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INTRODUCAO

s tumores neuroendoécrinos do pancreas sao
O neoplasias raras constituindo aproximadamente
2% de todos os tumores pancreaticos®. Devido
ao progresso dos métodos de diagndstico por imagem e do
radioimunoanalise, seu diagnostico tornou-se mais frequente.
Estudos epidemioldgicos recentes apontam para aumento da
frequéncia destes tumores'. Dentre os tumores funcionantes,
o vipoma (tumor de células produtoras de polipeptidio
intestinal vasoativo) também conhecido como WDHA
sindrome (watery diarrhoea, hypokalaemia, and achlorhydria),
sindrome de Werner Morrison e cdlera pancreética, é neoplasia
mais rara ainda, caracterizada principalmente pela diarréia
profusa e os consequentes disturbios hidro-eletroliticos,
tendo incidéncia aproximada de 0,2 a 0,5 por cada milhdo de
habitantes ao ano®. Aproximadamente 90% destes tumores
se originam no pancreas; no entanto, existem descricbes
de vipomas localizados em outros segmentos do trato
gastrointestinal, brénquios, adrenais, figado e em ganglios
simpaticos. Existem poucos casos descritos na literatura
médica de vipomas de localizagdo extra-pancreatica em
adultos®. Devido a sua baixa incidéncia, sdo desconhecidos os
verdadeiros dados epidemioldgicos desta singular neoplasia.
E objetivo deste relato apresentar mais um caso de
vipoma de localizagdo extra-pancreatica.

RELATO DO CASO

Homem de 54 anos de idade ha quatro meses com quadro
clinico caracterizado por evacuagdes diarreicas, aquosas,
frequéncia a cadatrés horas nos ultimos 15 dias, emagrecimento
de 14 kg neste periodo, astenia, anorexia, adinamia, caimbras
e fraqueza muscular. Exames laboratoriais evidenciaram VIP
de 242 pg/ml (<75); Na=138; K=1,6; creatinina=1,53. Estudo
ecografico mostrou imagem hipoecogénica em segmento IV de
4,2 cm e confirmado por tomografia com a presenca de varias
imagens hipervascularizadas nos segmentos 1V, III, e L do figado
(Figura 1). Foi realizada bidpsia guiada por ultrassonografia do
nédulo hepético que pela imunohistoquimica revelou tratar-
se de metastase de carcinoma neuroenddcrino. Foi submetido
a laparotomia exploradora onde confirmou-se a presenca
de vérias metatases hepaticas (Figura 2). Ultrassonografia
intra-operatéria confirmou nédulo em corpo pancreético. Foi
realizada pancreatectomia corpocaudal com esplenectomia
(Figura 3) e trisegmentectomia hepética esquerda (Figura 4).
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Néo foi encontrado tumor no parénquima pancreatico. O
estudo histopatoldgico evidenciou atrofia acinar e hiperplasia
de ilhotas em regido da cauda. No tecido gorduroso peri-
pancreatico foi confirmada a presenca de cinco linfonodos
com carcinoma neuroenddcrino bem diferenciado infiltrando
tecido adiposo adjacente além de infiltracdo neoplasica
perineural e angiolinfatica (Figura 5). As lesGes hepaticas
confirmaram diagnoéstico de metastase de carcinoma
neuroenddcrino bem diferenciado. Andlise imunohistoquimica
mostrou positividade para a sinaftofisina, cromogranina e para
o polipéptido intestinal vaso ativo (VIP). O Ki-67 foi positivo
em 10%. Paciente evoluiu sem maiores intercorréncias. Houve
regressdo imediata da diarréia e das alteracdes eletroliticas.
Apds 12 meses, novamente voltou apresentar o mesmo
quadro clinico inicial. Tomografia evidenciou multiplas
imagens metastaticas no figado distribuidas difusamente.
Foi iniciada terapia com analogo da somatostatina de acdo
prolongada (LAR) e quimioterapia com inibidores do mTOR
(Everolimus) com regressdo das lesdes hepaticas e do quadro
clinico. Seguimento no terceiro ano de pos-operatorio estava
sem sinais clinicos sugestivos de recidiva da doenca.

DISCUSSAO

Embora exista relato anterior, esta neoplasia foi
inicialmente descrita por Werner e Morrison em 1958 em
dois pacientes com diarréia profusa e hipocalemia associada a
neoplasia de ilhotas pancreaticas ndo produtora de insulina. Seus
aspectos fisiopatolégicos foram mais bem conhecidos a partir
de 1973, ocasido na que Bloom et al, associaram a sindrome
WDHA ao aumento sérico do polipéptido intestinal vasoativo,
fato confirmado posteriormente pelos estudos de Kane et al.’
ao reproduzirem esta sindrome ap6s administragdo endovenosa
do VIP em cinco voluntérios. Ele € um aminoéacido peptideo
produzido pelas células delta-2 das ilhotas pancredticas e
também estad presente no sistema nervoso central e periférico
e considerado um neurotransmissor. Altas concentragcdes
sdo encontradas no trato gastrointestinal. Dentre seus efeitos
estdo descritos: estimulo sobre a musculatura lisa do trato
gastrointestinal;aumento das secre¢besintestinais e pancreaticas;
vasodilatacdo; inibicdo da secrecdo acida do estbmago; aumento
da glicogendlise e hipercalcemia®. Classicamente, os vipomas
tém como principal manifestacdo quadros de diarréia profusa
com as consequentes repercusses hidroeletroliticas, perda
de peso, e, mais raramente manifestacbes dermatoldgicas,
taquicardia e dor lombar. Com relativa frequéncia, estes pacientes
inicialmente sdo investigados, por uma série de doencas mais
comuns cuja manifestacdo principal é a diarréia. Grande parte
desta neoplasia é originaria do pancreas e sdo esporadicas;
mas também, podem estar associadas a neoplasia enddcrina
multipla tipo I**. No entanto, estes tumores podem se originar
nos ganglios do sistema nervoso simpatico, especialmente em
criangas. Os vipomas extrapancreaticos podem ser classificados
pela sua origem em neurogénicos e ndo neurogénicos, estes
Ultimos muito pouco relatados na literatura®. Do ponto de vista
clinico, laboratorial e histopatolégico, é possivel diferenciar
tumores extrapancreaticos ndo neurogénicos dos neurogénicos.
As neoplasias neurogénicas parecem ter quadro clinico menos
intenso, niveis de VIP inferiores quando comparados aos de
origem gastrointestinal, auséncia de produgdo de polipéptido
pancreético e caracteristicas histopatoldgicas diferentes®. O
diagndstico clinico é confirmado com o aumento na dosagem
do VIP sérico e o radioldgico, que na maioria é realizado
através da tomografia computadorizada ou ressonancia
magnética, localizando a neoplasia em topografia do pancreas
na grande maioria das vezes, devido ao fato da maioria destes
tumores serem maiores a 3 cm!l. Da mesma forma, mais de
60% destes tumores apresentam metastases hepaticas ou
ganglionares no momento do seu diagnostico!. A abordagem
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FIGURA 1 - Ressonancia magnética mostrando multiplas
lesdes em segmentos IVIII e II do figado (setas)
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FIGURA 4 - Peca cirlrgica, produto de trisegmentectomia
hepética esquerda

FIGURA 2 - Aspecto intra-operatério das lesdes hepaticas
(setas)

FIGURA 3 - Peca cirdrgica mostrando corpo, cauda e noédulo
peripancreatico (seta)
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FIGURA 5 - Peca cirlrgica, aspecto do parénquima pancreatico
com nodulacdo peripancreatica (seta).

terapéutica consiste em inicialmente controlar os distdrbios
hidroeletroliticos, uso dos andlogos da somatostatina e
posteriormente abordagem cirlrgica. Igualmente as outras
neoplasias gastroenteroneuroenddcrinas, a resseccdo cirurgica
é a melhor maneira de controlar o quadro clinico e prolongar
a sobrevidas destes doentes®, sendo inclusive indicada
operacao citoredutota, ressecgdo das metatases hepaticas e até
transplante hepético . A realizacdo da quimioterapia adjuvante
parece ter papel importante no controle da doenca, tendo sido
descrita, além da bioterapia com analogos da somatostatina
de longa duracdo, a utilizacdo de drogas alvo para aumento
da sobrevida com qualidade de vida®®. Neste paciente, além
de ter sido realizado o tratamento cirGrgico com resseccdo das
metastases hepaticas, e apesar da recidiva da doenca, houve
ganho consideravel da expectativa de vida com a utilizagdo da
quimioterapia adjuvante.
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INTRODUCAO

cistadenoma retroperitoneal primario é tumor
Omuito raro, descrito por Handfield-Jones em
1924 e observado quase exclusivamente em
mulherest. A sintomatologia é geralmente inespecifica, o que
dificulta o seu diagndstico diferencial com outras massas
retroperitoneais e torna os exames de imagem e a conduta
cirdrgica essenciais para o diagnostico e tratamento?
O presente estudo relata o caso de um cistoadenoma
mucinoso retroperitoneal primario benigno.
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RELATO DO CASO

Mulher de 51 anos referia dor abdominal ha um ano,
localizada no flanco direito e irradiando para a regido lombar,
com piora progressiva. Ao exame fisico apresentava massa
palpavel em flanco direito, indolor. Realizou ultrassonografia
que identificou uma volumosa lesdo cistica abdominal. A
tomografia computadorizada (Figuras 1 e 2) revelou lesdo
cistica retroperitoneal homogénea medindo 15x12,5x5,5 cm
e deslocando medialmente o célon ascendente, sugerindo o
diagnostico de linfangioma cistico. A paciente foi submetida
a laparotomia exploradora (Figuras 3 e 4), que identificou
volumosa leséo cistica retroperitoneal a qual foi dissecada das
estruturas adjacentes com facilidade, permitindo sua resseccdo
completa. O pancreas e os ovarios ndo apresentavam alteragdes
nem contiguidade com a lesdo. Nao foram observadas
intercorréncias durante a evolucdo pds-operatéria. O exame
anatomopatolégico da peca operatéria revelou cistadenoma
mucinoso retroperitoneal benigno (Figuras 5 e 6).

FIGURA 1 - Tomografia computadorizada de abdome:
imagem cistica de paredes regulares, sem
nédulos ou vegeta¢des murais

FIGURA 2 - Tomografia abdome:

computadorizada do
volumosa lesdo cistica retroperitoneal ocupando
flanco e fossa iliaca direita
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