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RESUMO

Introdugdo: A sindrome de Cronkhite-Canada (SCC) é uma entidade clinica rara,
com marcantes achados cutaneos associados a polipose do trato gastrointestinal.
O seguinte estudo tem por objetivo relatar caso clinico desta patologia, bem
como realizar revisdo da literatura sobre o tema. Métodos: Foi realizada
consulta ao prontuario e compilados dados clinicos, laboratoriais, radioldgicos
e histopatoldgicos. A revisdo literaria foi feita através de artigos indexados
as principais bases de dados bibliograficas médicas. Resultados: Paciente
de sexo masculino, 64 anos, internado com histdrico de importante perda
ponderal associada a diarreia crénica nos ultimos 6 meses. Desconhecia outras
comorbidades e histérico familiar de doencas gastrointestinais. Ao exame fisico,
era notdvel a hiperpigmentacdo cutanea, distrofia ungueal e alopecia. A avaliacdo
endoscopica, foi evidenciada pancolite e espessamento do pregueado gastrico e
duodenal, com aspecto polipdide. A analise histopatoldgica de lesGes gastricas
e col6nicas evidenciou processo inflamatério cronico inespecifico que, associado
aos achados clinicos, indicam o diagndstico de SCC. Conclusdo: A sindrome de
Cronkhite—Canada possui um amplo leque de diagndsticos diferenciais no espectro
das doencas gastrointestinais, especialmente as poliposes, com manifestacdes
cutaneas associadas. O diagndstico precoce é muito mais importante devido ao
elevado indice de mortalidade associada a malignizacdo destas lesGes.

Palavras-chave: Polipose Intestinal. Manifestagdes Cutaneas. Relatos de Casos.
Gastroenteropatias.

ABSTRACT

Introduction: Cronkhite-Canada syndrome (CCS) is a rare clinical entity, with
remarkable cutaneous findings associated with gastrointestinal poliposis. This
study aims to report a case of this syndrome, and review the literature about it.
Methods: A chart review was performed, and the clinical, histological, radiological
and laboratory data were compiled. The literature was reviewed through indexed
articlesin medical databases. Results: 64 years-old male, hospitalized due to weight
loss and chronic diarrhea in the last 6 months. Unknown previous comorbidity
or family history of gastrointestinal diseases. On physical examination, it was
noted cutaneous hyperpigmentation, ungueal distrophy and alopecia. Endoscopic
examination noted pancolitis, gastric and duodenal thickening with polypoid
appearence. Histological analysis found chronic unspecific inflammation that,
in this clinical context, led to the CCS diagnosis. Conclusion: Cronkhite-Canada
syndrome has a wide differential diagnosis in the spectrum of gastrointestinal
diseases with cutaneous manifestations. An early diagnosis is crucial to prevent
mortality related to potential malignancy of these lesions.
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INTRODUGCAO

A sindrome de Cronkhite-Canada é uma entidade clinica
rara, originalmente descrita em 1955, como a associagdo de
polipose gastrointestinal a manifestacdes cutaneas classicas
- distrofia ungueal, alopecia e hiperpigmentagdo cutanea.
Trata-se de uma doenga incomum, com algumas centenas
de casos descritos no mundo, sendo mais prevalente na
China e Japdo. Este trabalho visa relatar um caso clinico de
paciente acompanhado no Hospital Universitario Walter
Cantidio, destacando as caracteristicas clinicas, endoscépicas
e histopatoldgicas desta patologia.

MATERIAIS E METODOS

O presente estudo foi realizado através da revisdo de
prontudrio do paciente relatado, com compilacdo de
dados clinicos, fotograficos, radioldgicos, endoscdpicos e
histopatoldgicos apds anuéncia dada através de Termo de

Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) e aprovagdo em
Comité de Etica em Pesquisa (Parecer n? 5.317.595 - CEP/
HUWC). Foi realizada consulta bibliografica as principais
bases de dados médicas (MEDLINE, LiLACS e SCIELO) para
revisdo do tema abordado.

APRESENTACAO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 64 anos, agricultor, procedente
da zona rural de cidade no interior do Ceard, foi admitido
em hospital de referéncia para doencas infecciosas com
queixa de diarreia e perda ponderal de aproximadamente
21kg (cerca de 30% do seu peso habitual) ao longo de
6 meses. As evacuacOes foram descritas como aquosas,
com restos alimentares, sem sangue ou muco. Referia
cerca de 10 episddios diarreicos diarios, associados a dor
abdominal, nauseas, vOmitos e hiporexia. Escurecimento
da pele, predominando em maos, pés e ldbios, também foi
identificado na ocasido (Figura 1).

Figura 1. Manifestagdes cutaneas classicamente descritas, da esquerda para a direita: alopecia; hiperpigmentacao cutanea; distrofia

ungueal.?

Inicialmente tratado como gastroenterite infecciosa, fez
uso de esquema antimicrobiano e antiparasitario associado
a antidiarreico (loperamida), com reducdo do numero de
evacuacOes diarias e melhora parcial do quadro. Devido a
persisténcia dos vomitos de aparéncia biliosa, foiencaminhado
ao Hospital Universitario para investigacdo adicional.

A admissdo, o paciente apresentava-se desidratado,
com marcante hipercromia de antebragos, pernas, bem
como regido palmar e plantar. Apresentava sinais clinicos
de desnutricdo (perda de massa muscular e reducdo da
adiposidade subcutanea. Notava-se distrofia ungueal em
todas as unhas e calvicie. Negava co-morbidades conhecidas
ou internamentos prévios. A avaliacdo laboratorial
demonstrava anemia normocitica e normocrdomica,
hipoalbuminemia (1,4 g/dL, valor de referéncia: 3,5-4,8 g/
dL) e hipotireoidismo. As sorologias para HIV e hepatites
foram negativas, assim como anticorpos anti-tireoglobulina e
anti-tireoperoxidase. A pesquisa de gordura fecal (Sudan Ill)
também foi negativa, bem como a coprocultura.
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Foi entdo submetido a avaliacdo radiolégica e endoscdpica
(Figura 2), onde a tomografia abdominal evidenciou
espessamento gastrico associado a proje¢des luminais
da mucosa, padrdo sugestivo de doenca de Ménétrier, e
alteragdes segmentares da morfologia do intestino grosso
envolvendo reto alto, sigmoide e cdlon descendente,
compativeis com colite inespecifica quanto a etiologia.?
A endoscopia digestiva alta apresentava: estdbmago com
distensibilidade reduzida e mucosa gastrica exibindo
pregueado mucoso espessado, edemaciado, enantematoso
e fridvel em fundo, corpo e antro, com aspecto polipoide. A
mucosa de bulbo e segunda por¢ao do duodeno mostravam
formacOes polipoides sesséis semelhantes as encontradas
em antro gastrico. Foram realizadas polipectomia,
multiplas bidpsias e teste da urease que resultou positivo.
A colonoscopia mostrava um ileo terminal edemaciado e
enantematoso. Todos os segmentos col6nicos apresentavam
um enantema difuso associado a Ulceras rasas recobertas
com fibrina e pseudopdlipos em mucosa, sendo mais intenso
em reto e sigmoide.
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Figura 2. Espessamento gastrico com projecdes polipdides visto a tomografia computadorizada (esquerda) e
endoscopia digestiva alta (direita).

As amostras evidenciaram pdlipo gastrico hiperplasico, sem
semelhanca histoldgica com doenga de Ménétrier. A bidpsia
de ileo terminal mostrava uma expansdo edematosa de
l[amina prdpria associada a processo inflamatdrio crénico com
distorgdo arquitetural e rarefagao de glandulas. Este mesmo
quadro histoldgico se repetiu no material das demais bidpsias
gastricas e colOnicas.

Considerando o contexto clinico, os achados dermatolégicos
e a apresentacdo histopatoldgica, bem como a auséncia
de causa infecciosa evidenciada apds ampla investigacdo,
concluiu-se como diagndstico a sindrome de Cronkhite-
Canada. Desde entdo, o paciente foi submetido a terapia
com mesalazina e erradicacdo de H. pylori, cursando com
melhora parcial da sindrome diarreica (reducdo para cerca de
2 evacuacGes ao dia).

DISCUSSAO

A sindrome de Cronkhite-Canada situa-se no grupo de
patologias polipoides gastrointestinais associadas a
manifestacdes cutaneas,® estando em seu diagndstico
diferencial:asindromedeLynch, associadaaceratoacantomas,
adenomas e carcinomas sebdceos na sua variante sindrome
de Muir-Torres; a sindrome de Gardner, que pode apresentar
cistos epidermoides, lipomas e tumores desmoides; a
sindrome de Peutz-Jeghers, cuja polipose hamartomatosa
associa-se a maculas hipercromicas mucocutaneas; a
sindrome de Cowden, que apresenta triquilemomas,
papulose facial e ceratoseacral; e a sindrome de Bannayan-
Riley-Ruvalcaba, caracterizada por pdélipos hamartomatosos,
macrocefalia e hemangiomas.

Apesar de centenas de casos ja descritos,* a etiologia
desta sindrome continua incerta. Trabalhos recentes
associam o desenvolvimento da doenga a estressores
fisicos e psicolégicos, autoimunidade (por associagdo
com outras doengas autoimunes e boa resposta a terapia
imunossupressora), infecgdo por H. pylori (devido a relatos
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de melhora apds erradicagdo bacteriana), reagdo alérgica e
predisposicdo genética.

A manifestacdo cutanea cldssica, formada pela triade de
alopecia, hiperpigmentagdo cutanea e distrofia ungueal,
faz parte dos critérios diagndsticos propostos. Além disso,
sintomas prevalentes incluem dor e distensdo abdominal,
diarreia, hiporexia e perda ponderal. Na série de casos
chinesa,® entre os achados laboratoriais mais prevalentes,
estava anemia (carencial?), hipoalbuminemia e pesquisa de
sangue oculto nas fezes positiva.

Do ponto de vista endoscopico, séries de casos® apontam
envolvimento inflamatério da mucosa e presenca de podlipos
do es6fago ao cdlon, havendo um maior acometimento do
estdmago (notadamente em sua porg¢do distal) e intestino
grosso.

O estudo histopatoldgico das lesdes biopsiadas evidenciam
uma preponderancia de pdlipos hiperplasicos e adenomas
tubulares. Caracteristicas comuns’ incluem infiltrado
eosinofilico, distor¢do arquitetural, edema de lamina prépria
e atrofia vilosa. Estes achados estdo presentes mesmo em
areas de bidpsia normais a endoscopia.

A terapéutica ainda constitui um ponto controverso no
seguimento dos pacientes com sindrome de Cronkhite-
Canada. A evidéncia atual constitui-se de relatos® de
casos que mostram uma tendéncia ao uso de agentes
imunossupressores: majoritariamente os corticoesteroides,
embora relatos recentes apontem resposta também com
o uso de imunobiolégicos® e poupadores de esterdides.™®
Terapias alternativas incluem a mesalazina e o acido
tranexamico. A erradica¢do do H. pylori também é indicada,
uma vez que ha relatos de remissdao da doenca apds seu
tratamento.™

O diagndstico da sindrome de Cronkhite-Canada torna
imperativo um seguimento clinico criterioso pois embora haja
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uma predominancia de pdlipos benignos, entre 10-20% dos
pacientes virdo a apresentar cancer de trato gastrointestinal.
A disabsor¢do e desnutricido decorrentes da doenca
podem levar a infec¢des de repeticdo, fragilidade dssea e
sangramento. Apesar disso, estudos recentes apontam uma
melhora substancial no progndstico desta condi¢do, com uma
sobrevida em 5 anos de aproximadamente 87%*? (frente aos
55% dos primeiros relatos de caso).
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