0873-9781/08/39-1/14
Acta Pediatrica Portuguesa
Sociedade Portuguesa de Pediatria

CASO CLINICO

Gastropatia hipertrofica exsudativa na crianca: uma doenca rara?
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Resumo

A gastropatia hipertréfica exsudativa (GHE) é uma doenga
rara na crianga. Manifesta-se de forma aguda, com sintomas
gastrointestinais associados quase invariavelmente a edema. A
clinica varia desde manifesta¢des discretas a situa¢des de ana-
sarca. A etiologia relaciona-se frequentemente com a infeccio
pelo citomegalovirus (CMV). Descrevem-se quatro casos de
criangas com idades entre os dezasseis meses e 0s quatro anos,
internadas com vémitos, epigastralgia e edema. A hipoalbumi-
némia, sem proteintria nem disfun¢do hepdtica, levantou a
suspeita clinica de GHE. O diagndstico foi confirmado pela
endoscopia digestiva alta e pela bidpsia géstrica. As serologias
revelaram-se compativeis com infeccdo aguda por CMV. A
evolucdo foi favordvel com terapéutica sintomédtica. Atenden-
do as formas de apresentacdo ligeiras e auto-limitadas, admiti-
mos tratar-se de uma doenga sub-diagnosticada.
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Exsudative hypertrophic gastropathy in children:
a rare disease?

Abstract

Exsudative hypertrophic gastropathy (EHG) is an uncommon
disease in children. It presents acutely with gastrointestinal
complains and almost invariably edema. The clinical manifes-
tations can be mild or severe with anasarca. The etiology is
usually related to cytomegalovirus (CMV) infection. We
report four children aged between sixteen months and four
years, who were admitted in our hospital due to vomiting,
abdominal pain and edema. Hypoalbuminemia without pro-
teinuria or hepatic dysfunction, arouse suspicion of EHG.
Esophagogastroduodenoscopy and gastric biopsy confirmed
the diagnosis. Serologies revealed CMV acute infection. All
children had a good outcome with symptomatic therapy.
Because EGH is usually self-limited with few complains, we
assume that it may be an under diagnosed disease.

Key-words: exsudative hypertrophic gastropathy, Menetrier,
citomegalovirus, gastric ultrasound.

Acta Pediatr Port 2008;39(1):14-6

Introducao

A gastropatia hipertréfica exsudativa (GHE) foi pela primeira
vez descrita em 1888 por Menetrier. Caracteriza-se pela hiper-
trofia das pregas gdstricas com dilatag@o quistica das glandu-
las e perda de muco rico em proteinas, levando a hipopro-
teinemia'. Esta entidade € também designada por doenca de
Menetrier, e deve ser diferenciada da forma do adulto por ser
benigna e autolimitada’. Manifesta-se de forma aguda, com
vémitos, dor abdominal e raramente hemorragia digestiva. O
edema por hipoalbuminemia ocorre em mais de 90% dos
casos, sendo a sua gravidade muito varidvel'.

O diagnéstico de GHE € clinico, imagiolégico (gastrografia
contrastada ou ecografia géstrica) e/ou endoscépico. O exame
histolégico é confirmativo, no entanto existem casos descritos
sem altera¢des anatomo-patoldgicas'.

Na crianga, pelo seu curso benigno, tem-se proposto a asso-
ciacdo etiopatogénica a um processo infeccioso provavelmen-
te viral. Na maioria dos casos publicados evidencia-se infec-
¢do aguda por citomegalovirus (CMV)2.

A terapéutica € sintomadtica e apesar da recuperacdo clinica ser
habitualmente completa, em duas a quatro semanas, a resolu-
cdo imagioldgica e endoscépica pode demorar varios meses”.

Relatos dos Casos

Num periodo de trés anos, trés criancas do sexo masculino e
uma do sexo feminino, com idades entre os dezasseis meses e
os quatro anos foram internadas por vémitos alimentares e
epigastralgia. No decurso da evolucdo clinica (entre o tercei-
ro e o quinto dia) surgiu edema palpebral e pré-tibial, que num
dos doentes atingiu também o escroto. Nao havia sintomato-
logia acompanhante nem se evidenciaram outras alteragdes no
exame objectivo. Todos ocorreram na primavera.
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Duas tinham antecedentes pessoais e familiares de atopia e
uma de artrite reumatdide juvenil, sendo esta a que apresen-
tou o quadro mais exuberante.

Na avaliagdo laboratorial, verificou-se em todos os casos
hipoproteinémia (2,4 a 3,4 g/dL) com hipoalbuminémia (1,5 a
2,1 g/dL). O hemograma revelou leucocitose com linfo-mo-
nocitose sem eosinofilia e a proteina C reactiva estava dentro
dos valores normais. Dois doentes tiveram um ligeiro aumen-
to das aminotransferases e dos triglicéridos. Os restantes exa-
mes como ureia, creatinina, ionograma séricos, andlise suma-
ria de urina e provas de coagulacdo ndo revelaram alteracdes.

O quadro clinico na auséncia de proteinuria e de insuficiéncia
hepatica, levantou a suspeita de gastroenteropatia perdedora
de proteinas. Por serem os vomitos a queixa predominante foi
realizada a todos endoscopia digestiva alta (EDA), que con-
firmou o diagnédstico (Fig.1A). O exame histolégico revelou
hiperplasia das criptas com dilatagdo quistica das glandulas e
infiltrado inflamatério com eosindfilos na ldmina prépria
(Fig.1B). Nao se encontraram corpos de inclusdo intranu-
cleares. O doseamento de proteinas no suco gastrico estava
aumentado.

Figura 1 — (A) Endoscopia digestiva alta revelando hipertrofia das
pregas e edema da mucosa, Presenca de muco e focos de erosao
gastrica. (B) Exame histologico da mucosa gastrica com hiperplasia
das criptas, dilatagdo quistica das glandulas preenchidas por muco,
infiltrado de eosindfilos na lamina proépria.

Nos quatro doentes, as serologias foram sugestivas de infec-
¢do aguda por CMV pela presenca de IgM-CMV (imunoflu-
rescéncia). Em duas criangas evidenciou-se seroconversao
apds 4 semanas. Pesquisou-se a excrecdo urindria do CMV
(exame cultural) que foi positiva em dois casos. A avaliacido
etioldgica efectuada estd resumida no Quadro I.

Quadro | - Resumo da avaliacéo etioldgica efectuada.
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O tratamento foi conservador com dieta hiperproteica, sucral-
fate ou ranitidina durante um més. Houve necessidade de
administracdo de albumina endovenosa em dois doentes. O
desaparecimento dos sintomas e normalizacdo dos valores
laboratoriais verificou-se ao fim de duas semanas.

Discussao

O diagnéstico de GHE em pediatria é pouco frequente, haven-
do cerca de 50 casos publicados. E mais comum no rapaz e
nos primeiros anos de vida’.

Como descrito na literatura, as manifestagdes clinicas tiveram
uma instalacdo aguda com sintomas predominantemente gas-
tricos, de intensidade ligeira a moderada, seguidos do apare-
cimento de edema. Apesar de menos frequentes, estdo tam-
bém descritas formas de apresentacdo exuberantes com qua-
dros de anasarca e de hemorragia digestiva'.

A hipertrofia da mucosa géstrica é devida a um aumento local
do factor transformador de crescimento-o. (TGF-a) e do
receptor 1I do factor de crescimento-f3**. Estes promovem a
proliferacdo das células epiteliais gdstricas e aumentam a
secrecdo de muco rico em proteinas. Eosinofilia moderada e
aumento dos niveis séricos de IgE ocorrem na maioria dos
doentes, sugerindo uma resposta alérgica a uma possivel
infeccdo viral’. Nos doentes apresentados, embora existisse
histéria de atopia em duas criancas s6 uma revelou um ligei-
ro aumento das IgE séricas e nenhuma tinha eosinofilia no
sangue periférico, o que estd de acordo com alguns casos des-
critos’.

O diagnéstico de GHE ¢ estabelecido pela hipertrofia da
mucosa géstrica. Pode ser obtido pelo estudo radiolégico con-
trastado do estdmago, que revela imagens do tipo “circunva-
lagdes cerebrais” por deposi¢do do contraste no fundo das
pregas hipertrofiadas. A EDA permite a visualizacdo do
aspecto tipico da mucosa e a realizacio de bidpsia, o que con-
firma o diagndstico e eventualmente determina a etiologia. O
fundo e o corpo géstricos sdo as dreas atingidas. Os achados
histologicos revelam hiperplasia das criptas, dilatagdo quis-
tica das glandulas géstricas e infiltrado inflamatério rico em
eosindfilos’. Actualmente a ecografia géstrica tem sido cada
vez mais usada no diagndstico e seguimento destas criangas,
por ser um exame menos invasivo, que permite visualizar cla-
ramente a hipertrofia das pregas. O estudo complementar com

Coproculturas Serologias
Caso Rotavirus nas fezes IqE total Pesquisa Pesquisa CMmV EBV Enterovirus Virus Mycoplasma
Exame g H.pylori CMV (IgM/1IgG)  (IgM/IgG)  (IgM/IgG) respiratérios  pneumoniae
parasitologico urinario (IgM/1gG) (IlgM/1gG)
1 neg normal neg néo pos/neg neg/neg neg/pos neg/pos neg/neg
realizado
2 neg normal neg néo pos/neg neg/neg neg/pos neg/pos neg/neg
realizado
3 neg normal neg pos. pos/neg neg/neg neg/neg neg/pos neg/neg
4 neg aumentada neg pos. pos/neg neg/neg neg/neg neg/neg neg/neg
(78Ul/mL)
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Doppler a cores mostra um aumento do fluxo vascular da
mucosa e submucosa®. Estas caracteristicas ecograficas t€m
uma boa correlagcdo com as alteragcdes endoscopicas e micros-
copicas’. Nos casos apresentados, como na maioria dos revis-
tos na literatura, o diagnéstico foi feito pela EDA e pela his-
tologia.

Actualmente, o CMV € o agente etioldgico mais frequente.
Outros estdo descritos cuja importancia etiolégica é mais
incerta, nomeadamente Helicobacter pylori, Mycoplasma
pneumoniae, herpesvirus, enterovirus, virus sincicial respira-
torio e Giardia lamblia'®. Na maioria dos casos a associacao
com o CMV ¢ estabelecida pela serologia ou isolamento do
virus em cultura de urina. A infec¢do gastrica por CMV pode
ser confirmada pela deteccdo do virus na mucosa, que se evi-
dencia pela presenca dos corpuisculos de inclusdo no exame
histoldégico, pela deteccdo do dcido desoxirribonucleico do
CMYV (cultura das células e hibridizagao in situ) ou de antigé-
nios virais (imunocitoquimica)’. Nos casos apresentados nao
se visualizaram corptsculos de inclusao, o que isoladamente
ndo exclui a infeccdo por este agente. As restantes técnicas de
deteccdo do virus na mucosa gastrica ndo foram realizadas.
No entanto, evidenciou-se a presenca de IgM sérica para o
CMYV (dois com seroconversdao em 4 semanas), o que ¢ com-
pativel com infec¢do aguda. Estes resultados associados ao
quadro tipico permitem-nos considerar o CMV, o agente etio-
l6gico mais provavel da GHE nos doentes apresentados. Nao
estd descrito nenhum padrao sazonal da infeccdo a CMV, pelo
que admitimos tratar-se de uma coincidéncia o facto de terem
ocorrido na primavera.

Atendendo a evolucdo benigna com restituicdo ad integrum
da mucosa géstrica, o tratamento € sintomdtico. A adminis-
tracao de albumina endovenosa durante a fase exsudativa da
doenga e de dietas hiperproteicas € recomendado por alguns
autores '*. O uso de inibidores dos receptores H, e de protec-
tores da mucosa géstrica s@o uteis no alivio das queixas’. Dos
doentes apresentados, s6 dois necessitaram transfusdo de
albumina.

O diagndstico diferencial da GHE faz-se principalmente com
a gastrite eosinofilica e outras enteropatias perdedoras de pro-
tefnas como a doenca de Crohn, linfangiectasia intestinal e
doenga celiaca. No primeiro caso hd habitualmente uma his-
toria de atopia e as regides atingidas sdo o antro gdstrico e a
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primeira por¢do do duodeno, enquanto que as segundas t€m
habitualmente uma evolucdo crénica.

A GHE continua a ser uma entidade pouco descrita na crian-
ca. Atendendo as formas de apresentagdo ligeiras e auto-limi-
tadas associadas com infecc¢des virais, nomeadamente com o
CMYV, admitimos que esteja sub-diagnosticada. Provavel-
mente 0 uso sistemdtico da ecografia gdstrica, em casos sus-
peitos, podera contribuir para clarificar a verdadeira incidén-
cia na crianga.
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