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Resumo

Os tumores carcindides broncopulmonares representam um tumor maligno e raro do
pulméo. Esta neoplasia deriva de células neuroenddcrinas, o que Ihe confere a capacidade
de secretar hormonas e substancias bioativas, no entanto, as sindromes paraneoplasicas
representam apenas uma pequena fatia das manifestagdes clinicas. Segundo as
caracteristicas histolégicas apresentadas os tumores carcindides podem ser divididos em
dois tipos: Carcindides Tipicos e Carcindides Atipicos. Esta classificagdo assume
importancia pois apresenta implicacGes progndsticas e terapéuticas. Em comparagdo com
outras neoplasias do pulméo, os tumores carcindides apresentam melhor prognéstico e
caracter mais indolente. A cirurgia permanece ao longo das ultimas décadas o gold
standard do tratamento destes tumores, no entanto, grande parte destes apresentam uma
localizagdo central e um crescimento polipoide, o que possibilita 0 acesso a broncoscopia.
O papel pré-cirargico da endoscopia esta bem definido em doentes com complicacdes
obstrutivas, com o objetivo de melhorar o performance status aquando da intervengéo
cirlrgica, para além disso, permite um melhor estudo da base tumoral e assim condiciona
um planeamento cirdrgico mais claro. No entanto, ao longo os ultimos anos tem surgido
uma tentativa por parte de muitos autores de selecionar os doentes que poderao beneficiar

da broncoscopia como terapéutica curativa.

Série de casos: Foram apresentados quatro doentes com diagnostico de Tumor Carcindide
Pulmonar submetidos a broncoscopia e laserterapia pré-cirdrgica. Trés dos quatro doentes
apresentados eram previamente saudaveis, destes as manifestacdes apresentadas que
motivaram a investigacdo etiologica foram a existéncia de episddio subito de hemoptises
em dois dos doentes e a existéncia de tosse recorrente associada a pneumonia obstrutiva
num dos casos. Um dos pacientes tinha historia de tumor carcindide diagnosticado
previamente, a broncoscopia revelou a existéncia de metastizagdo do mesmo na traqueia,
carina e brénquio intermédio. Discute-se a importancia da citorreducdo pré-cirurgica e da

terapéutica ablativa por broncoscopia como tratamento definitivo em casos selecionados.

Palavras-Chave: Tumores carcindides broncopulmonares; Tumor carcinoide tipico;

Tumor carcindide atipico; Cirurgia; Broncoscopia;



Abstract

Bronchopulmonary carcinoid tumors represent a rare malignant tumor of the lung. This
neoplasm derives from neuroendocrine cells, which gives it the ability to secrete
hormones and bioactive substances; however, paraneoplastic syndromes represent only a
small fraction of the clinical manifestations. According to the histological characteristics
presented the carcinoid tumors can be divided into two types: Carcinoids Typical and
Atypical Carcinoids. This classification is important because it has prognostic and
therapeutic implications. Compared with other lung neoplasms, carcinoid tumors have a
better prognosis and more indolent character. Surgery has remained the gold standard for
the treatment of these tumors over the past few decades, however most of these have a
central location and polypoid growth which allows access to bronchoscopy. The
preoperative role of endoscopy is well defined in patients with obstructive complications,
with the objective of improving the performance status during the surgical intervention,
in addition, allows a better study of the tumor base and thus conditions a clearer surgical
planning. However, over the last few years there has been an attempt by many authors to

select patients who may benefit from bronchoscopy as curative therapy.

Case series: Four patients diagnosed with Pulmonary Carcinoid Tumors and submitted
to bronchoscopy and pre-surgical laser therapy were presented. Three of the four patients
presented were previously healthy. Of these the manifestations that led to the etiological
investigation were the existence of a sudden episode of hemoptysis in two of the patients
and the presence of recurrent cough associated with obstructive pneumonia in one of the
cases. One of the patients had a history of a previously diagnosed carcinoid tumor and
bronchoscopy revealed metastasis of the same in the trachea, carina and intermediate
bronchus. It is discussed the importance of preoperative cytoreduction and ablative

bronchoscopy therapy as definitive treatment in selected cases.

Key Words: Bronchopulmonary carcinoid tumors; Typical carcinoid tumor; Atypical

carcinoid tumor; Surgery; Bronchoscopy;
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Lista de Acronimos:

AC- Tumor Carcinoide Atipico;

TC- Tumor Carcinoide Tipico;

NE- Neuroendocrinas;

MEN1- Sindrome da Neoplasia Enddcrina Mdltipla 1;
SIHAD- Sindrome da secrecdo inapropriada da hormona antidiurética;
ACTH- Hormona Adenocorticotrofica;

GNRH- Hormona libertadora de gonadotrofinas;

ADH- Hormona antidiurética;

PTH- Paratormona;

CgA- Cromogranina A;

5-HIAA- Acido 5-hidroxi-indolacético;

IGF-1- Fator de crescimento semelhante a insulina 1;
Pro-BNP- Pré-hormona do péptido natriurético cerebral;
TAC- Tomografia axial computorizada;

RMN- Ressonancia Magnética;

PET- Tomografia por emissao de positrdes;

FDG- Fluorodesoxiglicose;

FD- Fotodinamica;

EB- Endobrdnquico;

PRRT- Peptide receptor radiotherapy;

BF- Broncoscopia flexivel

PDGFR- Receptor do fator de crescimento derivado das plaquetas

EGFR- Receptor do fator de crescimento epidérmico
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1. Introducéao
Os tumores carcindides broncopulmonares originam-se a partir das células

neuroenddcrinas e representam 1 a 2% de todos os tumores pulmonares **. Apesar de
apresentarem um comportamento indolente, estes tumores sdo malignos, visto que,

apresentam capacidade de invasdo e metastizagio®.

A cirurgia é o “gold standard” do tratamento dos tumores carcindides broncopulmonares,
devido ao seu potencial metastaticol®°, Contudo, o seu grau de malignidade € baixo o
que possibilita que muitos autores considerem a possibilidade de terapéuticas menos
invasivas!®. O sucesso da terapéutica em 2 momentos: com a resse¢do broncoscopica
seguida da cirurgia levantou a hip6tese de que os tumores carcindides broncopulmonares
poderiam ser tratados exclusivamente por técnicas broncoscépicas!!. Assim sendo, alguns
autores tém proposto a ressecdo por broncoscopia como uma alternativa a cirurgia em
doentes selecionados®%!*, Uma técnica que foi originalmente desenvolvida com objetivo
paliativo podera ter afinal um papel curativo®. No entanto, apesar dos diversos estudos
efetuados nesta area, 0 mais preconizado atualmente é que a terapéutica broncoscopica
endoluminal seja reservada a doentes com elevado risco cirdrgico ou como uma ponte
para a cirurgia'?. Apesar de a terapéutica endoluminal ndo condicionar cura em todos os
doentes, esta poderad apresentar outras vantagens tais como: desobstru¢do bronquica e
assim possivel resolucdo de pneumonia obstrutiva e posterior reducdo da extensdo da
intervencao cirdrgica 2.

A abordagem dos tumores carcinoides carece de evidéncia suficiente®.

Os tumores carcindides raramente ocorrem em concomitancia com outros tipos de

adenocarcinomas, no entanto, ha um risco de tumores sincronos da mama e da prostata®.

1.1) Epidemiologia:

Os tumores carcindides broncopulmonares surgem em idades mais precoces do que 0s
outros tipos de tumores pulmonares®®. Com igual incidéncia entre sexos2>"1>, Os TCs
(Tumores Carcindides Tipicos) apresentam um pico na 4% decada de vida e os ACs

(Tumores Carcindides Atipicos) ocorrem com mais frequéncia na 52 década de vida®'2?8,

A sua incidéncia tem aumentado ao longo dos ultimos 30 anos®”!2, Uma possivel
explicagéo para este fendmeno tem por base o aumento do conhecimento e uso de novos

marcadores neuroenddcrinos possibilitando uma maior identificacdo de tumores



carcindides pouco diferenciados®. O aumento de diagndstico dos ACs em relagdo aos TCs

podera explicar a diminuicio da sobrevida observada nos tltimos 30 anos*?.

Os tumores carcinoides sdo mais frequentes na raga caucasiana, sendo mais prevalentes
em Asiaticos e ndo-Hispanicos ®!2, Para além disso, constitui o tumor pulmonar primario

mais comum na infancia e adolescéncia®?.

Os TCs prevalecem nos doentes jovens (cerca de 90%), no entanto, em doentes com mais
de 50 anos 20 a 25% s&0 ACs 5,

1.2) Fatores de risco e genética

Né&o existe correlacao entre tumores carcindides e o tabaco, dado que, a maioria dos casos
ocorre em ndo fumadores ou fumadores levest21%17 Para além disso, outras exposicoes
ambientais que tém um papel importante como fator de risco noutros tipos de tumores do

pulméo, ndo parecem ter influéncia nos tumores carcindides®.

Menos de 10% dos tumores carcinéides broncopulmonares tém causa genética '°. Em 5%
dos casos podem ocorrer associados a Sindrome da Neoplasia Endocrina Multipla 1
(MEN1), no entanto, a maioria ocorre de forma esporéadica e nio familiar®?. Por este
motivo, doentes com sindrome de MEN1 tém recomendacao para realizar rastreio através
de TC toracica de 3 em 3 anos desde os 20 anos®. Os tumores carcindides esporadicos
tém frequentemente inativagio do gene responsavel pela sindrome de MEN1'". A perda
de heterozigotia envolvendo varios cromossomas (1p, 1923, 3p, 4q, 6q, 17913 (gene p53)
etc.), bem como, alteracBes genéticas levando a ganho de cromossomas ou regifes

cromossomicas foram observadas nesta neoplasia®.

1.3) Classificacao:

A OMS classifica em 2015 os tumores neuroenddcrinos do pulmdo em: tumores
carcindides tipicos (TCs), tumores carcindides atipicos (ACs), carcinoma neuroenddcrino
de grandes células e carcinoma do pulmio de pequenas células®®. Os TCs e ACs sdo
categorizados em tumores carcindides, sendo considerados de grau baixo e intermédio,
respetivamente®!”1® . Os ACs metastizam com mais frequéncia que os TCs e tém menor

taxa de sobrevida aos 10 anos®.

Os carcinomas neuroendocrinos de grandes células e carcinoma do pulméo de pequenas

células progridem rapidamente e de forma agressiva, possuindo um mau prognadstico®.



Os TCs representam 80-90% de todos os tumores carcindides broncopulmonares®. Estes
sdo maiores que 0,5 cm, tém <2 mitoses/2mm? e ndo apresentam necrose’®!8, Por sua
vez, 0s ACs sdo definidos como tumores carcindides com 2 a 10 mitoses/2mm?, com ou
sem necrose focal'*®!8, A contagem de mitoses assume importancia na distingdo entre os
TCs e ACs e apresenta limitacOes, pois a diferenga de 1 mitose condiciona diferentes
diagnosticos (por exemplo a diferenca de 10 para 11 mitoses constitui a diferenca entre

diagnosticar um AC e um carcinoma de grandes células neuroendécrino)'?18,

1.4) Eisiologia:

A Hiperplasia de células neuroenddcrinas (NE) é definida como um cluster >3 células NE
ou mais que 3% de células NE e pode ser encontrada em condicGes pulmonares que
impliqguem hipoxia (como doenca pulmonar obstrutiva crénica, elevados periodos em
altitudes elevadas)!’. Contudo, esta ndo acarreta risco acrescido de desenvolver tumores

NE broncopulmonares?’.

A Hiperplasia difusa idiopatica das células pulmonares NE é uma condi¢do pré-
neoplasica muito rara que estd associada ao risco de desenvolvimento de tumores
carcindides, que podem ser multiplos®216, Esta condicéo primaria engloba a proliferacio

generalizada de células pulmonares NE e dos seus agregados®.

O tumorlet forma-se quando ocorre uma proliferacao focal de células pulmonares NE que
ultrapassa a membrana basal e com didmetro <5mm?*?!4, Podem ser encontrados em
tecidos de pacientes com doenca pulmonar crénical’. Por sua vez, se o didmetro for >5
mm estamos perante um tumor carcindide ®7. A ressecdo cirtrgica deste tipo de lesdes,

quando de maiores dimensdes pode ser apropriada®.

Cerca de % dos tumores carcindides pulmonares tém localizagdo central na via aérea'®. A
maioria dos TCs tém uma localizacdo central, com origem nas vias aéreas de médio a
grande calibre ®°. Por outo lado, os ACs tendem a apresentar maior dimensio e
localizagdo periférica®. Conclui-se que 85% dos tumores com localizacio central e 50 a

80% dos tumores periféricos correspondem a TCs °.

A tendéncia deste tipo de tumor para crescer nas vias aéreas centrais e de forma polipoide
torna-os acessiveis a broncoscopia . Macroscopicamente apresentam-se como lesdes
vegetantes altamente vascularizadas®. Os tumores carcindides geralmente sdo

constituidos por uma lesdo em que a parte dominante se localiza no Iimen, a restante



porcdo da lesdo estende-se na parede da via aérea e do pulméo adjacente (fendbmeno de
iceberg)!®1®. Contudo, existem doentes em que a lesdo pode ser exclusivamente

endobronquica®®.

1.5) Manifestacdes clinicas:

Cerca de 1/3 dos doentes sdo assintomaticos®°. Os tumores com localizacio central séo
geralmente sintomaticos e ddo sintomas de obstrucéo brénquica, contudo, os tumores com
localizacdo periférica podem n&o ter qualquer tipo de manifestagdo?!2,

Assim sendo, os tumores periféricos sdo descobertos frequentemente de forma acidental

(através de testes imagioldgicos, etc.)®?.

A tosse, a pneumonia recorrente e as hemoptises representam a maioria dos sintomas,
especialmente no caso dos tumores centrais®>®. A tosse ocorre em 35% dos tumores, as
hemoptises em 25% e 40% apresentam sintomas de obstrucdo broénquical®. Outras
manifestacBes possiveis incluem: febre, dor toracica, atelectasia, sibilos, dispneia e
manifestages que mimetizam a asmal’.

Segundo estudos bibliograficos alguns doentes foram tratados para a asma nos quatro

anos prévios ao diagnostico de tumor carcindide broncopulmonar®,

Em suma, as manifestagdes clinicas dependem da localizacéo do tumor e, para além disso,
por existirem sintomas que frequentemente mimetizam doencas respiratérias que sao

bastante comuns, o diagndstico pode ser atrasado’.

Para além das manifestacdes comuns a outros tumores pulmonares, 0s tumores
carcindides podem apresentar-se clinicamente através de sindromes paraneoplasicas (
Sindrome de Cushing, acromegalia, SIHAD) ou sindrome carcindide devido a produgdo
de substancias bioativas®'’. Os tumores carcindides broncopulmonares representam uma
das causas mais frequentes de secrecéo ectopica de ACTH’.

A sindrome carcindide ocorre em 2-5% dos tumores carcindides pulmonares, sendo mais
comum quando existem metastases hepaticas'?. As suas manifestacdes sio decorrentes da
producéo de substancias hormonalmente ativas (maioritariamente serotonina e histamina)
por metastases hepaticas, em quantidades que excedem a capacidade de degradacdo pelo
figado, no entanto, a metastizacdo hepatica € pouco frequente (2% nos TCs e 5% nos
ACs)®,



A formacao de placas nas valvulas pulmonares e tricuspides pode ocorrer pela libertagdo
de serotonina e outros pépticos que entram na circulacdo via veia cava inferior, sendo a
doenca do coragéo esquerdo menos comum®,

A sindrome de Cushing ocorre em 1-6% dos casos e 80% dos doentes apresentam doenca
localizada °.

Os sintomas podem dever-se também a secre¢do de outras hormonas como: hormona do
crescimento, GNRH, ADH, PTH.

1.6) Diagnostico diferencial:

O diagnostico diferencial dos tumores carcindides pulmonares inclui diversas entidades,
nomeadamente, asma, aspiracdo de corpo estanho, outros tumores pulmonares ou
metastases'®. No caso da sua apresentacdo como nddulos pulmonares solitarios €
importante  excluir patologias como granuloma, hamartoma, malformacdes
arteriovenosas, abcessos, embolia séptica, infecbes flngicas, etc!®. Os tumores
carcinoides raramente ocorrem em concomitancia com outros tipos de adenocarcinomas,

no entanto, ha um risco de tumores sincronos da mama e da prostata®.

1.7) Diagnostico:
O diagndstico dos tumores carcindides broncopulmonares é desafiante devido a raridade

destes tumores e ao seu baixo indice de suspei¢do?. Sendo assim, é frequentemente
adiado, visto que, os sintomas quando presentes ndo sao especificos, aproximadamente
25% dos doentes sdo diagnosticados de forma incidental™2. O diagndstico apropriado

implica: avaliagdo bioquimica, imagioldgica e histopatoldgica’.
a) Avaliacdo bioquimica:

A avaliacdo dos niveis de cromogranina A (CgA) presentes no plasma fornece
informagdes acerca da carga tumoral, recorréncia, bem como, resposta ao tratamento,
No diagnostico dos tumores carcindides broncopulmonares a avaliagdo bioquimica inicial
deve basear-se na medicdo dos niveis de CgA, funcdo renal e hepatica, célcio e
glicose”*2. A elevacio de CgA no sangue tem uma sensibilidade de 75% para os tumores
carcindides broncopulmonares®. No entanto, podem ocorrer falsos positivos quando a
funcgéo renal esta comprometida, na existéncia de atrofia gastrica e durante a terapéutica

com inibidores da bomba de protoes®.



Outros marcadores podem ser detetados em tumores hormonalmente ativos, no entanto,
avaliacOes adicionais devem ser pedidas unicamente quando existem sintomas que
sugiram sindromes de secregdo hormonal’. A determinacdo de 5-HIAA na urina de 24
horas é Gtil em doentes com sindrome carcinoide’*>4, Na sindrome de Cushing recorre-
se a avaliacdo do cortisol sérico, cortisol urinario em 24h e niveis de ACTH, e em doentes
com acromegalia avaliam-se os niveis plasmaticos de GnRH e IGF-1"12, A medigdo da
pro-hormona do péptido natriurético cerebral (pro-BNP) e a realizacdo de um
ecocardiograma € recomendada para avaliar sinais de doenca cardiaca carcin6ide®4.
Antes dos procedimentos cirirgicos é recomendada realizacdo de avaliagdo
ecocardiografica?. A secrecdo ectdpica de insulina é muito rara e pode condicionar
episddios de hipoglicémia recorrente??,

Como referido anteriormente, os tumores carcindides pulmonares podem estar associados
a Sindrome MENZ1, sendo esta investigada através da histdria familiar, avaliacdo clinica
e avaliacéo laboratorial que inclui o estudo do calcio ionizado, PTH e prolactina®?.

b) Awvaliacdo imagioldgica:

O exame de eleicdo para detecdo de tumores carcindides broncopulmonares é a
tomografia axial computorizada (TAC) com contraste>”'>!4 No entanto, esta nio

substitui a avaliacdo histopatoldgical?.

A TAC de torax e abdémen superior assume importancia para determinar o tamanho,
caracteristicas e extensdo do tumor primario, assim como, a existéncia de envolvimento
ganglionar mediastinico e possiveis metéastases a distancia®. E recomendada TAC de torax
e abdémen para estadiamento pré-operatorio*?,

O TC tende a apresentar-se numa zona central como uma massa bem definida,
vascularizada, esférica ou ovoide que deforma ou obstrui a via aérea, enquanto que, 0s
ACs tém normalmente uma localizagéo periférica®. Os achados na TAC sdo geralmente
ndo especificos de tumor carcinoide, devido a elevada vascularizagdo ocorre tipicamente
realce ap6s administracio de contraste endovenoso®?,

Até cerca de 20% dos TCs apresentam linfadenopatias hilares ou mediastinicas, sendo a

maioria de causa inflamatéria'®.

Em doentes que tém contraindicagdo para o contraste, a TAC de alta resolucdo pode ser

uma opgao valida 2,
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Os tumores carcindides em mais de 40% dos casos podem ser detetados com Radiografia

de térax de forma incidental®’12,

A Ressonancia Magnética (RMN) geralmente ndo é mais informativa do que a TAC, no
entanto, o estudo dinamico pds-contraste pode ser util para diferenciar tumores com
localizacdo periférica que tenham pouco realce pelo contraste em relagcdo aos vasos

pulmonares, assim como, para avaliar o envolvimento vascular de uma lesdo central®°.

A metastizacdo dos tumores carcindides pulmonares ocorre maioritariamente para 0s
ganglios linfaticos intratoracicos e a distancia para o figado e esqueleto?. Pode
igualmente ocorrer metastizacdo para o SNC, pele, mama®. A TAC multifasica ou RMN

de aquisicdo dindmica devem ser usadas para detetar metastases hepaticas'?.

Em caso de sintomas ou suspeita de metastases dsseas a RMN constitui a técnica de
eleicdo, ndo esta preconizado o uso de TAC ou RMN cerebral de rotina, no entanto, deve

ser considerado no caso de suspeita clinica®?.

80% dos tumores carcindides broncopulmonares expressam receptores da somatostatina
(tipo 2 e tipo 5)”. A Cintigrafia dos Receptores de Somatostatina (OctreoScan) baseia-se
no uso de anadlogos da somatostatina radioativos para localizar os tumores carcindides,
apresentando elevada sensibilidade e especificidade 8.

O uso de PET 68Ga-DOTATOC e PET/TAC 68Ga-DOTATATE baseia-se igualmente
no principio de que muitos dos tumores neuroenddcrinos pulmonares expressam
receptores de somatostatina, a primeira apresenta uma sensibilidade e especificidade de
97% e 92% respetivamente®’. Esta técnica é mais sensivel e preferivel ao OctreoScan®?.
A grande vantagem dos exames de imagem baseados na detecdo dos receptores de
somatostatina é possibilitar o estudo de todo o corpo e consequentemente, a detecéo de

metastases em Orgdos a distancia (especialmente nos ACs)'216,

O uso de FDG-PET/TAC neste tipo de tumores ndo tem um papel bem definido, visto
que, a maioria dos TCs ndo sdo detetados, contudo, os ACs tém mais captacdo de FDG
por terem um indice proliferativo mais elevado’. O estudo de imagem através de FDG-
PET/TC e o OctreoScan podem ser Uteis para detetar doenga oculta e adicionalmente para

tomar decisdes terapéuticas sobre a administracdo de analogos da somatostatina®.
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¢) Avaliacgéo histopatologica:

O diagnostico histopatoldgico € essencial nestes tumores em termos de informagéo
prognostica’. Deve ser realizada uma bidpsia aspirativa através da broncoscopia pois as
técnicas esfoliativas e abrasivas sdo insuficientes para providenciar uma avaliagdo
histoldgica de qualidade’. Contudo, o diagndstico definitivo pode, por vezes, ser apenas

possivel apos ressecdo cirdrgica®.

Para as lesbes periféricas o material histologico pode ser obtido através da bidpsia
transtoracica guiada por TAC (o mais frequente) ou por bidpsia transbrénquica por
endoscopia 81214,

Por vezes, existe dificuldade numa bidpsia pequena e na citologia em fazer diagnéstico

diferencial entre TC e AC>%!2, Assim sendo, a sua disting&o requer ressecéo cirurgica *2.

A aparéncia histoldgica, o indice mitético e o marcador de proliferacao celular ki-67 séo
muito Uteis para o diagnostico diferencial entre os diferentes tipos de tumores
neuroenddcrinos broncopulmonares, nomeadamente com o carcinoma de pequenas
células do pulméao#1718,

Um indice de proliferacdo baixo evidenciado pela avaliacdo do ki-67 pode ser util para
excluir tumores neuroenddcrinos de alto grau?. Para além disso, o ki-67 assume especial
importancia quando as bidpsias obtidas sdo pequenas e com artefactos que dificultam a
contagem mitdtical®. Apesar de ndo ter capacidade de diferenciar ACs de TCs com
fiabilidade, este marcador de proliferagdo tem um papel importante no progndstico*?.

O estudo imuno-histoquimico de marcadores como CgA, citoqueratinas, sinaptofisina,
CD56 e Fator de transcricdao da tirdide-1 podem ser Uteis para confirmar diferenciacdo

neuroenddcrina, especialmente quando o material biopsado é reduzido®?.

O subtipo histoldgico e o status ganglionar representam os fatores de prognostico mais
importantes’. Os ACs desenvolvem com mais frequéncia metastases ganglionares (50%),
assim como, metastases a distancia (20%)*°. No que concerne aos TCs, estes apresentam
metastizacdo em menos de 15% dos casos, sendo a maioria para 0s ganglios linfaticos

regionais "2,

1.7.1) Papel da broncoscopia no diagnostico:
Como 75% dos tumores apresenta localizacdo central a broncoscopia consegue ter acesso

a maioria'®. Assim sendo, esta indicada para todos os tumores com localizagdo central,
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sendo a broncoscopia flexivel a preferidal>*. Os TCs e ACs apresentam
macroscopicamente uma superficie lisa castanho-avermelhada, por serem muito
vascularizados, pode ocorrer em alguns casos hemorragia consideravel quando
biopsados®. Em doentes com elevado risco de hemorragia, a broncoscopia rigida é
preferida para biopsiar e até para procedimentos ablativos*2!¢, Num estudo, que englobou
3754 doentes com lesdes centrais e endobrénquicas a sensibilidade de detecdo da
broncoscopia flexivel (BF) foi de 88% °.

Ha pouca evidéncia da utilidade do uso de técnicas como ecoendoscopia, broncoscopia
de autofluorescéncia para aumentar a sensibilidade de detecdo de tumores carcinoides, da
sua recorréncia, assim como, para estadiamento de ganglios linfaticos mediastinicos ou

determinar margens cirdrgicas'?.

1.8) Estadiamento:

A classificacdo TNM usada para os tumores carcindides broncopulmonares é a mesma

que se usa para os outros tumores do pulméo néo pequenas células, cerca de 90% dos TCs

e 60% dos ACs sdo pNO a apresentagao®.

A maioria dos TCs séo diagnosticados no estadio I, por sua vez, os ACs encontram-se

maioritariamente em estadio Il ou 111 .

Os ganglios linfaticos devem ser sempre investigados para um correto estadiamento dos

tumores carcinoides, visto que, 5% a 20% dos TCs e 30-70% dos ACs metastizam®.

1.9) Tratamento:

A cirurgia é o tratamento de escolha para o tumores loco-regionais, no entanto, no que
concerne aos tumores carcindides avangados ainda ndo existe um tratamento standard e
devem ser abordados de forma multidisciplinar’. A cirurgia tem um prognostico
excelente, com taxas de recorréncia locais muitas baixas, apresentando uma taxa de

sobrevida de 95% aos 5 anos 2.

A avaliacdo pré-operatdria deve incluir sempre testes de avaliacdo da fungéo respiratoria

e ecocardiografial2.

O objetivo da cirurgia baseia-se huma resse¢do completa com maxima preservacdo de
tecido normal, no entanto, resse¢bes mais extensas podem ser necessarias para o

tratamento de ACs ou quando existe destruicdo do parénquima pulmonar distal
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associada®’. No caso dos TCs a técnica cirurgica de escolha corresponde a lobectomia,
no entanto, como sdo geralmente indolentes, as ressec¢des sublobares podem conduzir aos

mesmos resultados’.

No caso de doenca localizada em doentes com tumores periféricos realiza-se lobectomia
ou segmentectomia com o objetivo de fazer uma ressecdo anatdmica completa, a resse¢do
ganglionar deve incluir pelo menos 6 ganglios, 3 dos quais devem ser mediastinicos,

incluindo subcarinais®?.

Por sua vez, no caso de doenca localizada nas vias aéreas centrais, a cirurgia poupadora
de parénquima € preconizada, visto que, a maioria dos tumores sdo TCs e assim,
apresentam baixo potencial de malignidade e recorréncia ‘2. Quando possivel realiza-se
ressecdo brénquica em ‘“sleeve” ou lobectomia em “sleeve™; no caso da existéncia de
pneumonia ou parénquima pulmonar destruido, a resse¢do endobrénquica pré-cirurgica

para desobstruir a via aérea é recomendada'?.
Nos tumores de localizacéo central pode ser necessaria broncoplastia 6.
A pneumectomia deve ser evitada ’.

A dissecdo ganglionar mediastinica € realizada adicionalmente a terapéutica cirdrgica
tanto em ACs como TCs, independentemente da existéncia de margens negativas,
apresentado um impacto positivo na sobrevida®>”4. Se os ganglios forem negativos ndo
€ necessario realizar lobectomia, no entanto, no caso de positividade ganglionar realiza-

se lobectomia em doentes com boa reserva funcional ’.

Existe bastante controvérsia quanto ao tratamento 6timo para os ACs, no entanto, a
eficacia da ressecdo conservadora isolada como terapéutica adequada € questionada e a
dissecdo ganglionar em associagdo com ressecdo mais agressiva (lobectomia,
pneumectomia) tende a ser preconizado®”82L No caso de ressecBes sublobares pode

haver da probabilidade de recorréncia pos-operatoria'?.

O estadio N2 ndo constitui uma contraindicacdo absoluta para cirurgia, porque muitos

doentes apresentam uma progressio indolente!?.

Em doentes em que a intervencéo cirdrgica ndo é apropriada, € proposta a intervencéo

por broncoscopia (com laser, ansa diatérmica)'222,
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1.9.1) Terapéutica local broncoscopica:
e Papel como terapéutica curativa:

A terapéutica broncoscépica em comparagdo com a cirurgia, representa uma técnica

minimamente invasiva e poupadora de parénquima®®?3,

Este tipo de tratamento tem sido ao longo do tempo sugerido por Vvarios autores como
uma opgao de cura para doentes com tumores carcindides endobrénquicos®. Nem todos
os doentes com tumores carcindides das vias aéreas centrais sdo candidatos para
terapéutica com broncoscopia, devido a possibilidade de existir um componente
extraluminal®. No entanto, segundo estudos recentes os tumores carcindides
broncopulmonares sem componente extraluminal podem ser tratados por broncoscopia
com excelentes resultados a longo prazo*?.

Assim sendo, para o tratamento inicial com broncoscopia o passo determinante passa por
diferenciar crescimento intraluminal versus extraluminal, assumindo maior importancia
do que a distingdo histoldgica entre TCs e ACs 82,

Este tipo de terapéutica tem limitacdes quando ha extensdo tumoral para os brénquios
segmentares ou para os lobos superiores, visto que, uma ressecdo bem sucedida requer
que a margem distal do tumor seja visivel a broncoscopia*’. Doentes com margens

tumorais incertas serdo candidatos menos adequados®.

Hé& poucas evidéncias do efeito deste tipo de terapéutica em ACs e as suas recorréncias,
no entanto, a resse¢do broncoscopica é apontada por muitos autores como uma alternativa
eficiente no tratamento de doentes selecionados com TCs e componente estritamente

intraluminal®%,

Visto tratar-se de um procedimento que ndo é isento de complicacbes e que podera
condicionar atraso de uma terapéutica curativa, a avaliagdo dos doentes em que o

tratamento ¢ apropriado n&o deve ser proteladal®.

As consideracdes sobre esta terapéutica local devem ter como base o estado do doente, o
tipo de tumor carcindide e um estudo imagioldgico assertivo para excluir envolvimento
ganglionar?. A TAC de alta resoluc&o, a ecografia endobrénquica radial e a broncoscopia

com autofluorescéncia podem ser usadas para avaliagdo da extensdo do tumor, assim
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como, para determinar a eficacia do tratamento endobronquico'®. A PET podera ser (til

no caso de dividas quando a invasdo ganglionar *°.

Em suma, uma boa acessibilidade broncoscdpica, a histologia de tumores carcindides
tipicos e auséncia de sinais de extensdo extraluminal ou metéstases podem favorecer

melhores resultados desta terapéutica®.

Vérios estudos ao longo dos anos, demonstram que a terapéutica por broncoscopia é
aceitavel em TCs de tamanho limitado, pedunculados ou sésseis e com doenca
intraluminal ou mural®®>, Em 1998, um grupo de autores recorreu a terapéutica
broncoscopica em doentes com TCs intraluminais, acessiveis a endoscopia, sem sinais de
infiltracdo da parede bronquica ou aumento ganglionar®. Foram tratados 19 doentes e

verificou-se erradicacio tumoral completa em 14 pacientes.

A hemorragia e 0 risco de recorréncia representam possiveis complicacdes, neste
contexto, um estudo recente, demonstrou que o uso de embolizacéo arterial bronquica
previamente a ressecdo tumoral por broncoscopia pode diminuir a hemorragia e assim

simplificar o procedimento®.

Ha falta de estudos que comparem as diferentes técnicas broncoscopicas?. Para diminuir
o risco de recorréncia local a crioterapia é segura e estd indicada como adjuvante a
terapéutica endobrénquica dos TCs, para além disso, ndo estd geralmente associada a
estenose bronquica a longo prazo*2. Num estudo realizado no ano de 2015, a crioterapia
endobrénquica foi usada num grupo de doentes como terapéutica Unica e também
aplicada posteriormente a uma terapéutica inicial (com laser diodo ou coagulagdo com

argon plasma), ndo se verificaram recorréncias durante o follow-up*°.

O uso de broncoscopia com laser em tumores endoluminais tem a vantagem de ser rapido,
imediato, poder ser repetido posteriormente e usado de forma combinada com outras
terapéuticas extraluminais em casos de infiltragdo tumoral intramural extensal?. Num
estudo efetuado em 2012 que incluiu 73 doentes, 48 dos quais foram tratados com cirurgia
e 25 com broncoscopia com laser®. Dos 25 doentes submetidos a terapéutica
broncoscopica 16 foram tratados com sucesso, no entanto, 9 doentes foram operados
posteriormente®. Os critérios para ablacio com laser foram: tratar-se de um TC,
crescimento polip6ide do tumor e ndo existirem evidéncias de metastases a distancia®. A

taxa de sobrevida foi de 94,5% no grupo cirargico e 94,4% no grupo da ablacéo
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endoscopica®.  Foi registada apenas uma complicacdo major devido a ventilagio
inadvertida com O2 a 100% que causou um fogo nédo fatal no broncoscépio durante o
tratamento com laser Nd:YAGE.

A terapéutica fotodindmica (FD) apresenta também a vantagem de providenciar um
tratamento minimamente invasivo que pode ser Util para doentes cujas terapéuticas
standard néo sdo recomendadas???4, No ano de 2012 foi reportado um caso de uma doente
de 63 anos diagnosticada com um TC sem indicacdo cirargica que foi posteriormente
tratada com dois ciclos de terapéutica FD, aos 10 anos de follow up néo existem sinais de
recorréncia broncoscopica ou radiol6gica??.

Uma das grandes limitacOes da terapéutica FD deve-se ao facto de o0 mesmo tempo de
exposicao e tipo de fotossensibilizador serem usados em todos os doentes, 0 que podera
ser responsavel pela falta de resposta em alguns doentes®*. Um grupo de trabalho, propde
num estudo recente (2017) que a terapéutica FD combine procedimentos diagndsticos e

terapéuticos, permitindo o seu uso de modo individualizado®.

Um estudo publicado em 2018, teve como objetivo investigar os fatores preditivos
clinicos e radioldgicos para o sucesso do tratamento endobrénquico (EB) nos tumores
carcindides broncopulmonares!®. Os critérios de exclusdo para realizacdo de terapéutica
EB incluiram: crescimento extraluminal significativo, envolvimento ganglionar ou
evidéncia de doenca multifocal/disseminada na TAC™. Em doentes com doenga residual
minima a terapéutica EB foi repetida®®. A terapéutica foi bem-sucedida em 49% dos
doentes, no entanto, o contrario verificou-se em 51% dos casos devido a existéncia de
doenca residual ou doenca extraluminal*®. Dos doentes em que a terapéutica EB foi bem-
sucedida, 85% ainda estdo vivos e sem sinais de recorréncia, por outro lado, dos doentes
em que esta terapéutica nao foi bem-sucedida e que foram submetidos a cirurgia, 84%
estdo vivos e sem sinais de recorréncia®®. A maioria dos doentes que foram submetidos a
tratamento EB n&o apresentaram complica¢Ges major (86%), no entanto, algumas das
complicacdes descritas foram: hemorragia, broncospasmo, dente partido no caso de
broncoscopia rigida, paralisia da corda vocal e estenose da arvore bronquica®. Os
resultados obtidos apontam que os tumores intraluminais com diametro <20mm tém
vantagem de realizar terapéutica endobrénquica, independentemente do tipo histolégico
(com uma taxa de sucesso de 72%)*3. O mesmo n3o se sucede para os doentes com

tumores > 20mm e/ou sinais de envolvimento ganglionar, e estes devem ser referenciados
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para cirurgia®®. Os tumores carcindides com possivel componente extraluminal
apresentaram uma baixa taxa de sucesso com a terapéutica EB, no entanto, em tumores
com <20mm e componente extraluminal esta terapéutica teve uma taxa de sucesso de
28% e pode ser considerada®®. Assim sendo, concluiram que os principais fatores
preditivos para a realizacdo desta terapéutica sdo: a existéncia de doenca intraluminal
pura e o didmetro tumoral avaliados na TAC3, Por sua vez, as caracteristicas do doente,
os achados a broncoscopia e o grau histoldgico ndo tiveram papel preditivo®,

No caso de doentes em gue a intervencao cirdrgica ndo € apropriada, pode-se recorrer a
intervencdo por broncoscopia®??. Assim, pode ser usada como caréacter paliativo em

tumores inoperaveis?1e,

O papel da broncoscopia no tratamento dos tumores pulmonares tem revelado um
interesse crescente ao longo dos anos, ndo s6 no tratamento dos tumores carcindides. Um
estudo realizado no ano de 2002, baseou-se no tratamento por broncoscopia de 32 doentes
com tumores pulmonares radiograficamente ocultos e nio candidatos a cirurgia®®. Os
critérios de selecdo foram tumores com <lcm, com localizagdo intraluminal nas vias
aereas centrais, sem invasao brénquica ou crescimento extraluminal e com margem distal
visivel & broncoscopia®®. Destes 32 doentes, 16 estdo vivos e sem recorréncia tumoral e
0s restantes estdo mortos, no entanto, destes apenas uma morte pode ser definitivamente
atribuida a faléncia da terapéutica?®.

Em doentes com tumores pulmonares ocultos radiograficamente a terapéutica

broncoscopica com intuito curativo pode constituir uma alternativa a cirurgia®>.

e Papel pré-cirurgico:

A broncoscopia inicial é justificavel para tumores carcindides bronquicos em relacdo a
uma ressecdo cirdrgica imediata®. A terapéutica cirirgica pode ser realizada
seguidamente a terapéutica broncoscdpica inicial, sendo que, a ultima permite em muitas

situacGes fazer resseces menos extensast?.

Quando o tumor se localiza nos brénquicos de grande calibre, a resse¢do broncoscopica
pré-cirargica possibilita uma boa avaliacdo da base tumoral e consequentemente um
planeamento cirtirgico mais preciso, possibilitando maior preservagdo do parénquima®?3,
Uma possivel explicagdo, para o papel desta terapéutica previamente a cirurgia em

tumores com componente intraluminal, pode dever-se ao facto de a obstrugdo brénquica
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condicionar inflamagéo ou atelectasia, o que dificulta o estudo da extensdo do tumor®3,
Assim sendo, a remocdo da doenga intraluminal melhora a avaliacdo da extens&o da lesdo
por TAC,

Em adicdo, a remocdo da massa tumoral por broncoscopia pode melhorar a funcdo
pulmonar em doentes com pneumonia obstrutiva e diminuir o risco de infegdes pos-
obstrutivas, e assim, permitir um melhor estado clinico do doente aquando da cirurgial?3.
A ressecdo broncoscopica também permite uma recolha de uma maior quantidade de

tecido resultando num diagndstico histoldgico mais preciso entre ACs e TCs.

Num estudo efetuado em 2015, a terapéutica broncoscépica inicial ndo teve efeito

negativo na ressecao cirlrgica posterior’.

Noutro estudo recente (2016), 9 doentes com TCs endobrénquicos foram submetidos a
broncoscopia rigida assistida por laser ND-YAG para o tratamento local de estenoses
endobrénquicas com objetivo de fazer ressecdo da massa intraluminal e estudar base de
implantacdo tumoral, subsequentemente os doentes foram submetidos a cirurgia para
remocgdo tumoral com dissecdo completa de ganglios mediastinicos!. Os resultados
apresentados revelaram numa melhoria das condicdes clinico-funcionais pré-cirurgicas e
numa ressecao parenquimatosa menos extensal. A resse¢do broncoscopica inicial resultou
na resolucao de pneumonia distal em todos os 5 doentes que a tinham a apresentacdo. Nao

foram experienciadas complicacdes durante os procedimentos ou recorréncia local®.

As complicacdes mais frequentes da intervencdo por broncoscopia sdo a hipoxia, a
hemorragia e o pneumotérax®. A hipdxia pode ser causada pelas baixas concentracdes de
oxigenio usadas para evitar queimaduras durante uma ablagdo com laser e ocorre mais

frequentemente em doentes com insuficiéncia respiratoria grave®.

No tratamento de TCs intraluminais a excisao broncoscopica pode ser considerada em
alternativa a ressecao cirurgica, no entanto, atualmente estas técnicas estdo geralmente
reservadas para doentes inoperaveis ou sao usadas peri-operatoriamente com objetivo de
desobstrucdo, isto é, como uma ponte para a cirurgia®®!2 Assim sendo, 0 nosso
conhecimento acerca da histologia, comportamento e modalidades terapéuticas dos
tumores carcinoides bronquicos parece nao ser suficiente para justificar o uso de resse¢édo

cirGrgica radical versus terapéutica endobroquica em doentes selecionados 2.
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1.9.2) Terapéutica médica
N&o existe atualmente consenso acerca da terapéutica adjuvante nos tumores carcinodides
pulmonares, somente em doentes com ACs com positividade ganglionar, particularmente

em tumores de elevado indice proliferativo deve ser considerada terapéutica adjuvante'?.

A quimioterapia, bem como, a radioterapia tém um papel limitado no tratamento dos

tumores carcinoides broncopulmonares?.

Estes tumores sdo radio-resistentes, sendo assim, a radioterapia esta reservada para
terapéutica adjuvante ou situacdes inoperaveis, podendo ter um papel importante no alivio
sintomatico®®. A radioterapia com recurso a radionucledtidos ligados a um analogo da
somatostatina permite direcionar a terapéutica para tumores com sobreexpressdo de

receptores de somatostatina®.

Os tumores carcindides broncopulmonares tém uma fraca resposta a quimioterapia, para
além disso, existem elevados efeitos adversos®. No entanto, esta deve ser ponderada em
doentes com tumores irressecaveis, doenga avancada e progressiva 2.

No caso de tumores agressivos com elevado indice proliferativo e com baixa expressao
de receptores de somatostatina a quimioterapia € a terapéutica de primeira linha, no
momento, ndo existe qualquer regime recomendado, no entanto, estudos apontam para
um aumento da eficacia da terapéutica combinada’. A combinacdo de etoposido e
cisplatina apresenta uma eficacia limitada e é usada maioritariamente em tumores
altamente proliferativos, a temozolomida apresenta os melhores beneficios clinicos e tem
um perfil de seguranca aceitavel2.

Em suma, em situacdes de doenca residual macroscopica e sem possibilidade de reoperar
a radioterapia e a quimioradioterapia podem ter um papel paliativo®*.

1.9.3) Terapéutica com analogos da somatostatina

Os analogos da somatostatina podem ser considerados como terapéutica de primeira linha
em tumores carcinoides com doenca irressecavél, em especial se TCs e ACs de baixo
grau e positivos para receptores de somatoestatina, para além disso, constituem a primeira
linha terapéutica para a sindrome carcindide’'214, Esta modalidade terapéutica constitui
de igual forma a primeira linha no caso da acromegalia e pode também ter um papel no

tratamento da secrecdo ectopica de GNHR'?,
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A Sindrome de Cushing pode ser tratada com cetoconazol, metirapona, etomidato, entre

outros*?.

1.9.4) Outras terapéuticas potenciais

Estudos revelaram que metéstases a distancia de TCs seriam positivas para c-kit, PDGFR
alfa e beta, EGFR sugerindo que a terapéutica com inibidores de tirosina-cinase podera
ser Gtil ®. A terapéutica com interferdo ndo apresenta resposta tumoral significativa, e

dado os efeitos adversos a sua indicagdo € limitada °.

O recurso a PRRT (peptide receptor radiotherapy) com analogos da somatostatina
radiomarcados pode ser uma op¢ao para tumores com elevada expressdo dos receptores

de somatostatina, sendo esta mais frequente em tumores bem diferenciados’*2.

No entanto, o papel da terapéutica target permanece incerto’.

1.9.5) Terapéutica de doenca avancada/ metastatica
A cirurgia ndo é preconizada em doentes com metastases extra-abdominais, ganglios

linfaticos n&o ressecaveis ou carcinomatose peritoneal’.

A ressecdo de metastases hepaticas deve ser considerada quando >90% da carga tumoral
pode ser removida em doentes selecionados com objetivo curativo ou para alivio
sintomatico devido a manifestagBes resultantes da secrecdo hormonal”?. As ressecdes
completas das metastases hepaticas aumentaram a taxa de sobrevida aos 5 anos 2. O

transplante hepatico pode ser considerado no caso de metastases difusas®®.

1.10) Follow up:
A sobrevida para recorréncia da doenca é considerada durante pelo menos 20 anos, devido

a natureza indolente dos tumores carcindides®.

Nos TCs é recomendado realizacdo de TAC toracica e avaliagdo dos niveis de CgA aos 3
e aos 6 meses e posteriormente a cada 12 meses nos primeiros dois anos apos a terapéutica
inicial; Apds este periodo de follow up realiza-se avaliagdo dos niveis de CgA e Rx de
torax anualmente e TAC de térax a cada 3 anos; Realiza-se broncoscopia a cada 5-10
anos’12,

Relativamente aos ACs é recomendado realizacdo de TAC torécica e avaliagdo dos niveis
de CgA aos 3 meses ap0s a cirurgia e posteriormente a cada 6 meses durante 5 anos; Apos

este periodo de tempo realiza-se TAC anual; Estd preconizada a realizacdo de
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broncoscopia a cada 1-3 anos”*?. A avaliacio imagioldgica baseada nos receptores de
somatostatina deve ser realizada aos 12 meses e perante suspeita de recorréncia nos TCs
e ACs'?

No entanto, parece nio existir consenso sobre o follow-up dos tumores carcindides®. A
medicdo dos niveis plasmaticos de CgA durante o periodo de follow up pode dar
informagGes importantes para detecdo de recorréncial®. Perante alguma manifestagio

clinica que indicie progressdo local esta indicado a realizagdo de broncoscopia’*“.

O follow up deve ser individualizado tendo em conta as caracteristicas do doente, do

tumor e a terapéutica realizada'*

1.11) Prognostico:
Em relacdo aos outros tipos de tumores do pulmdo, os tumores carcindides

broncopulmonares apresentam melhor progndstico 2°. A sobrevida dos doentes com este
tipo de tumor é geralmente longa em comparagdo com a maioria dos tumores pulmonares,
mas dependente do estadio®. A taxa de recorréncia apos cirurgia é de 20% para os ACs
e 5% para os TCs'.

E possivel ocorrer recorréncia apds 15-20 anos>’. A maioria das recorréncias ocorrem
até aos 10 anos no caso dos TCs e até aos 5 anos nos ACs®. Por sua vez, a maioria ocorre
a distancia®.

Como seria de esperar, 0 envolvimento ganglionar influencia a sobrevida®.

Os TCs ndo metastizam com muita frequéncia o que condiciona um bom progndstico
apos a ressecdo cirurgica, apresentando taxas de sobrevida aos 5 anos que variam entre
87-100%*°%°. Por sua vez, os ACs tém maior incidéncia de metastases e a taxa de

sobrevida aos 5 anos de 25-69% 15,

Como referido anteriormente, a taxa de sobrevida aos 5 anos para tumores 0s carcinoides

broncopulmonares (TCs e ACs) diminuiu nas Gltimas 3 décadas °.

A existéncia de massa tumoral >3cm, com envolvimento ganglionar ou presenca de
metastases revelaram-se como fatores de pior progndstico num estudo recente’®. Um
outro estudo, demonstrou que o progndstico € influenciado pelo envolvimento ganglionar,

estado de diferenciacéo, fendtipo do tumor e em adicéo, o indice de ki-67%.
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2. Série de casos:

Passo a apresentar uma série de quatro doentes.

Destes quatro pacientes, trés eram previamente saudaveis (doente 1, 2 e 3) e nao
apresentavam antecedentes pessoais de relevo. Nesse sentido, foram referenciados ao
Hospital de Santa Maria para investigacdo diagndstica através de broncoscopia no
decurso de episodio subito de hemoptises em dois dos doentes e tosse recorrente num dos

Casos.

Doente 1: Sexo feminino, 35 anos, ndo fumadora, realizou broncoscopia rigida em 2018
no decurso de episodios de tosse recorrente cujo tempo de evolugdo ndo se conseguiu
precisar, assim como, no sentido de esclarecimento e avaliacdo de tumor endobrénquico
diagnosticado previamente por TAC. Para além disso, a doente apresentava uma
pneumonia obstrutiva. O exame revelou a existéncia de uma massa endobronquica
pediculada na parede interna do brénquio intermédio. Por hemorragia da massa no
decurso da sua remocgédo por broncoscopia com laser, houve necessidade de realizacdo
coagulacao com laser do local, assim como, aplicacdo de soro gelado e &cido tranexamico.

Sem outras alteracOes na restante arvore brénquica.

Figuras A, B e C: Imagens de broncoscopia da

Doente 1:

A) Massa endobronquica pediculada na parede

interna do bréonquio intermédio.

B e C) Imagem do local da lesdo pos-laserterapia.
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Doente 2: Sexo masculino, 30 anos, ndo fumador, previamente saudavel, realizou
videobroncofibroscopia em 2012 no decurso de episodio subito de hemoptises. O exame
revelou a existéncia de massa endobrénquica no brénquio principal esquerdo, sem outras

alteracdes de relevo.

Figura D: Imagem de broncoscopia referente ao Doente 2: Evidencia-se a existéncia de

massa intraluminal bronquica no brénquio principal esquerdo.

Doente 3: Sexo masculino, 31 anos, ndao fumador, previamente saudavel, realizou
broncoscopia rigida em 2014 no sentido de esclarecimento de episddio subito de
hemoptises. Ao exame efetuado destaca-se a existéncia de massa no bronquio principal
direito em frente a emergéncia do brénquio lobar superior direito. Sem alteracdes na

arvore brénquica esquerda ou complicaces imediatas a realizacdo do exame.

Figura E e F: Imagens de broncoscopia do Doente 3: E: Observa-se uma massa lobulada
e avermelhada com cerca de 15x15 mm no brénquio principal direito em frente a
emergéncia do bronquio lobar superior direito. F: Imagem do local de lesdo apds

laserterapia.
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Tal como referido anteriormente, os doentes 1, 2 e 3 foram referenciados ao Hospital de
Santa Maria para realizagdo de broncoscopia, sendo posteriormente tratados nos seus
Centros Hospitalares. O diagndstico feito posteriormente a investigacdo foi de Tumor
Carcinodide Pulmonar. Sabe-se que a doente 1 foi submetida a lobectomia do lobo médio,
o doente 2, por decisdo da equipa multidisciplinar responsavel, realizou pneumectomia

esquerda. Por sua vez, o doente 3 foi submetido a lobectomia superior direita.

Ainda no Hospital de Santa Maria, todos os doentes realizaram terapéutica pré-cirurgica

com laser.

Doente 4: Sexo masculino, 79 anos, ndo fumador, previamente diagnosticado com tumor
carcindide, submetido a lobectomia neste contexto. Realizou broncoscopia rigida em
2015 no sentido de esclarecimento de estridor. Ao exame efetuado evidencia-se a
existéncia de massas nodulares a nivel da parede posterior e lateral da traqueia, bem
como, a nivel da carina e brénquico intermédio. As massas nodulares apresentadas
correspondem a metastizacdo do tumor carcindide anteriormente diagnosticado. Neste

sentido, e por inoperabilidade das lesdes metastaticas apresentadas foi realizada

laserterapia dos tumores malignos como estratégia terapéutica.

Figuras G, H e I: Imagens de broncoscopia do
doente 4. G: Massas nodulares na parede
posterior e lateral da tragueia que correspondem
a metastizacdo de tumor carcinoide. H: Massas
nodulares na porgdo esquerda da carina e
bronquio intermédio. I:  Traqueia pos-

laserterapia.
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3. Discussao:

Perante a mini-série de casos relatados destaca-se que nenhum dos doentes
diagnosticados com tumor carcinéide do pulmdo era fumador, isto esta de acordo as
informacdes retiradas da bibliografia que apoiam a falta de evidéncia de correlacdo entre

0 tabaco e este tipo de tumores.

As manifestacOes apresentadas (tosse e pneumonia obstrutiva num dos doentes e
hemoptises em dois deles) sdo a favor do caracter obstrutivo das lesdes encontradas nas
broncoscopias realizadas. Para além disso, os sintomas apresentados sao a favor de uma
localizacdo central a nivel da arvore traqueobrénquica, o que foi posteriormente
confirmado pelos exames complementares realizados. Assim sendo, demonstra-se a

importancia da broncoscopia no diagndéstico destes doentes.

Tal como referido anteriormente todos os doentes foram submetidos a terapéutica
bronscopica com laser previamente a cirurgia, com excep¢do do doente 4 cuja cirurgia

nao foi realizada.

Destaca-se o papel crucial do tratamento endobrénquico no caso do doente 4, cuja cirurgia
estaria contraindicada por apresentar metastizacdo traqueal de um tumor carcindide
previamente diagnosticado. Este caso clinico evidencia a importancia do tratamento

broncoscopico quando a intervencdo cirurgica ndo é adequada ou esta contraindicada.

No que concerne a doente 1, a remocao da massa através da broncoscopia teve um papel
fundamental devido a existéncia de uma pneumonia obstrutiva, visto que, a terapéutica
endoluminal representa uma estratégia relevante para a resolucdo da infecdo decorrente
da obstrucdo brénquica e na sua prevencdo. Por sua vez, a resolucdo da infegédo
parenquimatosa foi fundamental para permitir uma melhor performance status da doente

aquando da intervencdo cirdrgica e na prevencdo de posteriores complicacdes.

A citorreducdo pré-cirargica através da broncoscopia tem um papel bem definido em
muitos centros por possibilitar uma melhor avaliagdo da base tumoral e
consequentemente um planeamento cirdrgico mais assertivo. Para além disso, permite
diminuir a obstru¢do brénquica que poderéd condicionar infe¢des ou atelectasia, como
referido previamente. Por tudo isto, esta citorreducao podera ser essencial para melhorar

a capacidade funcional dos doentes aquando do tratamento cirurgico.
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Né&o existiram complica¢des imediatas durante a realiza¢do da broncoscopia, excepto, no
caso da doente 1, em que existiu hemorragia apos remog¢do da massa tumoral, 0 que €

consistente com o facto do Tumor Carcinoide constituir uma lesdo muito vascularizada.

Em suma, destaca-se a relevancia da broncoscopia em situacGes paliativas ou quando
existe contraindicacdo para cirurgia. A série de casos apresentados pretende também

fomentar a importancia da citorreducéo pré-cirurgica.
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