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DOENCA DE WHIPPLE ASSOCIADA A DEFICIENCIA
DE G6PD — UM ACHADO RARO COM TERAPEUTICA
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PECULIAR

RESUMO: VL, sexo masculino, 22 anos, admitido
com dor e distensdo abdominal associada a
perda ponderal e diarreia crGnica com piora nos
Ultimos 3 meses, evoluindo com desnutricao
e disturbio hidroeletrolitico. Exames prévios
revelaram deficiéncia de G6PD e hipotireoidismo.
A ultrassonografia de abdome total: adenopatias
paraérticas. Endoscopia digestiva alta mostrou
placas esbranquicadas na mucosa esoféagica,
linhas verticais, sulcos longitudinais profundos e
apagamentodos vasos submucosos. Noduodeno,
mucosas de padrdao salteado, achatamento de
pregas, fissuras e micronodulacdes. Na bidpsia
duodenal: expansdo de lamina prépria por
histiocitos eosinofilicos, positivo ao PAS com
diastese. Achados consistentes com Doenca
de Whipple. Iniciou-se ceftriaxone por 14 dias,
e apds término trocada por doxiciclina, para
uso pos-alta hospitalar. A DW é uma doenca
sistémica rara causada por Tropheryma whipple,
que acomete trato gastrointestinal, coracédo e
articulacdo. Manifesta-se em 3 fases: sintomas
de infeccéo, fase intermediaria e fase tardia. O
tratamento convencional consiste em uso de
ceftriaxone associado a cotrimoxazol. Este relato
particulariza-se pela substituicdo do tratamento
convencional pelo uso da doxiclina, pelo
paciente ser portador de deficiéncia de G6PD,
demonstrando a importancia do conhecimento
de outras linhas de tratamento desta patologia.
PALAVRAS-CHAVE: Doenca de Whipple;
Deficiéncia de G6PD; Eséfago.
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WHIPPLE’S DISEASE ASSOCIATED WITH G6PD DEFICIENCY - A RARE
FIND WITH PECULIARY THERAPEUTIC

ABSTRACT: VL, male, 22 years old, admitted with abdominal pain and distention
associated with weight loss and chronic diarrhea that worsened in the last 3 months,
evolving with malnutrition and water-electrolyte imbalance. Previous exams revealed
G6PD deficiency and hypothyroidism. Ultrasonography of abdomen revealed
paraortic adenopathies. Upper gastrointestinal endoscopy showed whitish plagues
and vertical lines in the esophageal mucosa, deep longitudinal folds and effacement
of the submucosal vessels. At the duodenum was observed protruding mucosa,
flattened folds, fissures and micronodulations. Duodenal biopsy specimens showed
expansion of the lamina propria by eosinophilic histiocytes, PAS-positive staining
(diastase resistant). Findings consistent with Whipple’s Disease (WD). Ceftriaxone
was started for 14 days, after which it was changed to doxycycline for post-discharge
use. WD is a rare systemic disease caused by Tropheryma whipple, which affects
the gastrointestinal tract, heart and joint. It manifests itself in 3 phases: symptoms
of infection, intermediate phase and late phase. Conventional treatment consists of
using ceftriaxone associated with cotrimoxazole. This report is characterized by the
replacement of conventional treatment with the use of doxycline, as the patient had a
G6PD deficiency, demonstrating the importance of knowledge of alternative therapies
for the treatment of this pathology.

KEYWORDS: Whipple disease; G6PD Deficiency; Esophagus.

11 APRESENTAGAO DO CASO

VL, masculino, 22 anos, admitido por dor e distensdo abdominal associada
a perda ponderal significativa e diarreia crénica ha 12 anos, que piorou nos ultimos
3 meses (sem muco e com restos alimentares nado digeridos), evoluindo com
desnutricdo e disturbio hidroeletrolitico. Exames revelaram deficiéncia de glicose-
6-fosfato desidrogenase (G6PD) e hipotireoidismo. A investigacdo identificou
adenopatias paradrticas em ultrassonografia de abdome total. Endoscopia
digestiva alta: placas esbranquicadas na mucosa esoféagica, linhas verticais, sulcos
longitudinais profundos e apagamento dos vasos submucosos e duodeno, mucosas
de padrao salteado, achatamento de pregas, fissuras e micronodula¢des, enquanto
bidpsia duodenal revelou expanséo de lamina propria por histiocitos eosinofilicos,
francamente positivo ao PAS com diastese. Achados foram consistentes com Doenca
de Whipple (DW), iniciando ceftriaxona. Apos término, trocada por doxiciclina, via
oral, p6s-alta hospitalar.

21 DISCUSSAO

A DW é uma doenca sistémica causada por Tropheryma whipplei, um

organismo intracelular obrigatério, que infecta principalmente o trato gastrointestinal,
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mas pode se alocar em outros locais como coracéo e articulacdes. E rara, afetando
1:1.000.000 de pessoas, com incidéncia maior em homens de meia-idade. Por outro
lado, a deficiéncia de G6PD de carater genético, pode ser uma deficiéncia branda,
assintomatica ou severa, que é associada a anemia hemolitica, tendo incidéncia
maior em homens. A manifestacdo classica desta patologia é dividida em fases:
sintomas de infecg¢ao — febre, artrite e artralgia; fase intermediéria — diarreia, anemia
e perda ponderal; e fase tardia — acometimento sistémico ocular, cardiaco e nervoso.
Para tratamento, inicia-se a associa¢ao de ceftriaxona ou meropenem por 14 dias,
seguido de cotrimoxazol por 12 meses. Na contraindicacéo deste ultimo opta-se
por doxiciclina. No caso supracitado nota-se particularidade no manejo terapéutico,
visto que o paciente ser portador de deficiéncia de G6PD contraindica realizagdo de
tratamento convencional com cotrimoxazol, substituindo-o por doxiciclina.

31 COMENTARIOS FINAIS

A DW pode ser fatal se nao tratada. Possui quadro clinico diverso, diagnéstico
é dificil e por vezes tardio, acarretando prejuizo para seus portadores. Porém,
associada a deficiéncia de G6PD as possibilidades de tratamento diminuem. Assim,
o conhecimento de outros farmacos como terapéutica propicia melhor prognéstico

e maior sobrevida.
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