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RESUMO

Tumores carcinoides primarios do figado sao neoplasias derivadas
de células neuroenddcrinas produtoras de hormonios, extremamente
raras e de dificil diagnéstico antes da bidpsia, ressecgao cirdrgica ou
mesmo da necrépsia. Em recente publicagéo, descreveram-se apenas
94 casos dessa afeccdo. E uma doenca sem predilecio por sexo
e que, aparentemente, ndo tem associagdo com cirrose, nem com
doenga hepética preexistente. O tratamento que se demonstra mais
eficaz é a hepatectomia, cuja extensédo da resseccéo é determinada
pelo tamanho e pela localizacéo das lesoes.
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ABSTRACT

Primary hepatic carcinoid tumors are extremely rare neoplasms
derived from hormone-producing neuroendocrine cells. It is difficult
to make their diagnosis before biopsy, surgical resection or necropsy.
A recent publication described only 94 cases of these tumors. There
is no sex predilection and apparently it has no association with
cirrhosis or preexisting hepatic disease. The most effective treatment
is hepatectomy, and resection is determined by size and location of
the lesions.
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INTRODUGAO

Apesar de o figado ser o principal 6rgao acometido por
metastases dos tumores carcinoides, os carcinoides
primarios desse Orgdo sao extremamente raros, com
descrigao de apenas 60 casos até o ano de 2008™ e de 94

casos em publicacdo mais recente. Inicialmente repor-
tado por Lubarsch em 1888, os tumores carcinoides
sao neoplasias funcionais que podem se desenvolver em
qualquer parte do corpo. Entretanto, cerca de 54 a 90%
dos casos tém sua origem no trato gastrintestinal,®?
principalmente no apéndice cecal, intestino delgado e
reto.

Os tumores neuroenddcrinos primarios do figado
(TNPF) sao neoplasias derivadas de células neuroend6-
crinas produtoras de hormodnios, notadamente a seroto-
nina, que, principalmente por sua raridade, os tornam
de dificil diagndstico antes da bidpsia, ressecgao cirdr-
gica ou mesmo da necropsia.®) Nao apresentam predi-
lecao por sexo e acometem individuos na faixa etaria
entre 40 e 50 anos.” Os casos relatados se apresentam
como tumoracOes de grandes dimensoes no parénqui-
ma hepatico, com sintomas inespecificos e frustos, tor-
nando ainda mais raros os casos passiveis de ressecgao
cirargica, devido a rapida progressao tumoral e a demo-
ra no diagnéstico.1?

O TNPF foi inicialmente descrito por Edmonsdson
no ano de 1958 e sua origem ainda permanece incer-
ta.(1) As células mutantes originam-se de tecido ectépi-
co pancreatico ou adrenal encontrado no parénquima
hepatico ou, entdo, de células neuroenddcrinas locali-
zadas no epitélio biliar intra-hepatico.'? Além disso,
também € proposto que a inflamacao cronica dos cana-
liculos biliares pode acarretar metaplasia intestinal, a
qual predispde ao desenvolvimento do tumor neuroen-
décrino.» O TNPF nao apresenta associacio com cir-
rose ou doenca hepatica preexistente® e corresponde
a apenas de 0,3% dos casos de tumores carcinoides.”
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RELATO DE CASO

Paciente masculino de 34 anos de idade, com relato de
dor abdominal ha 3 meses, intermitente, progressiva, de
carater compressivo, em flanco direito, com irradiacao
para o dorso e ombro ipsilateral. Apresentava plenitude
poOs-prandial, constipacdo intestinal e perda ponderal
de 3% do peso corporeo.

Possuia hemograma e exames de funcao hepética
normais, sorologias negativas para hepatites, aumento
discreto das enzimas canaliculares e marcadores tu-
morais dentro da normalidade. A ultrassonografia ab-
dominal evidenciava uma massa heterogénea em lobo
hepatico direito de 12x10cm, com componente sélido-
-cistico, e a tomografia computadorizada, figado com
dimensoes aumentadas as custas do lobo hepatico di-
reito, apresentando extensa lesao infiltrativa com con-
tornos mal definidos, com centro liquefeito e perife-
ria parcialmente realcada ao meio de contraste, além
de auséncia de comprometimentos de outros Orgaos
(Figura 1 A e B).

Figura 1. (A) Tomografia computadorizada - corte axial - fase portal - veia hepatica
media - contato com a leséo. (B) Tomografia computadorizada - corte coronal

O paciente foi submetido a bidpsia hepatica percu-
tanea guiada por ultrassonografia. O laudo histopatolo-
gico demonstrou tratar-se de neoplasia de histogénese
indeterminada, sugerindo tumor carcinoide, e a imuno-
histoquimica comprovou o diagnéstico sugerido. Inves-
tigacdo complementada com OctreoScan® demostrou
tratar-se especificamente de um TNPF (Figura 2).

Realizada hepatectomia direita regrada, com evi-
déncia, no intraoperatério, de extensa lesdo irregular
que ocupava todo lobo hepatico direito (Figura 3). O
paciente apresentou boa evolucido e alta hospitalar no
72 dia. A anatomopatologia demonstrou se tratar de
neoplasia maligna com diferenciacao neuroenddcrina e
imuno-histoquimica positiva para sinaptofisina, vimen-
tina, cromogranina e KI-67, confirmando o diagndstico
de TNPF (Figura 4).
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Figura 2. Cintilografia com ocreotide - evidenciando captacéo de radiofarmaco
em lesao hepatica

Figura 3. Figado com lesdo extensa acometendo lobo hepatico direito
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Figura 4. Histologia - neoplasia epitelidide com células de tamanho intermediério,
nucleos irregulares, dispostas em arranjos organdides e blocos - 8 mitoses por 10
cga com focos de necrose



DISCUSSAO

O TNPF pode ser um achado incidental ou, entao,
apresentar-se com sintomas de dor abdominal, icte-
ricia, massa palpavel em quadrante superior direito
do abdome, perda ponderal, sindrome de Cushing e
sindrome carcinoide.*'¥ Quando ocorre a sindrome
carcinoide (rubor facial, dor abdominal e diarreia),
geralmente ha metastase hepatica. Essa apresentagao
clinica € bastante rara, com descricao de apenas dois
casos na literatura.®!%

A investigacao deve se iniciar com ultrassonografia
abdominal, que demonstra, na maioria das vezes, um
tumor sélido-cistico.® A propedéutica adicional com
tomografia computadorizada de abdome geralmente
corrobora os achados ultrassonograficos. Além disso,
ressalta-se a dificuldade em se estabelecer o diagnosti-
co definitivo devido, principalmente, a sua similaridade
com o carcinoma hepatocelular. Finalmente, o auxilio
do OctreoScan® € bastante benéfico, apresentando es-
pecificidade que chega a 83%.1

A histopatologia revelava se tratar de neoplasia ma-
ligna, com diferenciacdo neuroenddcrina, com oito fi-
guras de mitose por campo de grande aumento e, assim
como dados da literatura, nao € especifica para o diag-
noéstico de TNPE® A imuno-histoquimica, no presente
estudo, demonstrou correlacdo com a literatura, evi-
denciando a positividade da cromogranina em 89,1% e
sinaptofisina em 55% dos casos.®

O tratamento mais eficaz ¢ a hepatectomia.®? Ha
possibilidade de aumento de sobrevida de 29% para até
78%.% Quimioterapia sistémica ou quimioembolizagao
mostraram resultados incertos.® A indicagao do trans-
plante hepatico ainda € um dilema, sendo que algumas
pesquisas sugerem essa terapia em pacientes com
multiplas lesoes ou em casos de doenca hepatica com
funcao prejudicada.’® Outra possibilidade terapéutica
¢ a utilizacao de radiofrequéncia.®

Recentes trabalhos demonstraram sobrevida de 5
anos em 74 a 78% dos casos de pacientes submetidos
a hepatectomia, com uma taxa de recidiva em torno
de 18%.071%) As metéstases a distancia, de acordo com
Schwartz et al.,) ndo sao descritas sem envolvimento
hepatico.

Até 0 ano de 2009, Lin et al.,® na maior casuistica
da literatura, reportaram 94 casos e evidenciaram dor
abdominal como o sintoma mais frequente (presente em
44% dos casos), seguido por massa abdominal (14,3%)
e auséncia de sintomas (13,1%); localizagdo unilobar
(76,6%) e lesao tinica (62,8%). A hepatectomia foi rea-
lizada 86,8% de seus pacientes, com uma taxa de mor-
talidade global de 25,5%.
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Huang et al.®) sao os autores com a maior casuistica
de um tnico servico, com relato de 11 casos de TNPF
em 13 anos de analise.

CONCLUSAO

Os tumores carcinoides metastaticos para o figado
sao relativamente comuns. Entretanto, o acometimento
priméario desse 6rgao é bastante raro. Necessita-se de
melhora nos métodos diagndsticos para que haja uma
diferenciagao pré-operatdria mais precisa entre tumo-
res neuroenddcrinos primdrios do figado e carcinoma
hepatocelular.

Pacientes sem um passado de hepatopatia croni-
ca, com niveis normais de alfafetoproteina e imagem
sOlido-cistica nos exames de imagem, combinadas com
diarreia e dor abdominal, devem ter aventada a hipé-
tese de um caso de tumor neuroenddcrino primario do
figado.
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