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PALAVRAS-CHAVE Resumo Os autores apresentam o caso de um homem de 71 anos, com queixas de dor
Adenocarcinoma do abdominal epigastrica e periumbilical, com 8 meses de evolucdo, e nauseas, enfartamento
duodeno; pos-prandial e emagrecimento, de instalacdo mais recente. Analiticamente apresentava uma
Tumor do estroma anemia ferropénica e as endoscopias digestivas altas realizadas revelaram-se inconclusivas.
gastrointestinal; Dado o agravamento clinico optou-se pela repeticdo da endoscopia alta com tentativa de pro-
Diagnostico gressao duodenal profunda, identificando-se, na transicao da terceirapara a quarta porcao do

duodeno, uma lesao vegetante, circunferencial e estenosante. O estudo anatomopatologico
confirmou a presenca de um adenocarcinoma, tendo o doente sido submetido a duodenopancre-
atectomia classica com a excisao da lesdo duodenal e com identificacdo e excisao de uma outra
lesdo no jejuno proximal, correspondendo esta Ultima a um tumor do estroma gastrointestinal
(GIST).

Este caso demonstra o desafio diagnostico das neoplasias do delgado, pois a sintomatologia
que condicionam é relativamente inespecifica, sendo comum decorrer um periodo prolongado
entre os primeiros sintomas e o diagnostico definitivo. Neste doente, a presenca de 2 neoplasias
distintas (adenocarcinoma e GIST), ndo parece decorrer de qualquer associacao especifica,
constituindo um achado incidental.
© 2013 Sociedade Portuguesa de Gastrenterologia. Publicado por Elsevier Espafa, S.L. Todos os
direitos reservados.

KEYWORDS Primary adenocarcinoma of the third portion of the duodenum with concomitant
Duodenal identification of GIST of the jejunum - case report

adenocarcinoma;

Gastrointestinal Abstract The authors present a 71 years-old male with epigastric and peri-umbilical pain
stromal tumor; for about 8 months, and more recent nausea, postprandial bloating and weight loss. Analytic
Diagnosis investigation revealed ferropenic anemia and upper gastrointestinal endoscopies (2) were incon-

clusive. Given clinical worsening it was decided to repeat EGD with duodenal deep progression.
In fact, in the transition from the 3rd to the 4th portion of the duodenum, a vegetating,
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circumferential and stenosing lesion was identified. Biopsies confirmed an adenocarcinoma and
the patient underwent classic duodenopancreatectomy with removal of the duodenal lesion.
Another lesion, localized in proximal jejuni, was identified and removed during the procedure.
Histopathological study demonstrated that the later lesion was a gastrointestinal stromal tumor

(GIST).

This case demonstrates the diagnosis challenge of small bowel neoplasms given the nonspe-
cific symptoms and common diagnosis delay. In this patient the presence of two distinct tumors
seems to be an incidental finding.
© 2013 Sociedade Portuguesa de Gastrenterologia. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights

reserved.

Introducao

Os tumores do intestino delgado sao uma entidade rara. De
facto, este segmento representa aproximadamente 80% do
comprimento do trato digestivo, mas nele sao identifica-
das apenas 1% das neoplasias deste aparelho'. Atualmente
assiste-se a uma mudanca na topografia dos diferentes
tipos histoldgicos de tumores do intestino delgado, essen-
cialmente devido ao aumento da incidéncia de tumores
carcinoides. Segundo dados da National Cancer Data Base,
relativamente aos tumores do intestino delgado documen-
tados nos EUA entre 1985-2005, a proporcao de tumores
carcinoides aumentou de 28 para 44%, enquanto a proporcao
de adenocarcinomas diminuiu de 42 para 33%?. O tumor car-
cinoide é o tumor maligno mais frequente no ileo (63%),
tendo ultrapassado o adenocarcinoma como o subtipo his-
toldgico globalmente mais frequente no intestino delgado?.
No duodeno, o adenocarcinoma é o tumor maligno mais fre-
quente (64%), localizando-se preferencialmente na regiao
ampular ou periampular, a nivel da segunda porcdo do
duodeno®#, sendo ocasionalmente diagnosticados na ter-
ceira e quarta porcdes®>. Este tipo de tumores representa
um desafio em termos de diagnostico, decisao terapéutica
e acompanhamento pos-cirurgico.

Caso clinico

Apresentamos o caso de um doente de 71 anos, do sexo
masculino, duplamente antiagregado por antecedentes de
enfarte agudo do miocardio, que foi observado em con-
sulta por apresentar queixas de dor abdominal, pirose,
enfartamento pos-prandial e emagrecimento significativo.
0 quadro algico apresentava cerca de 8 meses de evolucéo,
agravamento progressivo, com predominio poés-prandial,
localizando-se na regido epigastrica e irradiando para a
regiao periumbilical. O doente referia igualmente perda
de peso (6kg em 3 semanas), eructacdes frequentes e
vomitos alimentares diarios, pos-prandiais, com cerca de
2 meses de evolucdao. Ao exame objetivo registava-se a
presenca de dor a palpacao profunda do hipocondrio direito,
localizacao onde parecia existir um certo «empastamento».
Tinha recorrido ao seu médico assistente, tendo realizado
diversos exames complementares de diagnostico. Analitica-
mente apresentava anemia (Hb 9,9 g/dl, microcitica), com
marcadores tumorais (CEA e CA19,9) normais. A endosco-
pia alta (EDA) foi de dificil execucao devido a presenca
de abundante conteldo alimentar no estomago e duodeno

Figura 1

Lesao vegetante, circunferencial, condicionando
estenose do lumen de terceira porcao do duodeno.

(tinha realizado uma endoscopia digestiva alta ha cerca
de 8 meses que apenas demonstrava erosées antrais), nao
sendo identificadas alteracées major. A ecografia apre-
sentava alteracoes estruturais da parede gastrica, sendo,
no entanto, muito prejudicada por interposicao gasosa.
A repeticao da EDA em contexto hospitalar, com recurso
a endoscopio terapéutico, permitiu a progressao até a
terceira porcao duodenal, demonstrando a este nivel a
presenca de lesdo vegetante, fridvel, congestiva, circunfe-
rencial, condicionando estenose do limen e nao franqueavel
pelo endoscdpio, tendo sido realizadas mdultiplas biopsias
- figura 1. A referida lesdo condicionava abundante estase
alimentar a montante.

As biopsias demonstraram tratar-se de um adenocarci-
noma desenvolvido em adenoma com displasia de alto grau.
A tomografia computorizada (TC) identificou a referida lesao
expansiva, circunferencial, na transicao da terceira e quarta
porcoes do duodeno, associada a densificacdo da gordura
mesentérica e um ganglio perilesional compativel com ade-
nopatia - figura 2 a e b.

O doente foi laparotomizado, tendo realizado duode-
nopancreatectomia cefalica e enterectomia segmentar por
identificacao de lesao nodular tumoral na dependéncia
de ansa de intestino delgado proximal. O periodo pos-
operatorio precoce foi complicado por fistula pancreatica,
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Figura 2
a) corte axial e b) corte coronal.

Figura 3  Adenocarcinoma invasor de baixo grau, HE 20 x.

resolvida apenas com tratamento médico (pausa alimentar,
fluido e antibioterapia). O exame histopatoldgico identificou
um tumor com 6,5 cm de comprimento maximo, histologica-
mente classificado como adenocarcinoma invasor de baixo
grau, com infiltracdo do mesentério, invasao venolinfatica
e metastases em um dos 18 ganglios excisados - figura 3.
0 estadiamento da lesao foi estabelecido em pT3N1MO, esta-
dio llIA (American Joint Committe on Cancer Classification)®.
A lesao identificada e excisada a nivel do intestino delgado
proximal foi classificada como tumor do estroma do intestino
delgado (GIST), grupo um de Miettinen, caracterizada pela
presenca de células fusiformes, com coexpressdo de CD34 e
CD117 (c-kit) e negativas para P-5100 e AML - figura 4a e b.

Lesao expansiva, circunferencial, na transicao da terceira e quarta por¢ées do duodeno. Tomografia computorizada:

O controlo radiolégico (tomografia computorizada e
tomografia de emissao de positroes) realizada ao 6.° més
pos-operatorio, identificou metastizacdo pulmonar bilate-
ral. Realizou protocolo de quimioterapia (5-fluorouracil)
durante 6 meses, encontrando-se, neste momento, assin-
tomatico.

Discussao

A prevaléncia dos tumores do intestino delgado é signi-
ficativamente inferior comparativamente a dos tumores
do célon. No entanto, e apesar de ainda nao ser comple-
tamente conhecida, a carcinogénese do adenocarcinoma
primario do intestino delgado segue os principios fundamen-
tais da sequéncia adenoma-carcinoma inicialmente descrita
para os tumores do colon’. Esta sequéncia é caracterizada
por multiplas etapas em que ocorrem alteracdes genéti-
cas e epigenéticas envolvendo a ativacdo de oncogenes
e inativacao de antioncogenes. No doente apresentado, a
peca cirlrgica confirmou a presenca de uma neoplasia com
6,5cm de maior eixo, composta por adenocarcinoma inva-
sor de baixo grau e adenoma tubuloviloso com displasia de
alto grau, em provavel relacao com a evolucao previamente
mencionada.

A sintomatologia associada a este tipo de patologia é
bastante inespecifica, podendo o doente permanecer assin-
tomatico até o tumor atingir grandes dimensdes. Nauseas,
vomitos, dor abdominal, emagrecimento e sinais e sintomas
compativeis com hemorragia digestiva (melenas, anemia
por deficiéncia de ferro)®, podem constituir o quadro de
apresentacao dos tumores do duodeno. A ictericia pode ser

Figura 4 Tumor do estroma do intestino delgado (GIST) composto por células fusiformes. a) HE 100x; b) expressao de CD117

(c-kit), 200 x.
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o principal sintoma quando o tumor se localiza numa regiao
periampular, obstruindo a via biliar distal. A duracao média
dos sintomas antes do diagnostico é de 10 meses’.

A investigacao diagnostica deste tipo de neoplasias
devera ser individualizada, ndo existindo recomendagdes
de consenso relativamente a sequéncia de exames a rea-
lizar perante a suspeita clinica de um tumor do intestino
delgado. A avaliacdo endoscopica através de esofagogas-
troduodenoscopia (sensibilidade de 88%), com realizacao
de biopsias para confirmacao histoldgica caso seja iden-
tificada uma lesdo, é um dos procedimentos de eleicao
na maior parte dos casos. Assim, e como habitualmente
o limiar de insercdao maxima na EDA é a segunda porcao
duodenal, devera ser tentada uma insercao mais profunda,
procurando alcancar o angulo de Treitz ou mesmo o jejuno
proximal, sempre que o doente apresente sintomatolo-
gia sugestiva, nomeadamente enfartamento pos-prandial,
vomitos e emagrecimento significativo. Esta manobra, nem
sempre exequivel, torna-se ainda mais premente quando ha
evidéncia endoscopica de estase gastrica. Na Gltima década
foram introduzidas novas modalidades endoscopicas que
permitem uma melhor avaliacao do intestino delgado, como
a videocapsula e a enteroscopia de duplo baldo. Os estudos
imagioldgicos, nomeadamente a enteroclise/enterografia
por TC ou ressonancia magnética também desempenham
um papel importante na avaliacao dos doentes com sus-
peita de lesdes do intestino delgado. No caso concreto da
TC, a mesma sera sempre necessaria para o estadiamento
e planeamento terapéutico. A ultrassonografia endosco-
pica pode ser utilizada para avaliar o envolvimento da
parede e estruturas adjacentes. No caso particular do nosso
doente a simples repeticao da EDA, com progressao duode-
nal profunda, foi suficiente para estabelecer o diagnostico,
evitando o recurso a outras metodologias mais dispendio-
sas e de acesso limitado. Dado que o doente tinha realizado
previamente 2 EDA, com a Ultima a mostrar a presenca de
estase gastrica, optou-se pela repeticao deste procedimento
endoscopico com recurso a um endoscopio terapéutico. Este
instrumento, de maior calibre e rigidez, permite, por norma,
uma maior profundidade de insercao duodenal comparativa-
mente ao endoscopio convencional. A outra alternativa seria
recorrer a um enteroscopio de pulsdo dedicado ou mesmo
um colonoscopio pediatrico ou convencional.

O Unico procedimento potencialmente curativo é a
resseccao radical da lesao. A duodenopancreactectomia
cefalica (procedimento de Whipple) é o tratamento cirdr-
gico que satisfaz os principios fundamentais considerados
numa cirurgia neoplasica curativa, ja que consegue realizar
uma resseccao em bloco da lesdo com linfadenectomia'®.
No entanto, em tumores duodenais distais (terceira e
quarta por¢des) estudos retrospetivos nao demonstraram
beneficio da duodenopancreactectomia comparativa-
mente a resseccao segmentar do duodeno. Alguns autores
advogam mesmo a realizacao de segmentectomia do
duodeno, tendo como vantagens uma menor taxa de
mortalidade e morbilidade, com igual capacidade de
ressecao e limpeza ganglionar''~'#. O doente apresentado
foi sujeito ao procedimento mais invasivo, com a realizacao
de pancreaticoduodenectomia radical com pancreato,
hepatico e gastrojejunostomia, com boa evolucdo no
periodo pos-operatorio. O papel da terapéutica adjuvante
(quimioterapia e/ou radioterapia) apds resseccao do

adenocarcinoma do intestino delgado permanece
indefinido'. No entanto, tem-se verificado uma utilizacdo
crescente da quimioterapia adjuvante na doenca local-
mente avancada, sendo esta recomendada por varios
autores (grau 2C)". No presente caso clinico (estadio IlIA)
poderia ter sido considerada a realizacao deste tipo de
terapéutica.

O adenocarcinoma primario do duodeno é uma neo-
plasia agressiva, apresentando uma sobrevida global aos
5 anos de aproximadamente 25%'7, que pode ser signifi-
cativamente aumentada até 54% através da resseccao com
intuitos curativos', o que se traduz num melhor prognodstico
comparado com lesdes neoplasicas vizinhas, nomeadamente
neoplasia do pancreas e vias biliares. O fator de prognostico
isoladamente mais importante na doenca potencialmente
ressecavel € o envolvimento ganglionar'®'®. Lesdes localiza-
das na primeira ou segunda por¢ao do duodeno, sem invasao
linfatica e margens cirlirgicas negativas, estao associadas a
melhor prognostico. Outros fatores associados a sobrevida
sdo o estadio histoldgico, profundidade de invasao, tamanho
tumoral e metastizacdo ganglionar'”'%.

No presente caso clinico a associacao entre o adenocar-
cinoma primario do duodeno e o GIST jejunal é dificil de
estabelecer. Existem descricoes isoladas entre adenocarci-
nomas duodenais e GIST do intestino delgado em pacientes
com neurofibromatose?’. No entanto, o nosso doente nao
apresenta qualquer sinal compativel com a presenca de neu-
rofibromatose, nao existindo igualmente historia familiar.
Assim, entendemos que a presenca do tumor de estroma com
baixo potencial de malignidade foi um achado incidental.

Conclusao

0 adenocarcinoma duodenal é uma entidade rara associado
a uma sintomatologia bastante fruste. A suspeita diagnos-
tica deve estar presente em doente com anemia e sinais e
sintomas relacionados com o trato gastrointestinal superior.
0O diagnostico endoscopico e histologico pode ser realizado
através da realizacdo de endoscopia digestiva alta com
intubacao profunda ou através de novas técnicas (enteros-
copia ou videocapsula). A tomografia computorizada é (til
no diagnostico e estadiamento destes tumores. A cirurgia
continua a ser o Unico tratamento curativo.
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