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Resumo

Os autores descrevem um caso clinico de uma doente com hemorragia digestiva baixa submetida a embolizagdo endovascular
com sucesso. O diagndstico etiologico da lesdo sangrante foi tumor do estroma gastrointestinal (GIST). A propdsito deste caso, os

autores fazem uma breve revisao teorica dos GISTs.
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Abstract

The authors report a clinical case of a patient with lower gastrointestinal bleeding treated with endovascular embolization. The
etiology of the hemorrhage was GIST. A review of this entity is performed.
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Introducio

Os GISTs definem-se como tumores mesenquimatosos do
tubo digestivo que apresentam uma proteina, produto do
proto-oncogene c-kit, na membrana celular. O
reconhecimento desta proteina através de métodos
imunohistoquimicos (CD117) ¢é relativamente recente e
permitiu diferenciar estes tumores dos restantes.

A abordagem endovascular nas hemorragias digestivas
agudas causadas por tumores mesenquimatosos do tubo
digestivo ndo € uma novidade e tem sido realizado por
muitos autores com sucesso; contudo, ndo deixa de ser
interessante documentar a resposta deste tipo de tumores,
relativamente recentes, a uma técnica endovascular.
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Caso Clinico

Doente do sexo feminino, de 70 anos de idade, sem
antecedentes pessoais relevantes, recorre ao Servigo de
Urgéncia por quadro de hematoquésias abundantes com
repercussdo hemodinamica e laboratorial (hemoglobina
6.4g/dl) e sem resposta a terapéutica médica com
concentrado eritrocitario. No mesmo dia foi realizada uma
colonoscopia para diagnoéstico e localizacao da lesdo
sangrante, a qual foi inconclusiva devido a grande
quantidade de sangue existente no colon.

Perante o quadro clinico da doente € sugerida a realizago
de angiografia abdominal diagnostica com eventual
terapéutica.

A angiografia diagnéstica consistiu na arteriografia do
tronco celiaco e das artérias mesentéricas. Cateterizou-se
selectivamente com um cateter Simons1® o tronco celiaco,
a artéria mesentérica inferior, os quais ndo apresentavam
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alteragdes com relevo patoldgico ¢ a artéria mesentérica
superior (AMS).

No territorio AMS identificou-se uma formagdo nodular
hipervascular com aproximadamente 10cm de diametro
que persistia com densidade aumentada na fase arterial
tardia da injecg@o de contraste (Fig. 1).
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Fig. 1 - Arteriografia da artéria mesentérica superior (AMS) através de
um cateter Simons1®. a) Artéria colica direita (ACD), artéria ileo-cdlica
(AIC) e artéria ileal distal (AID); b) Fase arterial precoce: formagao
nodular hipervascular com aproximadamente 10cm (seta) no territorio
da AID; c) Fase arterial tardia: a lesdo apresenta densidade aumentada
(seta) .
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A abordagem terapéutica endovascular consistiu na
embolizacdo superselectiva do ramo ileal distal, que
irrigava a les@o com particulas de spongostan® (gelatina
absorvivel 7x5x1em) de 1 a 3mm.

A embolizagdo terminou quando se verificou, na
arteriografia de controlo, uma reduc@o bastante
significativa, quase inexistente, da circulagdo patologica

(Fig. 2).

Fig. 2 - Arteriografia superselectiva da AID. a) Aspecto da lesdo no
estudo pré-embolizacdo b) Aspecto da lesdo apds embolizagdo onde se
observa uma redugdo bastante significativa da circulagdo patologica
observada no estudo pré-embolizagdo.

Apo6s o procedimento endovascular, as hematoquésias
cessaram ¢ a doente recuperou a estabilidade
hemodinamica, sendo submetida a uma laparotomia
exploradora, onde se concluiu que a lesdo sangrante
diagnosticada na angiografia correspondia a um tumor
exofitico do intestino delgado (Fig. 3).

Na histologia, este tumor era constituido por células
fusiformes com celularidade moderada, hemorragia
intersticial multifocal e focos de necrose (Fig. 4).

No estudo imunohistoquimico (ICQ) as células eram
positivas para a vimentina e CD 117 e negativas para CD
34, desmina, alfa-actina e proteina S-100 (Fig. 4).
Perante estas caracteristicas imunohistoquimicas o
diagnostico foi de GIST do intestino delgado.



Fig. 3 - Aspecto macroscopico duma sec¢@o da pega de tumorectomia.
Tumor exofitico com 13x9x7cm, de superficie lisa com zonas sélidas
brancas amareladas e outras quisticas de contetido hemorragico.

Fig. 4 - a) Estudo histologico da pega operatoria com hematoxilina-
eosina: células fusiformes com celularidade moderada, congestio,
hemorragia intersticial multifocal e focos de necrose; b) Estudo
imunohistoquimico: células positivas para a vimentina e CD 117.

A abordagem cirtrgica deste tumor consistiu na
segmentectomia do intestino delgado com margens de
seguranca.

Os factores de progndstico mais importantes, como
discutiremos adiante neste artigo, sdo o nimero de mitoses
por campo (M/HPF) e o tamanho do tumor. Este GIST,
apesar de ter apenas |M/10HPF ¢ considerado um tumor
com mau prognostico devido ao seu tamanho ser superior
a 10cm.

Discussao

Os GIST sdo tumores raros representando apenas 1% a
3% das neoplasias gastrointestinais, contudo, sdo os
tumores mesenquimatosos mais comuns do tubo digestivo
[1,2].

Estes tumores possuem na sua membrana celular uma
proteina com actividade de tirosinaquinase (KIT), produto

do proto-oncogene c-kit. Esta proteina é detectada através
de uma reac¢@o imunohistoquimica com o CD117 [3].

E pela expressio da proteina KIT que estes tumores se
distinguem dos restantes tumores mesenquimatosos ¢
neurais do tubo digestivo [4].

Pensa-se que sdo originarios de células primitivas
fenotipicamente muito semelhantes as células de Cajal,
também chamadas de células pacemaker gastrointestinais
que servem para regular a peristalise intestinal [3].

A sua localizagdo mais frequente ¢ no estomago (70%),
seguindo-se o intestino delgado (20%), anus e recto (7%),
observando-se raramente noutras localizagdes tais como
o cblon e esdfago [4]. Dentro do intestino delgado o local
mais frequente € o ileon [5].

Macroscopicamente, sdo tumores de superficie lisa,
contornos bem definidos, de aspecto lobulado podendo
conter no seu interior areas centrais de necrose,
degenerescéncia quistica ou hemorragica [4,6].
Histologicamente classificam-se de acordo com a
morfologia das células que se encontram em maioria na
amostra. Podem ser constituidos predominantemente por
células epitelioides ou fusiformes [4].

A idade de maior frequéncia é entre os 50 ¢ 70 anos e
ocorrem igualmente em ambos os sexos [7].

A maioria destes tumores ¢ assintomatica e apenas
diagnosticada ocasionalmente [7]. As manifestagdes
clinicas mais comuns sdo a hemorragia digestiva e a
existéncia de uma lesdo ocupando espago abdominal,
excepto no eso6fago, no qual predomina a disfagia [4].
Nos estudos contrastados do tubo digestivo tém o aspecto
classico de uma lesdo submucosa, definida como uma
imagem de subtrac¢do da parede com contornos bem
definidos e que forma angulos obtusos com a parede do
tubo digestivo, com ou sem ulceracdo [8]. Raramente t€ém
0 aspecto de um polipo [4].

Na ecografia apresentam-se como uma lesdo da parede,
hipoecogénica, heterogénea, grosseiramente elipséide com
centro ecogénico, assumindo uma aspecto de rim a que
vulgarmente se chama de “pseudo-rim” (Fig. 5).

Fig. 5 - GIST do duodeno em ecografia abdominal: observa-se um
espessamento hipoecogénico, heterogéneo e assimétrico da parede da
2* por¢ao do duodeno com procidéncia exofitica numa das vertentes e
com centro ecogénico - aspecto de “pseudo-rim”.
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Na tomografia computorizada (TC), manifestam-se,
habitualmente, como uma lesdo excéntrica da parede,
heterogénea, com contornos bem definidos, com captacao
de contraste a periferia e com areas centrais de menor
densidade e sem captag@o de contraste que correspondem,
tal como confirmam os estudos anatomopatoldgicos, a
focos de hemorragia, necrose ou degenerescéncia quistica
[4,9] (Figs. 6, 7).

Fig. 6 - GIST da 2* por¢do do duodeno em TC abdominal apos
administragdo de contraste e.v.: identifica-se um tumor exofitico da 2*
porgao do duodeno com captacdo heterogénea de contraste e drea central
cavitada preenchida com contraste oral (fistula do tumor para o latmen
do duodeno).

Fig. 7 - GIST do estdomago em TC abdominal ap6s administragdo de
contraste e.v.: visualiza-se tumor exofitico da parede posterior do
estomago, hipocaptante, com 17cm de maior didmetro axial, com
contornos regulares e importante area central ndo captante, que
corresponde a area de necrose.

Estes tumores podem atingir tamanhos consideraveis e
raramente invadem estruturas vizinhas como os ligamentos
gastrocoélico e gastroduodenal.

Na ressonancia magnética (RM) as porg¢des so6lidas ou
viaveis do tumor tém hiposinal ou sinal intermédio em T1
e hipersinal em T2. Centralmente, o sinal da lesdo varia
consoante o grau de hemorragia e necrose tumoral (Fig.
8) [4]. A captacdo de gadolineo ¢ idéntica a do contraste
iodado na TC.
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Fig. 8 - GIST do recto em RM, ponderada em T2: observa-se uma lesdo
exofitica da parede posterior do recto com 7cm de maior eixo axial,
com sinal intermédio heterogéneo, apresentando areas centrais com
hipersinal em relagdo com necrose a) corte sagital e b) corte axial.

Os tumores mais pequenos sdo frequentemente mais
homogéneos, com contornos mais regulares tanto na TC
como na RM e ndo invadem estruturas vizinhas (Fig. 9).
Os locais mais frequentes de metastizagdo sdo o figado e
o peritoneu; raramente metastizam para os pulmdes, pleura,
retroperitoneu, osso e tecido celular subcutaneo [1].

Os depositos secundarios no figado apresentam-se como
lesdes hipodensas na TC, com baixo/intermédio sinal em
T1 e hipersinal em T2 na RM. Com a administragdo de
contraste comportam-se habitualmente como metastases
hipervasculares, captando mais contraste que o parénquima
hepatico na fase portal e com um rapido “washout[2].
As adenomegalias ndo sdo caracteristicas [1].

Na angiografia estes tumores apresentam-se como lesdes
hipervasculares, com distor¢do dos vasos, bem limitadas,
com aumento da permeabilidade capilar traduzida por um
aumento de densidade na fase parenquimatosa e sem
enchimento venoso precoce. Este aspecto ¢ pouco
especifico, ocorrendo na maior parte dos tumores do tubo
digestivo, a excep¢do do adenocarcinoma e do poélipo
adenomatoso que, na grande maioria dos casos, sdo
hipovasculares [10].

O diagnostico diferencial dos GISTs faz-se com os outros
tumores primarios gastrointestinais: tumores
mesenquimatosos (leiomioma, leiomiossarcoma, lipoma),
tumores neurogénicos (schwanoma, neurofibroma, GANT-
Tumor gastrointestinal do sistema nervoso auténomo),
tumores neuroendodcrinos, adenoma, adenocarcinoma,
linfoma e metastases.

O diagnostico diferencial radiologico destes tumores torna-
se particularmente dificil se ndo impossivel, dadas as
caracteristicas radiologicas serem muito semelhantes entre
eles.

A presencga de uma lesdo exofitica volumosa da parede do
tubo digestivo, sem disrupg¢do da mucosa que apresente
necrose ou hemorragia no seu interior e sem
adenomegalias, favorece o diagnostico de GIST [2].

A excisdo cirurgica completa do tumor primario serd a
melhor abordagem terapéutica para o tumor primario
ressecavel [1,2].

As terapéuticas adjuvantes (radioterapia e quimioterapia)
ndo reduzem a taxa de recidiva local ou a distancia, nem
aumentam a taxa de sobrevivéncia, motivo que impede a
sua utilizagdo neste tipo de neoplasia [1].

Apesar da resse¢do completa do tumor com margens de
seguranca negativas, a maioria destes tumores recidiva

[11].
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Fig. 9 - GIST do estomago. a) TC Abdominal sem contraste e.v.:
identifica-se formag@o nodular hipodensa, com contornos regulares, da
parede posterior do antro gastrico com 3,9cm. Apresenta hiposinal
homogéneo em T1 (seta) b) e hipersinal em T2 c).

Pidhorecky et al determinaram uma taxa de recidiva do
GIST gastrico e do GIST do intestino delgado e célon de
76% e 64%, respectivamente [7]. Um outro estudo, refere
apenas uma taxa de recidiva de 36% no GIST do intestino
delgado e colon [11].

Estudos recentes tém demonstrado a eficacia do
STI571(mesilato de imatinibe) no tratamento de tumores
irressecaveis ¢ de metastases [2, 9, 12, 13].

O STI571 ¢é um derivado da fenilaminopiridina que inibe
a tirosinaquinase de varias moléculas, entre as quais o
produto do gene c-kit presente neste tipo de tumores. Estes

achados suportam o conceito de que a actividade da
tirosinaquinase possui um papel fundamental na patogénese
dos GIST [12,13].

As taxas de sobrevivéncia aos 5 anos apos resse¢do
cirargica total sdo variaveis, consoante o estudo efectuado
¢ a localizagdo do tumor no tubo digestivo [7].

Os factores de prognoéstico mais importantes sdo o tamanho
do tumor e o niimero de mitoses observadas por campo.
Tumores com tamanho superior a 5cm e SM/50HPF, com
tamanho superior a 10 cm ou com 10/50HPF sdo os que
tém pior prognostico [3,14].

Além destes factores também sabemos que os GISTs mais
agressivos sdo os do intestino delgado com agravamento
significativo do progndstico na sua recidiva local ou
metastizagdo [3 e 9].

Conclusao

O GIST é um tumor raro, com varias apresentagdes clinicas
e cujas caracteristicas radioldgicas ndo o diferenciam dos
restantes tumores do tubo digestivo. O diagnoéstico ¢
imunohistoquimico e o tratamento, sempre que possivel,
¢ cirargico, embora estudos recentes documentem uma
grande eficacia do STI5S71 na doenga avangada. O
tratamento endovascular ¢ importante, quando o tumor se
manifesta por hemorragia digestiva maciga, estabilizando
o doente e permitindo a intervengao cirtrgica.
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