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1 INTRODUCAO

Os tumores carcindides sdo neoplasias neuroendocrinas raras, com prevaléncia de
apenas 1-2 casos para cada 100.000 habitantes.® Sdo mais encontrados no trato
gastrintestinal (73,7%), preferencialmente no intestino delgado (28,7%), e derivam
das células enterocromafins, responséveis pela producdo de grande variedade de

mediadores neuroenddcrinos, incluindo a serotonina.*™

A Sindrome Carcinodide é ainda mais rara, estando presente em apenas 10% dos
tumores.®> Consiste num conjunto de sinais e sintomas caracteristicos gerados pela
liberagéo desses mediadores neuroendécrinos na circulagdo sistémica °, tais como
flushing (90%), diarréia (70%), dor abdominal (40%), telangiectasia (25%) e, em
menor frequiéncia, alteracbes cardiacas (10-30%), broncoespasmo (15%) e pelagra
(5%)."°

O diagnéstico baseia-se nas manifestacbes clinicas sugestivas, marcadores

bioquimicos e exames de imagem para a localizag&o tumoral.®

Os analogos da somatostatina constituem a melhor terapia para o controle dos
sintomas da sindrome.'* Contudo, a cirurgia é a Unica terapia potencialmente

curativa, sendo o tratamento de escolha para tumores primarios isolados.?
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2 RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 42 anos, parda, dona de casa, natural de Vitoria — ES e
residente da Serra — ES, admitida na enfermaria de Clinica Médica apresenta ha
seis anos episodios frequentes de flushing em face, regido cervical, tronco e
membros superiores (Figura 1), com duragdo de 2-30 minutos, acompanhados de
taquicardia e desencadeados, principalmente, por estresse emocional e exercicio
fisico. H& um ano tem episédios diarios de diarréia, cerca de 20 dejecdes por dia,
com fezes pastosas sem elementos anormais. Nega histéria de emagrecimento. Ao
exame fisico, eritema telangectasico em face, colo e membros superiores, turgéncia
jugular bilateral, sopro sistdlico em focos pulmonar e tricispide, hepatomegalia
dolorosa (Figura 2) e edema de membros inferiores. O ecocardiograma transtoracico
mostrou aumento moderado de ventriculo direito, insuficiéncia tricispide moderada e
hipertensdo pulmonar moderada (pressao sistolica estimada da artéria pulmonar =
49,7mmHg). Na ultra-sonografia de abdome evidenciou-se figado multinodular
aumentado de volume e contornos bocelados, caracteristico de metastase. Esses
achados foram confirmados pela tomografia computadorizada de abdome total que
demonstrou hepatomegalia, multiplos nédulos hepaticos captantes de contraste, 0s
maiores com necrose central, compativeis com les6es metastaticas (Figura 3), além
de linfonodomegalias para-adrticas intra-abdominais. A investigacdo prosseguiu com
a colonoscopia em que se encontrou lesdo polipdide volumosa em ileo terminal,
medindo cerca de 8 cm de diametro, superficie irregular e enantematica, onde foram
realizadas bidpsias. O exame histopatolégico da lesdo em ileo terminal mostrou
quadro compativel com tumor carcindide (Figura 4). A dosagem do &cido 5-
hidroxindolacético na urina de 24h foi de 302mg (valor de referéncia: 2mg a 8mg).
Foi iniciado tratamento com doses mensais de analogos da somatostatina de acéo
prolongada durante quatro meses, com programacao de cirurgia para resseccao
tumoral. O tratamento clinico foi realizado e a paciente apresentou melhora
importante dos sintomas. Contudo, ainda n&o retornou ao servico para a

programacao da cirurgia.
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Figura 1: Eritema telangectésico em face e colo (A); episddio de flushing (B).

Fonte:

Servico de Clinica Médica do Hospital Santa Casa de Misericordia de Vitoria.
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Figura 2: Hepatomegalia.

Fonte: Servico de Clinica Médica do Hospital Santa Casa de Misericérida de Vitoria.

Figura 3: Tomografia computadorizada de abdome demonstra hepatomegalia e mdultiplos nédulos
hepaticos captantes de contraste, 0s maiores com necrose central.

Fonte: Servico de Clinica Médica do Hospital Santa Casa de MisericOrdia de Vitoria.



13

Figura 4: Histopatologia da leséo ileal evidencia proliferacdo tumoral caracterizada por estruturas
tubulares pequenas, formando blocos de tamanhos variados (A) (Hematoxilina e Eosina

100 x); em detalhe a proliferagdo de células pequenas com nucleos redondos, sem atipias
(B) (Hematoxilina e Eosina 400 x).

Fonte: Servico de Patologia do Hospital Santa Casa de Misericordia de Vitoria.



14

3 DISCUSSAO

Os tumores carcindides séo neoplasias raras, de crescimento lento, mas que podem

ter comportamento agressivo e prognéstico reservado.**

Os mediadores neuroendoécrinos produzidos pelas células tumorais normalmente
sofrem metabolizacdo hepatica antes de cairem na circulacdo sistémica e, quando
esse processo esta prejudicado, como nos casos de metastases hepaticas, surge a
sindrome carcindide, um conjunto de sintomas caracteristicos gerados pela grande
quantidade dessas substancias vasoativas na circulagao sistémica, principalmente
serotonina.>*® A intensidade e a apresentacdo dos sintomas s&o variaveis entre os

pacientes.’

A malignidade é baseada na presenca de doenca metastatica. Os sitios mais
comuns de metastase sdo linfonodos, figado e, menos fregiientemente, os 0ssos.*
O envolvimento do figado é frequente e, muitas vezes, € o Unico sitio comprometido,
mesmo quando ele se encontra grosseiramente infiltrado.* No caso em quest&o,

havia comprometimento hepatico importante.

7

O flushing € o sinal mais caracteristico, e, na forma classica, se manifesta com
episodios paroxisticos de eritema em face, pescocgo e por¢cao superior do térax, com
duracdo de poucos minutos.”® Muitas vezes, os episddios sdo precipitados por
exercicio fisico, estresse emocional e certos tipos de alimentos, em especial os que
possuem tiramina.> ®**1" A persisténcia das crises de flushing pode determinar a

presenca de eritema telangectasico persistente™, sinal este presente na paciente.

O acometimento cardiaco comumente se apresenta como uma manifestacéo tardia
da doenca.'’ Caracteriza-se por acometimento valvar (estenose pulmonar e/ou
insuficiéncia tricuspide, principalmente), que pode levar a insuficiéncia cardiaca
direita.’*> No caso, havia sinais de comprometimento cardiaco, demonstrando

doenca em estagio avancado.

O diagnéstico da sindrome baseia-se nas manifestagfes clinicas sugestivas,
marcadores bioquimicos e exames de imagem para a localizagdo tumoral. Diante de

um paciente com sinais e sintomas caracteristicos, deve-se solicitar a dosagem de
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24 horas dos niveis urinarios de acido 5-hidroxindolacético (5-HIAA), um metabdlito
da serotonina.'® Niveis elevados de 5-HIAA s&o altamente especificos para o
diagnéstico.'® O seu valor normal varia de 2 a 8mg/dia’, sendo que a paciente
apresentava o valor de 302mg/dia. Outro marcador que merece destaque é a
Cromogranina A, encontrada no plasma de 80% dos pacientes com tumor carcindide

e parece ter correlacdo com a carga tumoral.****

Ao encontrar elevacado de marcadores bioquimicos, deve-se proceder a investigacao
por imagem em busca da localizacdo priméaria tumoral e dos possiveis focos
metastaticos.”® Endoscopia digestiva alta, colonoscopia e ultra-sonografia
endoscépica sdo importantes.’ Exames de imagem adicionais, como ultra-
sonografia, tomografia computadorizada helicoidal (TC), ressonancia magnética
(RM) e angiografia mesentérica podem ser Uteis para a identificacdo do tumor
priméario, mas com uma baixa sensibilidade.” Contudo, a TC é um excelente método
para identificar metastase hepatica.?* No caso relatado, a TC evidenciou apenas os

focos metastaticos, sendo a colonoscopia importante para localizar o tumor.

A melhor terapia para o controle dos sintomas consiste nos analogos da
somatostatina, uma vez que essas drogas inibem a producdo dos hormdnios
responsaveis pelas manifestacées clinicas.'®!* Esse tratamento foi realizado pela
paciente com bons resultados. A mudanca de estilo de vida também é importante
para o controle dos sintomas e consiste em evitar os fatores precipitantes das crises,

como &lcool, alimentos condimentados, exercicios vigorosos e estresse emocional.™

A cirurgia de ressecgdo tumoral com linfadenectomia regional é a Unica terapia
potencialmente curativa para tumores primarios isolados. Nos tumores de intestino
delgado, a exérese cirdrgica da lesdo e a linfadenectomia regional constituem a
primeira opgdo terapéutica, mesmo quando h& evidéncia de comprometimento
metastatico, com o intuito de prevenir complicagbes como obstrucdo, hemorragia
e/ou perfuragéo intestinal.>*? Como a paciente apresenta um tumor em fleo terminal,

programou-se a ressecgéo, mesmo com a presenca de metéastases.

Diante do exposto, € importante conhecer as manifestacdes clinicas da sindrome e

saber diferencia-las de outras condi¢cbes que podem se apresentar com sintomas
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similares. Apesar de ser uma manifestacéo rara e tardia do tumor, é fundamental
que o clinico saiba identifica-la, pois € possivel proporcionar melhor qualidade de
vida ao paciente, com bom controle dos sintomas, por meio da terapia com analogo

da somatostatina, juntamente com a cirurgia, quando possivel.
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