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RESUMO

Os tumores neuroendocrinos (TNES) sdo um grupo diverso de neoplasias que surgem de
celulas epiteliais com diferenciacdo neuroendodcrina predominante.r Eles representam
uma neoplasia rara, de crescimento lento, com algumas caracteristicas comuns a todas as
formas e outras atribuiveis ao 6rgdo de origem.® Os tumores do intestino delgado
correspondem a 1-2% de todas as malignidades gastrointestinais, e os TNESs séo apenas
um dos subtipos dessas neoplasias raras.* Os pacientes podem apresentar episodios de dor
abdominal em colica, caracteristica de semi-oclusdo intestinal, ou com obstrucédo
completa que requer cirurgia de emergéncia.! Apresentamos neste artigo um relato de
caso de uma paciente com diagndstico de tumor neuroendocrino de ileo, o qual
apresentou-se inicialmente como um quadro de obstrucéo intestinal. Para execugdo do
estudo foram extraidos os dados retrospectivos da paciente em questdo, presentes no
prontuario médico eletrénico do Hospital Otavio de Freitas. Para revisdo da literatura
foram selecionados artigos cientificos nas plataformas online PubMed e Scielo usando os
buscadores Tumores Neuroenddcrinos, Tumores Neuroenddcrinos de Intestino Delgado,
e Obstrucdo Intestinal. Foram selecionados, entdo, 6 artigos publicados entre os anos de
2016-2020.

Palavras-chave: Tumor neuroenddcrino, tumor neuroenddcrino de intestino delgado e
obstrucdo intestinal.

ABSTRACT

Neuroendocrine tumors (NETs) are a diverse group of neoplasms that grow from
epithelial cells with predominant neuroendocrine differentiation.! They represent a rare,
slow-growing neoplasm, with some characteristics common to all forms and others
attributable to the original organ.® Small bowel tumors account for 1-2% of all
gastrointestinal malignancies, and NETs are only one of the subtypes of these rare
neoplasms.* Patients may experience episodes of abdominal pain, characteristic of bowel
semi-occlusion, or with complete obstruction requiring emergency surgery.! In this article
we present a case report of a patient diagnosed with a neuroendocrine ileum tumor, which
initially presented as a condition of intestinal obstruction. To perform the study we
resorted to the retrospective data of the patient in question, extracted from the electronic
medical chart of Otavio de Freitas Hospital. For literature review, scientific articles were
selected on the online platforms PubMed and Scielo using the search engines
Neuroendocrine Tumors, Small Bowel Neuroendocrine Tumors, and Bowel Obstruction.
Then, 6 articles published between the years 2016-2020 were selected.

Key-words: Neuroendocrine Tumor, Neuroendocrine Tumor Of Small Bowel and Bowel
Obstruction.

1 INTRODUCAO

Os tumores neuroendocrinos (TNEs) sdo um grupo diverso de neoplasias que
surgem de células epiteliais com diferenciacdo neuroendocrina predominante. Embora
compartilhem histologia e propriedades bioquimicas, a histéria natural, o potencial

maligno, e o tratamento destes tumores podem variar drasticamente.
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Os TNEs se originam no sistema enddcrino difuso, formado por pequenos grupos
celulares distribuidos por todo o corpo. A maior concentracdo dessas células esta nos
tecidos gastroenteropancredticos, principalmente em mucosa e submucosa intestinal.
Podem ser encontradas também no sistema respiratério, timo, sistema urogenital e pele.
Apesar da maior concentracdo celular ser em regido intestinal, o tumor neuroenddcrino
de intestino delgado constitui uma entidade pouco comum.?

Os TNEs representam uma neoplasia rara, de crescimento lento, com algumas
caracteristicas comuns a todas as formas e outras atribuiveis ao 6rgao de origem.3

Existe uma convencao para categorizar esses tumores de acordo com sua origem
embrionaria em intestino anterior (brénquico, gastrico, duodenal e pancreas), intestino
meédio (jejunal, ileal, apendicular, e colon ascendente/transverso) e intestino posterior
(colon distal e reto).*

Apresentamos neste artigo um relato de caso de uma paciente com diagnostico de
tumor neuroendocrino de ileo, o qual apresentou-se inicialmente como um quadro de

obstruc&o intestinal.

2 METODOLOGIA

Esse trabalho trata-se de um estudo descritivo do tipo relato de caso seguido de
uma breve revisao da literatura acerca do tema. Para execu¢do do mesmo foram extraidos
os dados retrospectivos da paciente em questdo, presentes no prontudrio médico
eletronico do Hospital Otavio de Freitas, tais como anamnese, exames laboratoriais,
exames de imagem e descricdo cirargica.

Para revisdo da literatura foram selecionados artigos cientificos nas plataformas
online PubMed e Scielo usando os buscadores Tumores Neuroenddcrinos, Tumores
Neuroenddcrinos de Intestino Delgado, e Obstrucdo Intestinal. Foram selecionados,

entdo, 6 artigos publicados entre os anos de 2016-2020.

2.1 RELATO DE CASO

SMC, 73 anos, natural e procedente de Vitoria de Santo Antdo-PE, deu entrada na
emergéncia do Hospital Otavio de Freitas em outubro de 2019 com histéria de dor
abdominal difusa em colica ha cerca de 15 dias, associada a vomitos e constipacdo ha 6
dias. Foi realizada tomografia computadorizada (TC) de abdome sem contraste que

evidenciou formacdo nodular em topografia mesogastrica medindo 2,8x2,5x3,6 cm,

Brazilian Journal of Health Review, Curitiba, v.4, n.5, p. 18779-18793 Sep./OCt. 2021



Brazilian Journal of Health Review
ISSN: 2595-6825

18782

linfonodos arredondados adjacentes, proeminéncia de al¢as de delgado a montante, com
niveis hidroaéreos, sugerindo obstrucao intestinal.

Em razdo do quadro obstrutivo, foi optado por laparotomia exploradora de
urgéncia. No intraoperatorio, evidenciou-se presenca de moderada quantidade de liquido
ascitico em cavidade, area de torcdo de alca a 150 cm do angulo de Treitz, de aspecto
isquémico, com linfonodomegalia mesentérica local, sugerindo processo neoplasico ou
inflamatorio crénico. Optou-se, entdo, por enterectomia segmentar e confeccdo de
ileostomia com fistula mucosa. O estudo histopatologico revelou um tumor
neuroendocrino bem diferenciado grau 1 — T3N1, com linfonodo positivo (01/06
ressecados) e margens de resseccao cirdrgica livres de tumor.

No po6s-operatorio, prosseguiu-se com estadiamento radiolégico através de TC de
abdome total e torax, as quais ndo mostraram metastases a distancia. A paciente recebeu
alta com orientacdo de manter seguimento ambulatorial.

Em fevereiro de 2020 retornou ao servico para reconstrucdo do transito intestinal,
na ocasido sem sinais de recidivas/metastases nos achados cirargicos. Foram enviados
para biopsia o apéndice cecal, omento maior e segmento terminal de estoma, os quais
tiveram resultado negativo para malignidade. Atualmente, paciente segue em

acompanhamento oncoldgico em outro servico.

3 REVISAO DE LITERATURA E DISCUSSAO
3.1 EPIDEMIOLOGIA

Os tumores do intestino delgado correspondem a 1-2% de todas as malignidades
gastrointestinais, e os TNEs sdo apenas um dos subtipos dessas neoplasias raras. Os TNEs
duodenais compreendem 1-3% de todos os tumores duodenais primarios e 2,8% de todos
os tumores carcinoides de acordo com o Registro do Instituto Nacional do Cancer dos
EUA (1973-1999).4

Os TNEs do intestino delgado (jejuno e ileo) sdo o terceiro local mais comum de
TNE, perdendo apenas para pulméo e reto, mas € o local mais comum que desenvolve
metastases a distancia. Sua incidéncia aumentou 4 vezes entre 1973 e 2004. Em relacdo
a todas as doencas malignas do intestino delgado, os TNEs recentemente ultrapassaram o
adenocarcinoma como o tipo mais frequente, representando 37% dos casos. Por causa de
sua incidéncia crescente, agora atingindo 0,67 casos por 100.000 habitantes no Estados
Unidos, pacientes com esses tumores ndo séo mais uma raridade para cirurgides gerais e

oncolégicos.®
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Os possiveis fatores atribuiveis a esse aumento em evolucdao da epidemiologia
incluem a difusdo do uso da endoscopia e também melhorias na sensibilidade das
modalidades de imagem amplamente utilizadas, levando a uma maior detecgéo de doenga
assintomatica em estagio inicial.®

Devido ao seu curso natural mais indolente, a paciente do caso acompanha as
estatisticas ao cursar com doenga assintomatica por um grande periodo de tempo, sendo
diagnosticada em idade avangada e a partir de um abdome agudo obstrutivo pelo tamanho

do tumor.

3.2 QUADRO CLINICO

Os TNEs, em geral, apresentam a caracteristica de sintetizar e secretar peptideos
e aminas. Quando as substancias séo liberadas e ativadas, elas geram uma sindrome
clinica. Ja quando estes tumores secretam substancias inativas ou ndo as secretam, eles
apresentam sintomas por efeito de massa.?

A sindrome carcinoide - como €é conhecida a sindrome clinica - é causada pela
secrecdo de hormonios, incluindo serotonina, neurocinina A, histamina e outros. Em
tumores confinados ao intestino delgado e linfonodos regionais, a maioria desses
horménios entra na circulacdo portal e sdo inativados pelo figado; consequentemente, a
sindrome carcinoide classica raramente € vista na auséncia de doenca metastatica. Apesar
do uso histérico do termo "carcinoide" para se referir aos TNES e a sindrome carcinoide,
a maioria dos pacientes apresenta dor abdominal inespecifica em vez de sintomas
causados pelo excesso de secre¢do de horménio.?

A sindrome € composta por uma série de sintomas como diarreia secretoria, rubor
facial, broncoespasmo, cianose e flutuacdo da pressdo arterial como resultado da
producdo de serotonina e acomete somente cerca de 5-7% dos pacientes. Alguns desses
podem apresentar sintomatologia pouco especifica de dor abdominal, sangramento nas
fezes em pequenas quantidades e quadro obstrutivo. Quando estes sintomas e a sindrome
carcinoide estdo presentes, 12% dos individuos ja apresentam metastases a distancia,
principalmente de figado.?

O caso apresentado corrobora as estatisticas acompanhando a maioria dos
pacientes que ndo desenvolvem a sindrome carcinoide. A apresentacdo clinica inicial foi
a partir de obstrucdo intestinal, porém sem doenca metastatica ao estadiamento,

contrapondo a maior parte que apresenta metastases a distancia em quadros obstrutivos.
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Os TNE primarios do intestino delgado em geral sdo tipicamente pequenos, tém
uma tendéncia a induzir uma reacdo fibrética pronunciada no mesentério e muitas vezes
sdo acompanhados por conglomerado linfonodal. A fibrose associada ao intestino
delgado eleva a morbidade e mortalidade significativamente, como resultado de
obstrucdo intestinal e isquemia. Os pacientes podem apresentar episodios de dor
abdominal em cdlica, caracteristica de semi-oclusdo intestinal, ou com obstrucéo
completa que requer cirurgia de emergéncia. Quase metade dos pacientes com TNEs de
intestino delgado apresentam sintomas obstrutivos. Nestes casos, metastases sdo vistas
em aproximadamente 30% dos pacientes.!

A paciente do caso teve isquemia intestinal do segmento comprometido pelo
tumor, assim como foi encontrado conglomerado linfonodal em mesentério peri-lesional.
Essa apresentacdo é compativel com os casos relatados na literatura e reiteram a
epidemiologia até entdo conhecida.

Em relacdo as caracteristicas clinicas, ha varias diferencas entre os TNEs
duodenais e a maioria dos TNEs distais do jejuno e ileo. Os TNEs duodenais sdo
geralmente diagnosticados na sexta década, com uma leve predominancia do sexo
masculino. Em sua maioria sdo lesdes pequenas e Unicas, geralmente limitadas a mucosa
e submucosa. Metastases em linfonodos regionais podem ser encontradas em até 60% dos
casos, enquanto as metéstases hepéticas geralmente ocorrem em menos de 10%. Como
cerca de 90% deles ndo estdo associados a sindrome clinica, a maioria dos diagndsticos é
feita acidentalmente durante uma investigacdo de rotina ou o paciente desenvolve
sintomas atribuiveis a prépria massa. Os sintomas mais frequentemente relatados sao dor,
ictericia (mais frequente em TNEs peri-ampulares), nduseas, vomitos, diarreia, obstrucéo,
sangramento ativo ou anemia.®

Os TNEs de jejuno e ileo sdo geralmente diagnosticados na sexta/sétima década,
mas, ao contrario dos TNEs duodenais, ndo tém preferéncia por género. Sua maior parte
sdo tumores ndo funcionantes, porém cerca de 20% dos pacientes apresentam metastases
hepéaticas e podem apresentar sindrome carcinoide. No diagnostico, as lesdes sdo
comumente > 2 cm, com invasdo da muscular propria e metastases para linfonodos
regionais. Lesdes multiplas podem ser encontradas em até 40% dos casos.!

No caso em questdo, a paciente teve o diagnostico na sétima década de vida, de
um tumor ndo funcionante e sem metéstase, corroborando o conhecimento sobre a maioria

dos casos de TNE em jejuno/ileo. Além disso, a lesdo era Unica, maior que 2 cm e
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apresentava metastase linfonodal regional, como encontrado na maior parte dos pacientes
com esse perfil.

O progndstico desses TNEs é geralmente desfavordvel quando comparado a
outros tumores de localizacdo e tamanho semelhantes, uma vez que eles tém uma
tendéncia maior de crescer e se espalhar antes que o diagndstico seja firmado. A sobrevida
em 5 anos se correlaciona com o estagio da doenga no momento do diagnostico, sendo de
65% para pacientes com doenca localizada e apenas 36% para aqueles com metastases a

distancia.3

4 DIAGNOSTICO
4.1 LABORATORIAL

Os TNEs do intestino delgado secretam varios marcadores bioquimicos que
podem ser medidos como parte da investigacao diagndstica de um paciente com sintomas
sugestivos de sindrome carcinoide ou como vigilancia bioquimica daqueles com
diagnostico estabelecido.

Atualmente, a cromogranina A (CgA) é o mais importante desses marcadores, e
as diretrizes atuais recomendam sua medicdo no diagnostico. Ela esta elevada em 60-
100% dos pacientes com TNE, funcionante ou ndo, com sensibilidade e especificidade de
70 2 100%.3

Os biomarcadores usados sdo inespecificos e tém deficiéncias significativas,
como sensibilidade e especificidade limitadas e alteracdo dos niveis séricos por interacdo
com medicamentos (por exemplo, inibidores da bomba de proétons) ou falsos positivos na
insuficiéncia renal dialitica. Como consequéncia, sua utilidade clinica é limitada.®

A paciente apresentada ndo se beneficiou de dosagem de marcadores séricos por
ser previamente assintomatica até evoluir com quadro de abdome agudo obstrutivo que

levou a conduta cirdrgica de emergéncia.

4.2 EXAMES DE IMAGEM E ENDOSCOPICOS

Para o diagndstico de TNEs duodenais, a endoscopia digestiva alta com bidpsias
excisionais (sempre que possivel) é o método diagndstico mais sensivel. Ela pode ser
combinada com a ultrassonografia (USG) endoscépica para estadiar localmente a doenca,
avaliando a profundidade do envolvimento e a presenca de metastases em linfonodos

locais.! Outro papel da USG na abordagem dos TNES do intestino delgado é o diagndstico
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e a localizacdo do tumor no intraoperatorio, podendo ser usada para identificar metastases
hepéticas e direcionar a terapia ablativa intraoperatoria.t

Em relacdo aos TNESs jejuno-ileais, a ileocolonoscopia pode fazer o diagnostico
de lesdes mais distais. Nas localiza¢Ges inacessiveis com endoscopio, a enteroscopia por
capsula (EC) e a enteroscopia assistida por baldo surgem como op¢des. A EC mostrou-se
uatil no estudo de suspeitas de neoplasias do intestino delgado, devido ao seu alto
rendimento diagndstico e ndo invasividade, obtendo imagens endoscépicas de alta
qualidade mesmo na auséncia de preparo intestinal. Além disso, a ela parece melhor do
que a TC e aenterdclise na deteccdo de TNES primarios, e tem um rendimento diagnostico
semelhante a cintilografia com receptor de somatostatina (CRS), com a vantagem de que
a EC pode diferenciar entre a localizagdo intestinal e mesentérica.?

O papel dessas técnicas endoscopicas no diagnostico de TNEs de intestino
delgado continua indefinido, mas elas sdo mais Uteis em pacientes com essa suspeita
guando nenhum tumor primario foi encontrado em imagens anatdmicas ou funcionais.t

Apo6s o diagndstico, deve ser realizada radiografia de térax, tomografia
computadorizada helicoidal ou ressonédncia magnética de abdome e pelve associadas a
CRS para avaliacao da extensdo da doenca e busca de metastases a distancia. A CRS ¢
um teste de diagnostico por imagem no qual um analogo da somatostatina, octreotide, é
radiomarcado e administrado ao paciente. Uma vez que a maioria dos TNES expressa um
ou mais subtipos de receptores de somatostatina, essa técnica permite a deteccdo de
doencas locais e metastaticas. 3

E evidente o desafio de realizar um diagndstico correto e precoce dessa doenca,
pois a apresentacao clinica pode variar desde uma descoberta incidental a endocrinopatia
plena, bem como consequéncias secundarias da hipersecrecdo hormonal desses tumores.
1

Muitas vezes é dificil fazer o diagndstico dos TNEs do intestino delgado em um
estagio inicial, porque os tumores primarios tendem a ser pequenos e geralmente sdo
assintomaticos. Quando apresentam sintomatologia ja estdo em um nivel avancado a
ponto de causar obstrucdo parcial, dor abdominal e sangramento ou se tornarem
metastaticos e desencadearem a sindrome carcinoide. Como resultado, 0s pacientes
frequentemente apresentam doenca metastatica.’

A paciente apresentada foi admitida com quadro de obstrugdo intestinal, sendo
realizada apenas TC de abdome sem contraste no pré-operatério, a qual suspeitou de

obstrucédo a nivel de intestino delgado. O diagndstico final sé pode ser confirmado com
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exame histopatoldgico da peca cirargica. Esse desfecho acompanha a maior parte dos
casos relatados na literatura, pois teve curso indolente, sem sintomas relacionados a

sindrome carcinoide.

4.3 CLASSIFICACAO

Os TNEs Gl sédo classificados de acordo com a Classificagdo de Tumores do
Sistema Digestivo da Organiza¢do Mundial de Satide (OMS) de 2010 com base no indice
proliferativo, que ¢é avaliado pela porcentagem de células que se coram positivamente
para Ki-67 e a taxa de mitose celular (tabela 1 - vide anexo). Uma classificacdo mais
recente da OMS para TNEs pancreaticos foi publicada em 2017. Este sistema esclarece a
classificacdo dos tumores com um indice proliferativo entre 2% e 3% (ambiguo nas
diretrizes de 2010) e divide os tumores de alto grau em grau 3 bem diferenciados e grau
3 mal diferenciado.!

Os TNEs de intestino delgado sdo organizados de acordo com o sistema de
estadiamento do Comité Conjunto Americano de Cancer (AJCC) de 2018 (Tabela 2- vide
anexo).t

A partir da andlise histopatoldgica, concluiu-se que o tumor apresentado pela
paciente do caso era bem diferenciado (grau 1), segundo a classificacdo da OMS; foi
evidenciada invasdo da camada muscular propria, com metastase linfonodal em 1 de 6
linfonodos regionais isolados. Como o estadiamento radiol6gico pés-cirdrgico foi

negativo para metastases a distancia, obteve-se classificacdo T3N1MO pela AJCC.

4.4 TRATAMENTO

Para os TNEs duodenais pequenos (< 1 cm), a resseccao endoscopica local € uma
opcdo, mas TNEs duodenais maiores (> 2 cm) ou com a presenca de metastases em
linfonodos devem ser tratados cirurgicamente.3 A resseccdo cirargica de TNE do
intestino delgado deve incluir uma resseccdo oncologica completa do(s) tumor(es)
primario(s), linfonodos regionais e fibrose mesentérica, se possivel. O estadiamento
intraoperatério deve ser realizado para avaliar a extensdo da doenga. Metéstases
peritoneais sdo encontradas em 20% dos pacientes, portanto é imprescindivel um
inventario da cavidade minucioso que atente para pelve, célon sigmoide, mesentério e
diafragma. A superficie do figado deve ser examinada, e a ultrassonografia intra-
operatéria pode aumentar a eficacia para avaliagdo de metastases hepéticas, que podem

ocorrer em até 61% dos pacientes.*
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Ambas as diretrizes (europeia e norte americana) favorecem a ressec¢do aberta
como a abordagem cirurgica preferida em detrimento da laparoscopia devido melhor
precisdo em avaliagdo de lesGes sincronicas em outros locais do intestino.®

Em geral, a recomendacao para a ressec¢cdo em bloco de qualquer TNE primario
do intestino delgado com seu campo de drenagem linfatica é consistente em todas as
principais diretrizes e nas evidéncias atuais.®

Por ter se tratado de um quadro de abdome agudo obstrutivo, a paciente do caso
foi tratada com uma abordagem cirdrgica aberta, sendo retirado o tumor em bloco e feito
minucioso inventario da cavidade, ndo identificando metéstases a distancia nos demais
6rgdos abdominais.

A cirurgia paliativa deve ser considerada para os pacientes com metéstases
hepéticas potencialmente ressecaveis sem metastases a distancia e sem outras condi¢oes
médicas que possam comprometer significativamente a expectativa de vida. Ela também
pode ser bem indicada para prevenir complicacdes atribuiveis a massa tumoral em
pacientes ndo adequados para ressecgdo curativa. 3 Portanto, as diretrizes europeia e norte
americana recomendam unanimemente que, na evidéncia de tumor primario ressecavel e
metastases hepaticas, a resseccao do(s) tumor(es) primario(s) e da cadeia de drenagem
linfatica em combinacgdo com resseccio das metastases hepaticas é bem indicada.®

Em relacdo a abordagem dos tumores de alto grau, eles sdo reconhecidos apenas
ap0s a resseccdo, e o tratamento ideal desses pacientes ndo esta claro.*

Em TNEs jejunais e ileais com sindrome carcinoide, os analogos da somatostatina
reduzem efetivamente os sintomas em 40-80% dos pacientes.3 Varios estudos
demonstraram que tanto o octreotide quanto a lanreotida, em doses-padrdo e mais altas e
em intervalos regulares e mais curtos, séo eficazes na reducdo em mais de 50% dos
sintomas da sindrome carcinoide, como rubor e diarreia.® Além disso, essa terapia se
mostrou capaz de induzir a estabilizacdo do crescimento tumoral em até 50% dos casos.
Portanto, os analogos da somastatina séo claramente indicados em TNEs jejuno-ileais
funcionais.?

Em relacdo aos tumores pequenos, o tratamento expectante por si s6 é apropriado
e a terapia com analogo da somatostatina pode ser iniciada se houver evidéncia de
progressdo tumoral clinicamente significativa.®

Nos casos de tumores metastaticos e/ou irressecaveis, o tratamento com analogo
da somatostatina € a terapia sistémica de primeira linha, unanimemente recomendada por

todas as diretrizes no cendrio de TNE gastroenteropancreatico bem diferenciado
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irressecavel, assintomatico, receptor de somatostatina positivo, e com uma alta carga
tumoral.®

A quimioterapia citotoxica € uma opcao de Ultimo recurso para pacientes com
TNE metastatico do intestino delgado que ndo tiveram sucesso com a terapia do analogo
da somatostatina e outras terapias sistémicas, como Everolimus.® Portanto, ndo é
recomendada para TNEs bem diferenciados de intestino médio e posterior. Em TNEs
duodenais bem diferenciados é reservada para pacientes com doenca metastatica
avancada. No entanto, em pacientes com tumores pouco diferenciados, a quimioterapia
combinada demonstrou induzir a remissdao da doenca com duracao variavel.3

Vias de tratamento futuras incluem combinar as diferentes modalidades de
tratamento discutidas acima para a doenga refrataria, como ja visto em alguns testes
clinicos que evidenciam melhor resposta em combinacdo com terapias sistémicas,
levando ao controle da doenca em 38-55% dos pacientes.®

Em relacdo ao seguimento, as recomendacdes atuais sao para retornos a cada 6
meses por 1 ano, seguidos de vigilancia radiografica, clinica e bioquimica anual por 10
anos.!

A abordagem cirargica de urgéncia realizada na paciente do relato confirma o
curso indolente apresentado na maior parte dos TNE de intestino delgado, com
apresentacdo primaria de obstrucdo intestinal em um individuo previamente
assintomatico. Como ndo houve evidéncia de metastases a distancia, a paciente foi
direcionada para acompanhamento oncologico semestral em outro servigo, onde néo foi

evidenciada recidiva tumoral até o fechamento deste trabalho.

5 CONCLUSAO

O TNE de intestino delgado € uma entidade rara e de curso indolente na maioria
dos casos. Esse fato torna seu diagnostico dificil e, muitas vezes, ele € feito de forma
incidental.

Grande parte dos pacientes tém o diagndstico estabelecido quando ja estdo em
quadros avangados de doenga, a partir de estudo histopatologico realizado por excisdes
cirurgicas, como relatado no caso.

Pacientes com sintomas relacionados a secrecdo hormonal pelo tumor se
beneficiam de terapia medicamentosa com analogos de somatostatina, servindo também

para diminuir progresséo de doenga em casos selecionados.
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O tratamento cirdrgico € bem estabelecido como primeira linha devido a boa
sobrevida em tumores iniciais e em alguns casos metastaticos. A terapia medicamentosa
é reservada para quadros avancados sem expectativas de cura, com estudos em andamento
sobre novas drogas em combinacdo que atuem na melhoria de sintomas e estabilizacdo

do crescimento tumoral.
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ANEXOS

Tabela 1:

Comparagae entre a Classificagdo de 2010 da
Organizagao Mundial de Sadde (OMS) dos tumores do
sistema digestive e a classificagao da OMS de 2017 dos
tumores dos drgaos enddcrinos.

Classificacdoe/ grau [ndice proliferativo Ki-67 Indice mitdtico
(%)
2010 OMS - Classificagdo
dos tumores do Sistema
Digestivo
Tumor neuraenddcrina
Bem diferenciado

Graul =2 <2
Grau 2 3-20 2-20
Carcinama

neurcenddcring pouca
diferenciade
Grau 3 =20 =20

2017 OMS|- Classificacio
dos tumores dos argdos
enddcrinos
Tumor neuraendderina

Bem diferenciado

Grau 1 <3 <2

Grau 2 3-20 2-20

Grau 3 =20 =20
Carcinoma

neurcenddcring pouca
diferenciado
Grau 3 =20 =20

Fonte: Scott AT, Howe JR. Management of Small Bowel Neuroendocrine Tumors. J Oncol Pract.
2018;14(8):471-482. doi:10.1200/JOP.18.00135. [traduzida]
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Tabela 2:
Estadiamento dos Tumores Meuroendéecrinos Do Intestino

Delgado Do Comité Conjunteo Americano De Estadiamento
De Cancer- 2018.

2

Estadiamentos tumores neurcendécrinos Descrigdo
do intestino delgado.

Tumor primario

TE Tumaor primdric nde pode ser avaliado.
TO Sem evidéncia de tumor primario
Ti Tumor  invade lamina prépria ou

submucosa ouw tamanho £ 1ocm

T2 Tumaor invade muscular prépria ou
tamanho >1 cm

T Tumaor invade atrawvés da muscular propria
até a subserosa sem penetrar a sercsa.

T4 Tumaor penetra o peritdnio visceral [serosal
ou invade cutros drgdos

Linfonodos
X Limfonodos regionais ndo podem  ser
avaliados.
[o]o] Sem metdstase em linfonodos regionais
Ml mMetdstase linfonodal regional em < 12
linfenodes.
W2 Massa mesentérica grande {=2Zcm) efou =
1 linfenodos, especialmente os gue
Acormeten o5 WaE0s mesentéricos
superioras.
Metdstases
Mo Serm rmetdstase a distdncia.
M1 Metdstase a distdncia
M1la Metdstase confinada ao figado
Wl Metdstase em pelo mencs um  sfitic
extrahepdtico
Mlc Metdstase hepdtica e extrahepadtica

Estadiamento

1 T1 WO MO

i T2 ou T3, NO, b0

i T4, MO, [ 1]
Qualquer T, N1 ou N2, D

I Qualquer T, gualguer N, M1.

Fonte: Scott AT, Howe JR. Management of Small Bowel Neuroendocrine Tumors. J Oncol Pract.
2018;14(8):471-482. doi:10.1200/JOP.18.00135. [traduzida]
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