? é um sim podemos. Os nossos achados sio também a favor do conceito de que as veias varicosas sio um processo local e multifocal
com inicio em qualquer segmento de veias colaterais ou safenas e ndo um processo descendente do tronco da safena com inicio na
juncio safenofemoral. As colaterais varicosas superficiais aparentam ter um papel de actor principal neste processo e nio o tronco da

veia safena, como considerado no conceito cldssico.

Palavras chave: veias varicosas, grande veia safena, padroes de refluxo, eco-Doppler.

INTRODUCTION

This observation lead to an ultrasound ana-

tomy concept of three venous compartments:!2

Study of venous diseases with colour eco-Doppler
represents a revolutionary landmark. Ultrasound ana-
tomic visualization of venous structures and colour
eco-Doppler functional study of the venous flow
changed established concepts somehow consider as
dogmatic as well as treatment possibilities.

Anatomic eco-Doppler observations

Colour eco-Doppler as shown clearly that great
saphenous vein (GSV) is not a superficial vein, as
consider before, but interfascial with their own fas-
cia, the saphenous fascia, and its own compartment,
the saphenous compartment. This saphenous fascia is
pretty well seen during surgical dissection.

the superficial compartment containing the super-
ficial venous branches, beeing saphenous collaterals
or not, veins with no fascial protection and so the
more vulnerable to dilatation and tortuosity, the
new saphenous compartment between the saphe-
nous fascia and the muscle aponeurosis and con-
taining the GSV and the deep compartment under
the muscle aponeurosis containing the deep veins

(hg. 1).

Functional eco-Doppler observations
Three relevant and unexpected observations:
Saphenofemoral junction (SFJ) is competent in

around 50 % of patients with varicose veins.>*>
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F1GuRre 1 — Ecoanatomic venous compartments : superficial, saphenous interfascial and deep.

Varicose veins with refluxive segments of the great
saphenous vein but not a continuous descending
involvement.

Varicose veins just involving superficial venous
branches with a normal saphenous vein.

These colour eco-Doppler observations were the

67 with a

base of different reflux venous patterns
recent classification presented by a transatlantic con-
sensus group, The Vein Term Consensus 20098, con-
sidering two main patterns of reflux: the axial reflux,
that is a continuous reflux of the great saphenous vein
from the groin to malleolus, and the segmental reflux
involving localized venous segments with no conti-
nuity. (fig. 2)

In our clinical practice this pattern of segmental
reflux presents with three main subtypes9: subtype 1,
where just superficial branches are varicose and reflu-
xive, subtype 2 with superficial varicose veins and
refluxive segments of great saphenous vein with no
continuity and subtype 3 with incompetent saphe-

@

nofemoral junction and tight varicose collaterals but
a competent saphenous trunk below the entrance of

the collateral (fig. 3, 4, 5).
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F1GURE 2 — Axial reflux: continuous from groin to malleolus
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FIGURE 3 — Segmental reflux, subtype 1: just collaterals, superficial
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FIGURE 4 — Segmental reflux, subtype 2: collaterals plus saphenous
segments

These unexpected colour eco-Doppler observations
changed concepts of start and evolution of varicose
veins and raised an important question in terms of
varicose veins treatment:

What to do with varicose veins with segmental
involvement of the GSV?

Can we preserve the GSV?

FIGURE 5 — Segmental reflux, subtype 3: reflux of saphenofemo-
raljunction plus tigh collaterals

AIM OF THE STUDY

Answer the question of preservation of the GSV,
when treating varicose veins with a segmental pattern
of reflux, with a clinical and eco-Doppler study .Is
this possible with equal results as with classic surgery?
Of course to preserve GSV when this is not patholo-
gical is well accepted, but can we preserve GSV when
the involvement of the saphenous trunk is not a pro-
gressive descending one?

METHODOLOGY

Clinical and colour eco-Doppler follow-up of 54
lower limbs varicose veins with segmental pattern of
reflux operated on with preservation of the GSV.

Distribution by sex, age and clinical CEAP classi-
fication.

Clinical history, examination and surgical proce-
dure done by the same surgeon.

Pre and post-operative colour eco-Doppler accor-
ding to UIP guidelines.

Clinical follow-up done by the surgical team and
considering symptomatic relieve, cosmetic results and

( ; Pereira Alves C., Neves ., Pinbeiro V., Moniz L., Toscano E, Figueiredo J., Matias R., Sampaio C., Marques A., Vieira L., Manso Neves R.
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no recurrent varicose veins, perceived by the patient
as worthwhile surgery.

Follow-up colour eco-Doppler report as: no reflux
or no significant reflux of GSV (less than 0,5 sec.),
maintenance of previous reflux or progression of pre-
vious reflux.

RESULTS

Sex: 42 females and 12 males.

Age: 22 to 77 with a mean age of 52,7 years.

CEAP clinical class: 37 patients were class C 2, 12
patients were class C 3 and 5 patients were class C 4.

Distribution of segmental reflux patterns accor-
ding to our classification: 32 limbs were subtype 3, 14
limbs were subtype 2 and 8 limbs subtype 1. (fig. 6)

FIGURE 6 — Segmental reflux distribution

Worthwhile surgery consider by 95,5% of the
patients.

Recurrentvaricoseveinsin 1 patientafter 1 1 months.

Colour eco-Doppler post-operative findings: no
reflux or no significant reflux of GSV in 59% of the
limbs, maintenance of previous GSV reflux in 39%,
progression of reflux in 2% (one limb). (Fig 7)

Follow-up time: 1 month to 3 years with a mean
follow-up of 12,1 months.

?

54 patients 4.,

Progression
2%

Maintenance of
previous reflux
39%

No Reflux
59%

F1GuRre 7 — Results of eco-Doppler follow-up

DISCUSSION

10,ILIZ13 1 selective

In line with previous studies
less invasive modern surgery with preservation of the
GSV, when the involvement of this vein was segmen-
tal was followed by no reflux or non-significant reflux
in 54% of the cases after a mean follow-up of 12,1
months.

In Pitalluga serie this was observed in 2/3 of the
cases after a mean follow-up of 32,4 months as well as
a significant reduction of the GSV diameter (we have
not study this item). This reduction of GSV diame-
ter after ablation of distal incompetent tributaries was
also observed by Creton.

Zamboni mention reflux elimination without any
ablation or disconnection of the saphenous vein.

These studies as shown that a hemodynamic rever-
sibility of the GSV reflux is observed when the invol-
vement of GSV is segmental.

Possible explanations of this fact could be the
increase velocity of the antegrade venous flow due
to ablation of the varicose superficial veins (varicose
reservoir) with a positive effect on the closure valvu-
lar pression'® and the elimination of the aspirative
syphon effect of the dilated varicose branches on the
GSV venous flow.!?

Another interesting observation to highlight is
the fact that after endovenous treatment, despite the
obliteration of the GSV took place some cm below
the junction leaving one or more collaterals, these

Varicose veins surgery of lower limbs. Can we preserve great saphenous vein?




collaterals show a pos-treatment normal venous flow
questioning the previous essential importance of flush
ligation.

Clinical results resulting in a very positive patient
opinion as a worthwhile surgery (95,5%) are very
good and compares to Pitalluga study with a sympto-
matic relieve of 84,2 to 78,0% after 6 months and 4
years and an aesthetic improvement of 93,6 to 89,9%.

Respecting recurrent varicose veins, although our
mean follow-up is short (12,1 months) our results
(2%) compares with the frequency rates after classical
surgical surgery or endovenous treatment.!®1718

In fact, no treatment of varicose veins avoid the
risk of recurrent varicose veins and still we do not
have valid indicators to foresee this risk in individual
patients, reason why we are in favour of an yearly
based follow-up of the patients operated on, prefe-
rentially by the surgeon itself, to assess their results,
having in mind we are dealing with a chronic pro-
gressive disease.

We consider that these colour eco-Doppler fin-
dings of reflux patterns supports biochemical and

19.20 that varicose veins are

anatomopathological data
essential due to an inherited parietal weakness that
with time lead to venous dilatation, according to eco-
-Doppler findings this dilatation can start in any vein,
more frequently in superficial veins probably due to is
lack of fascial protection and progress in an ascending
and descending way as in out-in from collaterals to
saphenous veins, or in-out from the saphenous veins

to collaterals.?122

This parietal weakness also makes ease to unders-
tand the role of venoactive drugs in terms of venous
tonicity and anti-inflammatory effect and elastic sto-
cks, acting as an external fascia, in terms of increasing
venous flow velocity.

We have to stress that this selective modern sur-
gery with preservation of the GSV imply a complete
colour eco-Doppler study of the GSV from groin to
malleolus to classify the pattern of reflux as axial or
segmental.

CONCLUSIONS

Surgery of varicose veins of lower limbs with a seg-
mental reflux pattern with preservation of the GSV
has shown in our patients good and maintained
results with no or no significant reflux in 54% of the
cases after a mean follow-up of 12,1 months and a
good clinical response.

The answer to our question “Can we preserve great
saphenous vein?” is a positive “Yes we can’.

Our findings, correlate with others, corroborate
the concept that varicose veins appear as a local and
multifocal process that could start at any vein with up
or down and out-in or in-out progression and not a
progressive descending process starting at the saphe-
nofemoral junction as considered before and highli-
ght the importance of the so called varicose superficial
reservoir as a central one in varicose veins opposing to
the central role of the saphenous trunk as before.
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CASO CLINICO

Sindrome de Wilkie

) o ’ °
— a proposito de um caso clinico

Wilkie’s syndrome — a case report
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RESUMO

A sindrome de Wilkie é uma causa rara de obstrucio duodenal e resulta da compressio da terceira por¢io do duodeno entre a artéria
mesentérica superior e a aorta. E apresentado o caso de uma mulher de 50 anos de idade, com sintomatologia inespecifica de en-
fartamento pés-prandial e perda ponderal com cerca de nove meses de evolugao. Apds exclusio de outras patologias ¢ diagnosticada
sindrome de Wilkie. A propdsito deste caso ¢ revisto resumidamente o estudo diagndstico e opgoes terapéuticas incluindo a descricao

da abordagem usada nomeadamente duodenojejunostomia via laparoscépica assistida por robdtica.

Palavras chave: Sindrome de wilkie, sindrome da artéria mesentérica superior, obstrugio duodenal, cirurgia robética, cirurgia laparoscépica.

ABSTRACT

Wilkie’s syndrome is a rare cause of duodenal obstruction caused by compression of the third portion of the duodenum between the
superior mesenteric artery and the aorta. A 50 year-old woman presented with nonspecific symptoms of postprandial fullness and
weight loss with 9 months of evolution. After screening for other pathologies it was diagnosed Wilkie’s syndrome. Within this case it
was briefly reviewed the diagnostic study and treatment options including a description of the selected approach namely a duodeno-
jejunostomy robotically assisted laparoscopy.

Key words: Wilkie syndrome; superior mesenteric artery syndrome; duodenal obstruction; remote operation (robotic); laparoscopic surgical

procedure.
INTRODUCAO para a qual contribui, significativamente, o tecido
adiposo que envolve a artéria mesentérica.
A sindrome de Wilkie, também conhecida como A causa mais frequente resulta de uma perda ponde-
sindrome da artéria mesentérica superior, caracteriza- | ral significativa em consequéncia de vdrias patologias

-se pela obstru¢do, parcial ou completa, da terceira | médicas (como estados consumptivos e sindromes de
por¢ao do duodeno pela artéria mesentérica superior. | md absor¢ao), psicolégicas (nomeadamente distdr-

Nesta sindrome verifica-se uma diminui¢ado do | bios alimentares) ou cirtrgicas (frequentemente na
angulo aorto-mesentérico até cerca de 6-25° (sendo | populagdo baridtrica) e que levam a deplecao da gor-
considerados normais valores compreendidos entre | dura peri mesentérica e retroperitoneal diminuindo
38-56°), assim como a diminuigao da distdncia entre | esse Angulo. Outras causas descritas consistem em

estasestruturasaté 2-8mm (sendo o normal 10-20mm) | varia¢des anatémicas congénitas ou adquiridas.
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Apesar de descrita desde 1861 por Carl Freiherr von
Rokitansky (autépsias), foi D. Wilkie quem publicou
a primeira série de casos em 1927.1

Trata-se de uma patologia pouco frequente sendo
descritos em literatura recente cerca de 500 casos.”

O tratamento deve ser, inicialmente, conservador
e, nos casos mais graves ou refratdrios, pode estar
indicado o tratamento cirtrgico. Tal como em outras
dreas cirurgicas, as técnicas de laparoscopia avancada
vém impondo um papel nestes procedimentos. Mais
recentemente tém sido exploradas, também, op¢oes

adicionais como a interven¢io da robdtica.

CASO CLINICO

Descreve-se o caso de uma mulher de 50 anos de
idade, com antecedentes de hérnia do hiato e DPOC.

Apresentava queixas de enfartamento pds-prandial,
vomitos esporddicos e perda ponderal de cerca de
10Kg com 9 meses de evolugao. Ao exame objetivo
apresentava-se emagrecida e com mucosas ligeira-
mente desidratadas.

No estudo inicial realizou um estudo analitico
(hipoalbuminemia e elevagio da ureia), endosco-
pia digestiva alta (EDA), ecografia abdominal ¢ um
enema opaco. A EDA mostrou uma hérnia do hiato
de deslizamento nao complicada, uma lesao plana do
antro compativel com xantoma e uma papila duo-
denal ligeiramente hipertréfica cuja bidpsia revelou
apenas inflamagio crénica. Os restantes exames nao
revelaram outras alteragoes patoldgicas.

Por manutengio das queixas realizou, posterior-
mente, uma tomografia computorizada (T'C) abdo-
mino-pélvica na qual se observou uma distensao
gdstrica e duodenal até a sua terceira por¢iao e uma
ping¢a aorto-mesentérica que condicionava compres-
sao da terceira porgao do duodeno (Figura 1). Com
este achado e clinica persistente foi enviada a consulta
de Cirurgia Geral.

Com o evoluir do quadro, os episddios de vomitos
aumentaram de frequéncia condicionando inclusive
a doente a evitar alimentar-se pelo receio dos sinto-
mas. Apresentava um IMC-17,1Kg/m?. Foi orien-

< ; Elsa Silva, Cristina Ribeiro, Sofia Guerreiro, Agustin Domingues

Ficura 1 — TC abdomino-pélvico

Distensao duodenal proximal (D3) e compressio da terceira por¢ao
duodenal por diminuigao da distincia entre aorta (Ao) e artéria mes-
entérica superior (AMS)

tada inicialmente em consulta de nutri¢ao, avaliados
e tratados desequilibrios do ponto de vista metabé-
lico e hidroeletrolitico. Perante sintomas persistentes
e agravamento progressivos foi admitida em interna-
mento onde foi realizada descompressao com drena-
gem nasogdstrica, fluidoterapia e nutrigao parentérica
(combater a deplegio da gordura peri-mesentérica
e retroperitoneal). Dada recorréncia sintomdtica foi
proposta abordagem cirtirgica minimamente inva-
siva, assistida por robdtica.

A doente foi posicionada em dectbito dorsal,
membros inferiores em abdugao e proclive. Foram
utilizadas 4 portas: umbilical, flanco esquerdo, hipo-
condrio esquerdo e flanco direito.

A exploragao revelou uma distensao marcada do
estbmago e do duodeno até i sua terceira porgao,
comprimida pelo cruzamento da artéria mesentérica
superior. Nao foram encontradas lesdes parietais nem
outras alteragoes patoldgicas de relevo, o que confir-
mou o diagndstico de sindrome de Wilkie.

Optou-se pela realiza¢io de duodenojejunostomia
por via laparoscépica assistida por robética (Figura 2).
A anastomose duodeno-jejunal foi do tipo manual
em dois planos (pontos de sutura separados, abertura
de ansas e anastomose com sutura continua — PDS).
O procedimento demorou cerca de 150 minutos.

N—"

26



Ficura 2 — Duodenojejunostomia via laparoscépica assistida por
robética

A — Pontos de sutura separados
B — Sutura continua

O pés-operatério decorreu sem intercorréncias e a
doente teve alta assintomdtica e com boa tolerancia a
dieta oral. Foi realizada, ainda durante o internamento,
provacom gastrografina que revelou umaboa passagem
distal do contraste, sem sinais de estase ou obstrucao.

Em consulta de seguimento verificou-se recupera-
¢ao de peso, sem recorréncia dos sintomas até a data.

DISCUSSAO

A sindrome de Wilkie, obstrugao aorto-duodenal,
sindrome da artéria mesentérica superior ou sindrome
de Cast (esta geralmente observada em doentes orto-

?

pédicos apés cirurgia da coluna) sao diferentes termi-
nologias dadas a esta rara patologia cuja prevaléncia é
estimada entre 0.013 e 0.3%, sendo mais comum no
sexo feminino (2F:1M).

A sintomatologia ¢é varidvel e inespecifica. Mani-
festa-se, mais frequentemente, por dor abdominal ou
enfartamento pés-prandial, nduseas e vémitos bilia-
res, saciedade precoce, anorexia e, consequentemente,
perda ponderal.> Muitas das vezes o diagnéstico é
realizado muito tardiamente na evoluciao da doenca,
em contexto de desidratacio, malnutricio e alteracoes
eletroliticas. Por isso, o diagnéstico implica um ele-
vado indice de suspeigao.

A investigagao diagnéstica com exames comple-
mentares tem inicio, muitas vezes, com uma radiogra-
fia abdominal simples e exames contrastados. Apesar
da baixa sensibilidade, perante uma alta suspeigio
clinica, estes podem direcionar estudo subsequente
ao revelar dilatagio duodenal proximal e constri¢io
adjacente a artéria mesentérica superior e/ou atraso
no transito gastroduodenal (cerca de 4-6h).

A ecografia abdominal pode, por vezes, e espe-
cialmente se forem usadas manobras posicionais
nio realizadas rotineiramente, avaliar a anatomia da
artéria mesentérica e identificar alteragées no dngulo
aorto-mesentérico. A arteriograﬁa permite, tam-
bém, demonstrar uma diminui¢ao deste angulo, no
entanto, ¢ um exame invasivo e com uma disponibili-
dade bastante limitada.

A tomografia computorizada é considerada o exame
de eleigao pois é um exame nio invasivo que consegue
fornecer detalhes anatémicos de relevo tais como o
nivel de obstru¢do, a posicao da artéria mesentérica
superior e o seu Angulo com a aorta, a quantidade de
gordura retroperitoneal assim como permite excluir,
simultaneamente, outras causas de obstrugio duode-
nal mais frequentes.

A maioria dos autores considera que o tratamento
conservador deve constituir a primeira abordagem,
sobretudo, em doentes com sintomatologia mode-
rada, pouco tempo de evolugio e obstrugao duodenal
incompleta. Este baseia-se, fundamentalmente, na
descompressio da obstru¢io e corregao das alteragoes
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hidroeletroliticas, suporte nutricional adequado e
ensino de manobras posicionais que devem ser usadas
apds a ingestao alimentar (nomeadamente o dect-
bito lateral esquerdo, posicao genopeitoral ou a fle-
xdo anterior do corpo) uma vez que promovem uma
maior amplitude do 4ngulo aorto-mesentérico).

Quando esta abordagem nio resulta, o tratamento
cirtrgico poderd estar indicado existindo algumas
alternativas disponiveis designadamente o procedi-
mento de Strong (divisao do ligamento de Treitz), a
gastrojejunostomia ou a duodenojejunostomia.

A primeira, usada maioritariamente em criangas, ¢
um procedimento simples e menos invasivo pois per-
mite manter a integridade intestinal. No entanto, nio
¢ eficaz em cerca de 25% dos casos. A gastrojejunosto-
mia permite a descompresso gdstrica mas nao resolve
a obstrugao duodenal, o que pode comprometer a efe-
tividade do tratamento e favorecer a sindrome de ansa
cega ou ulceracio péptica. A duodenojejunostomia,
com ou sem divisio da quarta por¢io do duodeno,
estabelece continuidade intestinal e evita a sindrome
de ansa cega.

Este dltimo procedimento ¢ considerado a técnica
de eleicao® tendo ja sido realizado, desde 1998, por
técnicas de cirurgia minimamente invasiva. O recurso
adicional a cirurgia robédtica foi a opgao definida
atendendo a disponibilidade do equipamento e pro-

fissionais do centro hospitalar no caso de uma doente
emagrecida e de baixa estatura, com pouco espaco
celémico para articulagdo de material visando uma
maior precisio nas manobras de dissec¢ao e anas-
tomose. Tal como no presente caso, parece ser uma
opgao vélida que carece, contudo, de mais experiéncia
para elagoes futuras.

CONCLUSAO

A sindrome de Wilkie constitui uma forma rara de
obstrugao duodenal, cuja sintomatologia é bastante
inespecifica e, desta forma, o seu diagndstico clinico
exige elevado indice de suspei¢do. A causa mais fre-
quente decorre de perda ponderal significativa con-
duzindo a uma deplegao da gordura peri-mesentérica
e retroperitoneal. E essencial descartar outras causas
mais frequentes de obstrugao duodenal. A tomografia
computorizada com contraste é geralmente o exame
complementar de diagndstico menos invasivo asso-
ciado a boa capacidade diagndstica.

A duodenojejunostomia ¢, atualmente, o procedi-
mento cirdrgico que evidencia melhores resultados
podendo ser realizado, segura e eficazmente, por téc-
nicas de cirurgia minimamente invasiva inclusivé com
auxilio da cirurgia robética.
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CASO CLINICO

Hérnia de Amyand

Amyand’s Hernia
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RESUMO

Introdugio: A presenca do apéndice vermiforme (com ou sem reac¢do inflamatdria) no interior do saco de uma hérnia inguinal é
chamada hérnia de Amyand, e é uma ocorréncia rara. A sua apresentacio clinica nio difere das manifestagdes de qualquer outra hér-
nia inguinal, complicada ou nio, sendo que o diagnéstico ¢ feito intraoperatoriamente, jd que a abordagem cirtrgica para correc¢ao
da hérnia inguinal nio ¢ alterada por esta situacio clinica. Caso Clinico: Apresentamos o caso de um doente do sexo masculino,
68 anos, internado electivamente por hérnia inguinal bilateral para ser submetido a reparagao cirtirgica. O exame fisico revelava hérnia
inguinal bilateral redutivel, sem sinais inflamatérios. Durante a intervengio cirtrgica verificou-se a presenga do apéndice vermiforme
nio inflamado no interior do saco hernidrio indirecto a direita, compativel com o diagnéstico de hérnia de Amyand. Procedeu-se a
apendicectomia e hernioplastia segundo Rutkow e Robbins. O doente teve alta sem complicagoes ao terceiro dia de pds-operatério.
Conclusao: A hérnia de Amyand ¢ uma patologia rara, em que existe herniacio do apéndice vermiforme através da parede abdominal
da regido inguinal. O diagndstico ¢ realizado intraoperatoriamente, visto que a abordagem para o seu tratamento é semelhante a de

qualquer outra hérnia inguinal. A decisao acerca da apendicectomia na presenca de um apéndice sauddvel é ainda controversa.

Palavras chave: Hérnia, Amyand, Apéndice.

ABSTRACT

Introduction: The presence of the vermiform appendix (either with or without appendicitis) inside the sac of an inguinal hernia is
termed Amyand’s hernia, and it is a rare occurrence. Its clinical presentation does not differ from that of any other inguinal hernia,
and the diagnosis is made intraoperatively because the surgical approach for the inguinal hernia repair remains the same in this rare
situation. Case Presentation: We present the case of a 68 years-old male patient who was submitted to surgery for a bilateral inguinal
hernia repair. The physical examination revealed non-complicated bilateral inguinal hernia. During the surgical procedure the ver-
miform appendix was identified inside the right hernia sac, with no pathologic features, which was compatible with the diagnosis of
Amyand’s hernia. Appendectomy and hernia repair according to Rutkow and Robbins’ technique were performed. The patient was
discharged from the Hospital on the third postoperative day without complications. Conclusion: Amyand’s hernia is a rare pathology
in which there is herniation of the vermiform appendix through the abdominal wall in the inguinal region. The diagnosis is made
intraoperatively, being that the surgical approach is similar to any other non-complicated inguinal hernia. The decision about whether
or not to perform appendectomy in the presence of a normal appendix is still controversial.

Key words: Hernia, Amyand, Appendix.
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INTRODUCAO

A presenca do apéndice vermiforme (inflamado
ou nao) no interior do saco de uma hérnia inguinal
¢ denominada hérnia de Amyand e é uma ocorrén-
cia rara.! A sua apresentacio clinica nio difere das
manifestacoes de qualquer outra hérnia inguinal. Na
presenca de apendicite aguda, no entanto, a clinica
poderd levar ao diagnédstico de uma hérnia estrangu-
lada, devido a presenca dos sinais inflamatérios. Em
qualquer dos casos a abordagem cirtrgica inicial ¢é
idéntica, e o diagndstico intraoperatério.

CASO CLINICO

Um homem de 68 anos foi internado electiva-
mente para ser submetido a correcgio cirtrgica de
hérnia inguinal bilateral nao complicada, sem epi-
sodios prévios de encarceramento. Durante a inter-
vengao constatou-se a presenga do apéndice ileo-cecal
nao inflamado no interior do saco hernidrio a direita
(figura 1), tendo sido realizada apendicectomia e her-
nioplastia de Rutkow-Robbins bilateralmente.

O pés-operatério foi complicado de sufusao he-
morragica inguino-escrotal que resolveu com tera-

Ficura 1 — Apéndice ileo-cecal nio inflamado no interior de saco de
hérnia inguinal indirecta

péutica conservadora, tendo alta ao terceiro dia pés-
-operatério. O doente encontra-se sem recidiva aos
dez meses de seguimento.

DISCUSSAO E CONCLUSAO

A primeira apendicectomia foi realizada por Clau-
dius Amyand em 1735 durante uma cirurgia a hérnia
inguinal numa crianga de 11 anos, cujo apéndice se
encontrava no interior do saco hernidrio, complicado
de perfuragio por corpo estranho.? A presenca do
apéndice ileo-cecal, com ou sem reac¢io inflamatéria,
no interior do saco hernidrio de uma hérnia inguinal
denomina-se assim hérnia de Amyand.

O diagnéstico pré-operatério ¢ raro, visto que a
abordagem cirtrgica inicial é idéntica, independente-
mente do contetido do saco hernidrio. Cerca de 0,13%
dos casos de apendicite aguda ocorrem no interior de
saco hernidrio inguinal; por outro lado 1% das hér-
nias inguinais contém o apéndice no interior do saco
hernidrio.> Haverd, no entanto, seguramente mais
casos de hérnia de Amyand nio diagnosticados, visto
que durante a cirurgia electiva de uma hérnia inguinal
nao complicada, o saco hernidrio ¢ frequentemente
reduzido sem haver abertura da cavidade peritoneal,
nao se identificando portanto o contetido do saco.

Apesar da abordagem cirdrgica inicial ser indepen-
dente do contetddo do saco hernidrio, surge contro-
vérsia acerca da decisao de realizar ou nio a excisio de
um apéndice ileo-cecal sem alteragdes patoldgicas no
contexto de uma hérnia de Amyand. As classificagoes
das hérnias de Amyand como a de Losanoff e Bas-
son e a de Fernando e Leelaratre? (tabela 1) permitem
apoiar a decisdo sobre a realizagio de apendicectomia
e o tipo de repara¢io da hérnia tendo em conta nio
s6 a presenca ou auséncia de apendicite aguda, mas
também se existe ou nao peritonite associada. Se exis-
tir apendicite aguda neste contexto, estd preconizada,
logicamente, a realiza¢io de apendicectomia, sendo a
correc¢do da hérnia realizada sem utilizagao de pré-
tese, visto que a cirurgia nunca serd considerada limpa
no que respeita a classificago para o risco de infecgao
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do local cirtrgico. A discussao surge nos casos em que
o apéndice ileo-cecal nao tem alteragées patolégicas,
o que corresponde ao tipo 1 da classificacao segundo
Losanoff e Basson, em que estes autores defendem a
correcgdo da hérnia com prétese (visto tratar-se de
uma cirurgia limpa), e realizagao de apendicectomia
apenas em doentes jovens, pelo risco acrescido que
se supde que estes tenham de vir a desenvolver apen-
dicite aguda ao longo da vida (o que, sé por si, é um
contrasenso, uma vez que a apendicectomia de um
apéndice nao patoldgico transforma sempre a cirur-
gia em limpa contaminada, comprometendo assim a
utilizacao de prétese). Seria interessante saber qual a
percentagem de doentes com hérnia de Amyand com
apéndice ileo-cecal normal em que nao ¢ realizada
apendicectomia, que desenvolvem apendicite aguda
ap6s a cirurgia de repara¢o da hérnia; ainda assim
seria pouco fidvel, dada a impossibilidade de saber a
verdadeira percentagem de hérnias de Amyand, pela
razao j4 referida da frequente redugio do saco hernid-
rio sem a sua abertura. Assim, e na nossa opiniio, a

TaBera 1 — Classificagoes das hérnias de Amyand

apendicectomia serd uma indicagao apenas na pre-
senga de apendicite aguda, uma vez que a excisao do
apéndice sem patologia no mesmo acto acarreta um
aumento do risco de infecgio e rejeicao da protese
utilizada para a correc¢do da hérnia. A classificagao
de Fernando e Leelaratre (tabela 1) vai de encontro a
esta nogao.

A abordagem cirtrgica utilizada para a reparagao da
hérnia e/ou apendicectomia é também varidvel. Virios
autores advogam a reparacio anterior da hérnia sem
abertura do saco hernidrio com apendicectomia lapa-
roscopica se indicada, ou a realizagao de apendicecto-
mia laparoscépica e reparagio da hérnia pela mesma
via. Nos casos em que a abordagem inicial laparoscé-
pica ¢ realizada para uma hérnia inguinal sem sinais
inflamatérios, e caso tenha sido decidida a técnica
extraperitoneal, o diagndstico de hérnia de Amyand
nao ¢ realizado uma vez que o saco hernidrio nio é
aberto; se for empregue a técnica trans-abdominal
pré-peritoneal é possivel o diagndstico com eventual
apendicectomia e reparagio da hérnia inguinal.’

Classificagio Descrigao

Cirurgia

Losanoff e Basson

Tipo 1 | Apéndice normal numa hérnia inguinal

Redugio da hérnia, reparagio com protese, apendi-
cectomia em doentes jovens

Tipo 2

abdominal

Apendicite aguda numa hérnia inguinal, sem sépsis

Apendicectomia, reparacio da hérnia sem prdtese

Tipo 3

da parede abdominal ou peritoneal

Apendicite aguda numa hérnia inguinal, com sépsis

Laparotomia, apendicectomia, reparacio da hérnia
sem protese

Tipo 4

, :
Apendicite aguda numa hérnia inguinal, com patolo
gia abdominal relacionada ou nio relacionada

O mesmo que os tipos 1 a 3, tratar a patologia
secunddria em conformidade

Fernando e Leelartre

Tipo a | Apéndice normal Reparagao com prétese sem abordagem do apéndice
Tipo b | Apendicite aguda Apendicectomia, reparacio da hérnia sem prétese

. .. B Apendicectomia, reparacio da hérnia sem prétese
Tipo ¢ | Apendicite aguda com perfuragao P > feparac b

(por incisoes diferentes se abcesso ou peritonite)

Hérnia de Amyand
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CONCLUSAO

A hérnia de Amyand é uma patologia rara, em que
existe hernia¢do do apéndice vermiforme através da
parede abdominal da regido inguinal. O diagnéstico
¢ realizado intraoperatoriamente, visto que a aborda-
gem para o seu tratamento ¢ semelhante 4 de qual-

quer outra hérnia inguinal redutivel. A decisao acerca
da apendicectomia na presen¢a de um apéndice sau-
ddvel é controversa.

A abordagem cirurgica adoptada ¢ também varid-
vel, devendo esta ser adequada ao doente e a expe-
riéncia do cirurgiao.
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RESUMO

Introdugio: A Doenga de Paget Extramamdria é uma entidade rara. Afecta sobretudo dreas que contém glandulas apécrinas, como a
regido perianal (DPPA), vulva, 4nus, escroto e axila. Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 53 anos que recorreu a consulta por
rectorragias. Ao toque rectal definia-se lesdo na face péstero-lateral esquerda do recto, dura e fridvel. Realizou rectosigmoidoscopia que
revelou a presenga de uma lesdo polilobulada com cerca de 4cm de maior didmetro localizada a 2 cm da margem anal. Nessa mesma
sessdo foi realizada ressegio endoscdpica da lesdo. O exame andtomo-patoldgico revelou adenocarcinoma bem diferenciado enxer-
tado num adenoma tubulo-viloso. Apds estadiamento da doenga com Ecografia endo-anal, TAC toraco-abdomino, RMN pélvica e
marcadores tumorais (CEA e ca 19.9), foi classificada como ¢cTINOMO em fungio do resultado andtomo-patoldgico. O doente foi
submetido a uma ressec¢do submucosa transanal para alargamento das margens. Durante esse procedimento foi identificada outra
lesdo, papilomatosa, da margem anal, que foi também excisada. A histologia da peca demostrou margens livres de lesdo e uma papila
hipertréfica com Doenga de Paget extramamdria com células em anel de sinete, CK 20 +++ CK7 +. Discussao: O diagnéstico final é
feito pela histologia e estudo imunohistoquimico. A Doenca de Paget pode ser classificada como primdria (CK7 + CK 20- GCDEFP +)
ou secunddria (CK7 — CK 20 + GCDFP -). Habitualmente é um tumor primdrio (CK7+/CK20-) mas em alguns casos pode ser uma
projecgao “pagetdide” de um adenocarcinoma colo-rectal (CK7-/CK20+). Conclusao: A DPPA ¢ frequentemente diagnosticada tar-
diamente pela inespecificidade dos seus sintomas. O tratamento de elei¢o é a excisio cirtrgica. E fundamental determinar a presenca
de outras neoplasias concomitantes, de forma a proceder ao tratamento mais adequado, o que se traduz num melhor prognéstico.

O follow-up ¢ fundamental para detectar atempadamente as recidivas ou novas neoplasias associadas.

Palavras chave: Doenga de Pager Extramamdria, Doenga de Paget perianal.

ABSTRAT

Introduction: Extramammary Paget’s disease (EMPD) is a rare entity. Particularly affects areas that contain apocrine glands, such as
perianal area (DPPA), vulva, anus, scrotum, axilla. Case Report: Patient, male, 53 years went to the consultation for retorragias. The
rectal examination detected a lesion on the left posterior- lateral side, hard and bleeding to the touch. Retosigmoidoscopy was per-
formed and revealed the presence of a pediculated polypoid lesion with 4 cm larger diameter located 2 cm from the anal verge. In the
same session endoscopic resection of the lesion was performed. The anatomic-pathologic examination revealed a well-differentiated
adenocarcinoma grafted in a tubulo-villous adenoma. After staging of the disease with Endo-anal echography, pelvic MRI, toroco —
abdominal- pelvic CT scan and tumor markers (CEA and CA 19.9), the lesion was classified as cTINOMO. The patient underwent
a trans-anal sub mucosal resection for expansion of margins. During this procedure it was identified another papillomatous lesion of
the anal margin that was also excised. Histology of the piece demonstrated clear margins of injury and a hypertrophic papilla with
extra-mammary Paget’s disease signet ring cells, CK 20 +++ CK7+ . Discussion: The final diagnosis is made by histological and im-
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munohistochemical study. Paget’s disease can be classified as primary, of cutaneous origin (CK7 + 20- GCDFP CK +) or secondary,
not skin origin (CK7 — CK 20+ GCDFP -). Usually it is a primary tumor (CK7 + / CK20-) but in some instances can be a “pagetoid”
projection of a colorectal adenocarcinoma (CK7- / CK20 +). Conclusion: The DPPA is often diagnosed late, due to the nonspecificity

of its symptoms. The treatment of choice is surgical excision. It is important to determine the presence of other concurrent malignan-

cies, in order to carry out the most suitable treatment, which translates into better prognosis. The follow-up is critical to timely detect

recurrences or new cancers associated.

Key words: Extramammary Pagets Disease, perianal Paget s Disease.

INTRODUCAO

As neoplasias cutineas perianais sao entidades cli-
nicas raras, sendo agrupadas em benignas/malignas
“in situ” (como a Doenca de Paget extramamadria) ou
invasivas.

A Doenga de Paget foi inicialmente descrita por Sir
James Paget em 1874 e mais tarde individualizada por
Butlin. Ascélulasde Pagetsao célulasapdcrinas, grandes
e ovais, com vdrios vactiolos citoplasmdticos. O nicleo
¢ atipico, oval ou arredondado, grande, vesiculoso,
pdlido e com um nucléolo proeminente. Estas célu-
las sao detectadas pela coloragao PAS ou Alcian-Blue.

A sua imagem histoldgica era tao caracteristica que
em 1889, Cracker ao encontrid-la numa lesao escrotal
classificou-a como Paget extramamirio.

Desenvolve-se mais frequentemente em mulheres,
entre os 50 e 80 anos, de raca caucasiana e envolve
predominantemente dreas que contém glandulas apé-
crinas.!

Pode ser classificada em dois grupos: mamdria e
extramdmaria. A doenga extramamdria consiste num
grupo raro de neoplasias cutineas com diferentes
localizagdes. As dreas mais frequentes sao: vulva, anus,
regido perianal, escroto e axila.?

Os sintomas sao pouco especificos, podendo cursar
com prurido (70%), ardor, supura¢io e sangramento,
podendo mesmo ser assintomdtica em 10% dos
casos.!?

Como se trata de uma entidade rara, nao ¢ possivel
determinar a sua verdadeira incidéncia. No caso da
doenga perianal, estima-se que represente cerca de 1%
de todas as doengas anais e 6.5% de todos os casos de
Doenga de Paget.’

( ; A. Gandra-d’Almeida, T. Queirds, J. Cardoso, L. Gandra, . Maciel

DESCRICAO DO CASO CLINICO

Doente do sexo masculino com 53 anos que recor-
reu a consulta por retorragias, sem dor, falsas vonta-
des, tenesmo ou alteragao do transito intestinal. Teve
cinco episédios de rectorragias nos tltimos dois meses.
Ao toque rectal, em posicio genupeitoral, apresentava
lesao, na face péstero-lateral esquerda do recto, dura
e fridvel. Realizou rectosigmoidoscopia que revelou
tratar-se de lesao pediculada polilobulada com cerca
de 4cm, localizada a 2cm da margem anal.

Nessa sessao foi realizada ressecgio endoscopica da
lesao. O exame andtomo-patolégico revelou adeno-
carcinoma bem diferenciado, enxertado em adenoma
tubulo-viloso com invasiao do cérion e do pediculo
(margem de ressec¢ao de 2mm com lesoes de displasia
de alto grau).

Apés estadiamento da doenga com Ecografia endo-
-anal para avaliagio da invasio local, RMN pélvica,
TAC toroco-abdomino-pélvico e marcadores tumo-
rais (CEA e ca 19.9), foi classificada como cT1NOMO.
Em face do resultado e do estadio, o doente foi sub-
metido a ressec¢ao submucosa transanal para alarga-
mento das margens, com encerramento directo sem
necessidade de retalho. Durante esse procedimento,
foi identificada outra lesao papilomatosa da margem
anal, que foi excisada concomitantemente.

A histologia da peca demostrou margens livres de
lesao e papila hipertréfica com Doenga de Paget extra-
-mamdria com células em anel de sinete, que marca-
ram positivo para os marcadores imunohistoquimicos
CK 20 +++ CK7 +. Posteriormente foi submetido a
exérese de tecido peri-anal para alargamento de mar-
gens com plastia e encerramento directo.
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O exame andtomo-patolégico foi negativo para
novas lesoes de DPPA.

O doente encontra-se em follow-up oncoldgico da
sua doenga, com consultas periédicas, andlises com
marcadores tumorais (CEA e 19.9), colonoscopia e

18/05/2011
16:25:1%
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ecografia abdominal, hd 3 anos e nio existe evidén-
cia clinica, analitica nem endoscépica de recidiva da

DPPA.S
O doente ficou satisfeito com o resultado final, sem

efeitos secunddrios relevantes.

F1G. 3 — Exérese da lesio

F1. 2 — Imagem da lesdo antes da exérese

F1G. 4 — Apés a exérese
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DISCUSSAO

Devido a inespecificidade dos sintomas, muitos
doentes sao inicialmente tratados com cremes topicos
durante bastante tempo, sendo o diagnéstico defini-
tivo atrasado. Assim, se apés abordagem inicial nao hd
melhoria deve ser realizada biépsia.?

O diagnéstico diferencial deve ser feito com doen-
cas como carcinoma espinocelular (CEC), carcinoma
de células basais, doenca de Bowen, carcinoma verru-
coso ou tumor de Buschke- Lowsnstein e sarcoma de
Kaposi.2 O diagnéstico final é feito através da histo-
logia/imunohistoquimica caracteristica desta doenca.

Segundo a classificagao de Wilkinson and Brown,
a Doenca de Paget pode ser classificada como prima-
ria/ origem cutinea (CK7 + CK 20- GCDEFP +) ou
secunddria/ origem nio cutidnea (CK7 — CK 20 +
GCDEFP -).1:345

Na doenga primdria, esta pode ser intraepitelial
(Tipo 1), intraepitelial associada a invasao (Tipo 2) e
intraepitelial como manifestagao de um carcinoma de
origem cutanea.

Na doenga secunddria a Doenca de Paget pode
ter origem num adenocarcinoma anorectal, urotelial
(projeccoes “pagetdides”) ou ser uma manifestacio de
outros carcinomas nio cutineos (ex. adenocarcinoma
endocervical ou endometrial). Esta classificagao ajuda
a decidir a extensdo da cirurgia e a prevenir cirurgias
desnecessdrias, influenciando assim o resultado.

Habitualmente é um tumor primédrio (CK7+/
CK20-) mas em alguns casos pode ser uma projec-
¢ao “pagetdide” de um adenocarcinoma colo-rectal
(CK7-/CK20+). No entanto, podem surgir as duas
neoplasias simultaneamente (33-86%) nomeada-
mente carcinoma da mama, renal, vesical, hepético. ®

Assim, recomenda-se a realizagio de um exame
detalhado da pele, Rx torax, mamografia, histerosco-
pia, colonoscopia, citologia cervico-vaginal, colposco-
pia, cistoscopia ¢ TAC abdominal/pélvico em todos
os doentes com Doenga de Paget para fazer o despiste
de outras neoplasias.>*

Estima-se que a prevaléncia de doenca invasiva

possa ocorrer entre 5-25% dos doentes.*

( ; A. Gandra-d’Almeida, T. Queirds, J. Cardoso, L. Gandra, . Maciel

A profundidade da invasao local, o envolvimento
de ganglios linféticos, a presenca de mestatiza¢ao ou
de neoplasias secunddrias define o tratamento. O tra-
tamento de escolha consiste na excisio local.1»3%>

Neoplasias avangadas, ou doentes com contra-indi-
cagdo para cirurgia, podem beneficiar com outros
tratamentos, nomeadamente: radioterapia, quimiote-
rapia (tépica), terapéutica fotodindmica ou interferao
intralesional.1->345

A radioterapia pode servir de coadjuvante antes da
cirurgia, ou apos a cirurgia, para tratar recorréncias
pos-operatérias. O seu uso como tratamento prima-
rio também est4 definido, sobretudo em idosos. Con-
tudo, altas doses de radioterapia podem resultar em
proctite, cistite, enterite e por fim até em colostomia.?

A quimioterapia tdépica, também ¢é uma opgao
(5-Fluorouracil, bleomicina e imiquimod). Esta pode
ser usada como tratamento adjuvante antes da cirur-
gia, bem como para alivio sintomdtico, nas recorrén-
cias pés-operatdrias ou em casos em que a cirurgia e
a radioterapia estdo contra-indicadas, tal como a qui-
mioterapia sistémica.*’

Mais recentemente, a terapéutica fotodindmica tem
demonstrado algumas vantagens como por exemplo:
preservar a anatomia e funcionamento do esfincter
anal, menor toxicidade e maior seletividade para as
células tumorais.

A aplicagao de interfero intralesional (INF alfa-2b)
também tem sido usado para diminuir a lesao antes

da cirurgia para evitar uma ressec¢io mutilante.’

PROGNOSTICO

Para lesoes in-situ, o progndstico habitualmente é
bom (60-64% de sobrevida aos 5 anos) mas no caso
de doenca invasiva, mesmo com resse¢io abdomino-
perineal, o prognéstico nio ¢ favordvel, uma vez que
habitualmente nessa fase jd existe metastizagio.! Os
locais mais frequentes sao: ganglios linfdticos pélvi-
cos, figado, osso, pulmoes, cérebro, bexiga, prostata e
glandulas supra-renais. Devido ao diagnéstico, mui-
tas vezes tardio, cerca de 25% dos casos, jd apresen-

tam mestastizagio 4 data do diagnéstico.’

N—"



No caso de estar associada a neoplasias viscerais, a
mortalidade é de cerca de 48% ao fim de 5 anos. Se
houver apenas envolvimento cutineo, a mortalidade
descrita é de cerca de 18%.%4

A Doenga de Paget Extramamdria nao regride
espontaneamente e tem cardcter progressivo. A recor-
réncia pode atingir os 21-61%.? O seguimento ¢ obri-
gatério para detetar recorréncias locais, bem como
aparecimento de novas neoplasias secunddrias.>>

Nao existem protocolos para o seguimento. Alguns
autores propdem rectosigmoidoscopia e bidpsia do
local da lesao com 1 ano de intervalo. No entanto as
bidpsias sucessivas estao desaconselhadas se nao hou-

ver queixas. !

CONCLUSAO

A DPPA ¢ uma doenga rara e por vezes tardiamente
diagnosticada, devido a inespecificidade dos seus
sintomas. Se uma lesdo perianal nio tem etiologia
macroscépica clara deve ser biopsada. O tratamento
de eleicdo ¢ a excisio cirtrgica. E fundamental deter-
minar a presenca de outras neoplasias concomitantes,
para se proceder ao tratamento mais adequado, o que
se traduz num melhor prognéstico. O follow-up ¢é
fundamental para detectar atempadamente as recidi-
vas ou novas neoplasias associadas.
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HISTORIA E CARREIRAS

Dr. Rui Camara Pestana (1921-2015)

Eduardo Barroso

Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE — Departamento de Cirurgia

Ficura 1 — Dr. Rui Cimara Pestana

Meu querido mestre, “Pai” e grande amigo. Come-
cei a trabalhar com ele, no antigo e saudoso “banco”
do Hospital de Sao José, ainda estudante do quarto
ano de Medicina.

Morreu aos 94 anos, discretamente como nio
podia deixar de ser em 5 de Setembro do ano passado.

Fez o concurso para Cirurgidao dos Hospitais Civis
de Lisboa (HCL), numa altura em que estes factos
eram relatados nas primeiras pdginas dos jornais.

Conseguiu este titulo a terceira tentativa, depois de
dois méritos absolutos em que ficou a porta. Tinha jd
seis filhos e era casado com a Dra. Suzete Serras, ela tam-
bém chefe de servico de Patologia Clinica dos HCL.

Nunca foi Presidente da nossa Sociedade Portu-
guesa de Cirurgia (SPC) mas, na Dire¢ao do Prof.
Jorge Santos Bessa, foi proposto, com toda a justica,
para Presidente Honordrio de um dos dois congressos
nacionais que realizou.

@

Nesse Congresso Nacional fez como ¢ habitual um
pequeno discurso que eu vos relembro, aqui, na inte-
gra. Disse entao Rui Camara Pestana:

Caros Colegas

Toda a minha vida profissional foi discreta. Nunca fui
um cirurgido de congressos, alids raros na minha juven-
tude. Sempre me dediquei & vertente assistencial da pra-
tica da cirurgia, e por questdo de feitio e se calhar uma
humildade exagerada, achei sempre que o que era impor-
tante era manter-me atualizado, lendo e estudando em
casa, pensando que ndo tinha nada para ensinar em
cursos e congressos, mas apenas ensinando no dia-a-dia
aos internos e cirurgioes mais novos a pratica correta da
cirurgia. Quando os meus internos e jovens cirurgioes me
comegaram a pressionar para frequentar reunioes nacio-
nais e internacionais, achei que jd era tarde, mas incen-
tivei-0s a participar e apresentar comunicagoes.

Lembro-me uma vez que o Girdo e o José Manuel
Mencdes de Almeida fizeram uma reuniio de cirurgioes
dos HCL com prdtica de ressecoes hepdticas e me con-
vidaram a participar. Verifiquei que tinha meia dizia
apenas, mas era mais do que qualquer um nessa altura
tinham realizado.

Entrei para Cirurgido dos HCL ao fim de trés concur-
sos piiblicos, com provas que me faziam sofrer e desejar
partir uma perna na véspera para ndo ter obrigatoria-
mente de ld ir.

Confesso que ndo esperava este convite para presidir
honorariamente a este congresso. Se por um lado pensei
recusar para ser inteiramente coerente com a minha tra-
jetdria de vida, por outro fiquei contente pela atual dire-
¢do da SPC, onde ndo tenho qualquer dos meus “filhos
ciriirgicos”, se ter lembrado de mim.

Revista Portuguesa de Cirurgia (2016) (37):39-41
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Do er faziam parte os ﬁ s, :Bap-
tiste de Sousa, que presidia, Bentes
ta, Ramos Dias, Neto Rebelo,

O dnico exemplo que posso deixar aos mais novos que

aqui me ouvem é a de uma vida séria e discreta, sempre
longe do protagonismo que outros assumiram, de uma
carreira hospitalar feita com grande empenhamento e
seriedade, as vezes com grande sacrificio pessoal e fami-
liar, pois quando atingi o topo da carreira hospitalar jd
tinha seis filhos!

1enho a consciéncia tranquila. Ajudei a formar mui-
tos cirurgioes, o Parada, o Rego Costa, o Pedro Matos, o
Fernando Mena, o Jodo Vieira da Luz, o Adérito Pereira
¢ numa fase mais tardia, com a ajuda de todos o Eduardo
Barroso, o Silvio Alves, o Carlos Neves o Paulo Coutinho
e provavelmente mais alguns.

Dois deles, o Eduardo e o Carlos Neves, sio hoje dire-
tores de servigo de Cirurgia de grandes hospitais de Lis-
boa, o que me enche de satisfagio.

A minha mulber e eu, reformamo-nos no mesmo ano.
Ambos diretores de Servigo, que nem nos iiltimos anos
passamos a exclusividade para ter melhor reforma. Os
tempos agora sao outros. Estes congressos, sobretudo este
da SPC, é muito importante, para que internos de cirur-
gia e jovens cirurgioes apresentem os seus trabalhos, convi-
vam social e profissionalmente, se atualizem e critiquem,

pois o tempo de um certo isolamento produtivo jd ld vai.

( ; Eduardo Barroso
N—
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O que posso legar aos mais novos como exemplo de
vida que vivi, é que o mais importante da nossa pro-
fissdo sdo os doentes. Tudo o que aprendemos e sabemos
deve ser posto ao seu servigo, com seriedade e profissiona-
lismo.

Jd tenho bisnetos. Também como homem de familia
acho que cumpri a minha missio.

Desejo-vos bons trabalhos e bem hajam por se terem
lembrado de mim.

Rui Cimara Pestana era assim. Este discurso que
tanto lhe custou a fazer, que posso dizer o obriguei
a fazer e a ler, é o retrato da sua vida. Pode parecer
estranho o contraste com a minha, mas vendo bem
as coisas, com personalidades tao diferentes e atraves-
sando a nossa vida em comum tantas transformagoes
radicais, como por exemplo o 25 de Abril, nunca tive-
mos qualquer desavenga, e ele sabe que segui os seus
exemplos fundamentais.
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Percebeu e apoiou as minhas legitimas ambigdes,
incentivou-me, € nao posso jamais esquecer que
acompanhou o meu concurso de entrada para espe-
cialista dos HCL, de principio ao fim, e das palavras
que um dia me disse quando foi ao bloco operatdrio,
controlar uma dificil anastomose Bilio digestiva, para
saber se precisava dele. Espreitou por cima do meu
ombro, pediu para me afastar, perguntou duas ou trés
coisas, bateu com um pé no chio, antecipando que
ia dizer qualquer coisa importante. E para que todos
ouvissem disse apenas:

— J4 nao sou preciso para nada!

Deu meia volta e foi-se embora. Claro que era e foi
preciso para muito mais coisas, mas ele era assim. O
meu orgulho nao teve tradugao!

Morreu o meu querido Mestre. O primeiro. O mais
importante. Ainda bem que o meu amigo Jorge Bessa
se lembrou dele naquela altura. Rui Cimara Pestana
mereceu.

Data de recep¢iio do artigo:

Dr. Rui C4mara Pestana (1921-2015)
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