Relato de Caso

Paraganglioma gangliocitico duodenal

Duodenal gangliocytic paraganglioma
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INTRODUCAO

araganglioma gangliocitico ¢ um tumor duodenal

benigno extremamente raro. Localiza-se geralmente
na segunda porcao do duodeno proximo a ampola de Vater.
Ja foram relatados cerca de 130 casos na literatura mundi-
al. Na maioria dos casos o diagnostico foi realizado apds
duodenopancreatectomia, haja vista a dificuldade do di-
agnostico histolégico pré-operatério, por se tratar de um
tumor submucoso®.

Apresenta-se com diferentes padrdes
histoldgicos, podendo ser semelhante a neurofibroma,
ganglioneuroma ou tumor carcinéide®. Estudo
imunoistoquimico pode ser realizado para ratificacdo e iden-
tificacdo do tipo histolédgico.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 42 anos, procura
atendimento médico devido a dor abdominal difusa tipo
colica ha aproximadamente um més com piora importante
na Ultima semana e associada a ictericia progressiva, collria
e hipocolia fecal. Referia também um episédio prévio de
melena antes de tornar-se ictérico e emagrecimento de 3
Kg em um periodo de trés meses.

O paciente encontrava-se em regular estado
geral, ictérico +2/+4, pressao arterial de 140/90mmHg,
afebril. A ausculta cardiopulmonar mostrou-se sem altera-
¢des, bem como o exame abdominal.

Laboratorialmente apresentava bilirrubinas au-
mentadas (direta:5,44 e indireta:1,35 mg/dl ), fosfatase
alcalina de 272U/l e ggt de 519U/

Ecograficamente apresentou colelitiase e
coledocolitiase em terco distal com dilatacao de colédoco
proximal. Optou-se entdo por CPRE que evidenciou a
duodenoscopia lesdo elevada de 25mm de diametro na
regido da papila de Vater e apés cateterizacdo do 6stio da
papila e injecdo de contraste: via biliar extra-hepética con-
trastada parcialmente com imagem sugestiva de célculo
em colédoco (Figura 1). Devido a lesdo elevada e a dificul-
dade da cateterizacdo profunda do colédoco nao foi reali-
zado papilotomia e extracdo do calculo. A bidpsia da lesao
evidenciou mucosa duodenal sem alteracoes.

Apds resultado de CPRE, solicitou-se

colangioressonancia com o seguinte resultado: formacao
nodular compativel com processo neoplasico na topografia
da papila duodenal medindo cercade 3 x4 x6 cm (A-P, L-
L, C-C), sem plano de clivagem satisfatério com a cabeca
do pancreas promovendo reducao da luz do colédoco distal
(infiltracdo) e litiase no colédoco distal (Figura 2).

Figura 1 - Lesdo periampular dificultando a cateterizacdo do ostio

da papila de Vater.
: T r——
N JOLED

| LIFIASE

COLEDG

TAR

DUODEMNO

D PANCREATICO
PRINCIPAL #

Lesdo tumoral periampular sem plano de clivagem
com o pancreas.

Figura 2 -

Trabalho realizado na Irmandade de Santa Casa de Misericordia de Curitiba-PR-BR.
! Médico Cirurgido da Irmandade Santa Casa de Misericérdia de Curitiba-PR-BR; 2 Médico Endoscopista do Centro de Endoscopia Digestiva de

Curitiba (CEDIC)- PR-BR; 3.

Médico Cirurgido Geral formado pela Irmandade Santa Casa de Misericérdia de Curitiba-PR-BR.
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O paciente foi, entdo, submetido a
duodenopancreatectomia. O estudo anatomopatolédgico da
peca ressecada sugeriu a possibilidade de paraganglioma
glangliocitico duodenal, necessitando de imunoistosquimica
para confirmar o diagnéstico. O estudo imunoistoquimico
foi positivo para os anticorpos: CK AE1/AE3, Cromogranina,
Sinaptofisina, Ki 67 e S100, confirmando o diagnéstico de
paraganglioma.

DISCUSSAO

Paraganglioma gangliocitico duodenal é um raro
tumor que tende a desenvolver-se na papila ou em suas
adjacéncias. Dahl et al. em 1957 descreveu o primeiro caso®.
O tumor ¢ duas vezes mais freqliente em homens do que
em mulheres e a incidéncia maior entre 50-60 anos. Seu
tamanho varia de 0,5 a 4 cm, com média de 2,5 cm, sen-
do geralmente Unico'.

Os sinais e sintomas dependem da localizacdo
anatomica e incluem dor abdominal, sangramento

ABSTRACT

gastrointestinal, ictericia e obstrucao. Ndo é raro descobrir
incidentalmente lesdo assintomatica.

Devido sua localizagdo submucosa, o diagnosti-
co histopatoldgico através de bidpsias por endoscopia é
raro, sendo diagnosticado habitualmente por estudo da peca
cirdrgica.

Histologicamente, o tumor apresenta trés tipos
celulares que sao: células epitelidides, fusiformes e
ganglionares. Para o diagnostico é necessario a presenca
dos trés tipos, quer seja por anatomopatoldgico convencio-
nal ou por estudo imunoistoquimico.

Imunoistoquimicamente, células epitelidides sdo
positivas para NSE, polipeptideo pancreatico, somatostatina,
cromogranina e sinaptofisina. Células ganglionares séo po-
sitivas para NSE, sinaptofisina e neurofilamentos. Ja as cé-
lulas fusiformes sao fortemente positivas para proteina S1007.

A evolucdo natural do tumor é incerta. Habitual-
mente apresenta caracteristicas benignas, porém ha casos
descritos de metastase para linfonodos regionais. O trata-
mento do paranganglioma deve ser feito com a resseccao
cirtrgica ou endoscédpica da lesao.

We present a case of a 42-year-old man with abdominal pain, obstructive jaundice and a mass in the second portion of the
duodenum, near the papillary region. The patient was operated and the histological study of the specimen returned duodenal
gangliocytic paraganglioma (a rare submucosal benign tumor of the duodenum). We also describe, after revision of the literature,

the pathology, the diagnosis and its treatment.
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