-

P
brought to you by .. CORE

View metadata, citation and similar papers at_core.ac.uk

provided by Elsevier - Publisher Connector

100

C0106. TUMOR NEUROENDOCRINO DO PANCREAS
PRODUTOR DE ACTH OU CARCINOMA DE PEQUENAS
CELULAS DO PULMAO - DIFICULDADES NO DIAGNOSTICO

G. Melo Rocha', P. Ferreira?, A. Barroso®, M.J. Oliveira'

IServigo de Endocrinologia; “Servico de Medicina Interna; Servico
de Pneumologia. Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho.

Caso clinico: Apresenta-se o caso de uma mulher de 52 anos
que recorreu ao SU de Medicina Interna do CHVNG/E com quadro
de astenia, aumento de peso, equimoses dispersas, edemas
generalizados, polidipsia e politiria. Apresentava um biétipo
cushingéide e no estudo analitico descobriu-se uma hipocaliémia
grave (2,4 mmol/L). Diagnosticou-se um sindrome de Cushing
ACTH dependente. Em TAC cerebral do ambulatério (para estudo
de cefaleias) existia uma suspeita de microadenoma adenoma
hipofisario confirmado por RMN. Fez-se a exérese do adenoma
por via transesfenoidal confirmando-se “adenoma” na histologia.
Perante a persisténcia da clinica, cortisoltria e niveis de ACTH
elevados fez TAC toraco-abdomino-pélvico no qual se encontraram
adenomegalias pericentimétricas supraclaviculares a esquerda
cuja citologia revelou metastase de carcinoma e adenomegalias de
30 mm no espago mediastinico antero-superior cuja biépsia revelou
um carcinoma de pequenas células do pulmdo. Houve reversao
clinica e analitica do sindrome de Cushing que se manteve por cerca
de um ano. Perante novo agravamento clinico, realizou-se um TAC
revelou adenomegalias mediastinicas maiores (4 cm) bem como
uma lesdo quistica no processo uncinado do pancreas. A PET com
%Ga DOTANOC evidenciou um foco intenso de captacdo ao nivel da
transicdo do corpo para a cauda do pancreas e focos menos intensos
no mediastino. Revendo a TAC era visivel uma lesdo hipervascular
pericentimétrica no corpo do pancreas cuja citologia diagnosticou
um tumor neuroendécrino. Repetiu-se a biépsia de adenomegalia
mediastinica - tumor neuroendécrino com positividade multifocal
para o anticorpo anti-ACTH. Iniciou terapéutica com lanreétido e
aguarda-se reavaliagdo.

Discussdo: O sindrome de Cushing ectépico é a forma mais
rara e mais grave de sindrome de Cushing e este caso evidencia as
dificuldades que podem existir no diagndstico do sindrome assim
como na localizag¢do do foco primario produtor de ACTH.
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Introducdo: Paragangliomas simpdaticos sdo tumores raros,
secretores de catecolaminas, com origem extra-suprarrenal.
0 diagnéstico em idade pediatrica é efectuado em 10-20% dos casos.
Malignidade define-se pela presenca de metdstases e ocorre em
20%. A presenca de mutagdo SDHB estd associada a paragangliomas
abdominais, maltiplos e metastaticos. Em caso de malignidade,
o tratamento é principalmente paliativo. O radiofarmaco
131[-Metaiodobenzilguanidina (MIBG) tem sido utilizado, com
eficicia limitada. O prognéstico é variavel e a evolucdo pode ser
indolente.

Caso clinico: Rapaz de 12 anos, apresentou-se com inicio
stbito de cefaleias, diaforese, diminui¢do da for¢a muscular a
esquerda e alteracdo do estado de consciéncia. Os pais referiam

XIV Congresso Portugués de Endocrinologia / 64° Reunido Anual da SPEDM

episddios de cefaleias ha 4 anos, ndo valorizados. Ao exame
objectivo, destacava-se score de 7 na Escala de Coma de Glasgow,
hipertensdo arterial grave de 280/140 mmHg, e hemiparesia
esquerda. A TC-CE revelou AVC hemorragico localizado no tdlamo
direito, com envolvimento intraventricular extenso. Analiticamente,
metanefrinas totais urindrias 3,1 mg/24h [0,25-0,8] e norepinefrina
plasmaética 16.393 pg/mL [< 450]. A TC-abdominal revelou tumor
do 6rgdo de Zuckerkandl com 9 cm e lesdo retroperitoneal com
2 c¢m. Foi submetido a excisdo tumoral e o resultado histolégico foi
consistente com paraganglioma. Apds a cirurgia observou-se franca
reducdo dos doseamentos bioquimicos, embora mantendo-se acima
dos valores de referéncia. A TC-abdominal e a cintigrafia '*'I-MIBG
ndo revelaram alteragdes. O doente recuperou totalmente e a
pressdo arterial foi controlada com Fenoxibenzamina e Atenolol. Aos
14 anos, foi-lhe diagnosticado tumor na coluna dorsal. Efectuada
remocdo tumoral, sendo a histologia compativel com metastase
6ssea de paraganglioma. Abandonou o seguimento hospitalar até
ao0s 26 anos. Nessa altura realizou cintigrafia '>’[-MIBG que revelou
envolvimento metastatico miltiplo 6sseo e de tecidos moles. Foram
efectuadas 3 terapéuticas com *'I-MIBG, dose cumulativa 580 mCi,
sem resposta tumoral. O teste genético identificou mutacdo no
gene SDHB. Actualmente tem 37 anos, é independente, com bom
estado geral e adequado controlo tensional, referindo episédios de
dor osteoarticular e apresentando ligeira dificuldade na marcha.
As metanefrinas totais e normetanefrina estdo persistentemente
elevadas.

Discussao: Os autores apresentam um caso raro de paragan-
-glioma maligno, com mutacdo SDHB, que se apresentou como AVC
hemorragico em idade pediatrica. A terapéutica com "*'I-MIBG nado
proporcionou reducdo tumoral. Salienta-se ainda o curso indolente
da doenga, diagnosticada ha 25 anos.

C0108. TERAPEUTICA COM ANALOGOS

DA SOMATOSTATINA MARCADOS COM LU
EM DOENTE COM TUMOR NEUROENDOCRINO
DO PANCREAS METASTIZADO

S. Belo'$, I. Lucena?, A.P. Santos?, L.P. Afonso?, C. Sanches®,
H. Duarte?

IServico de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo. Centro
Hospitalar de Séio Jodo. 2Servigo de Medicina Nuclear; 3Servico

de Endocrinologia; ‘Servico de Anatomia Patologica; *Servigo

de Cirurgia Neuroendocrina. IPO do Porto. SFaculdade de Medicina.
Universidade do Porto.

Introducdo: As terapéuticas sistémicas convencionais
apresentam um papel limitado na abordagem dos tumores
neuroenddcrinos (TNE) metastizados. O tratamento com analogos
da somatostatina (AS) marcados com "’Lu apresenta por isso um
papel crescente nestes tumores.

Caso clinico: Homem de 52 anos, referenciado por TNE,
assintomadtico, diagnosticado por biépsia hepatica (tecido hepatico
com infiltracdo por TNE, compativel com metdastases), realizada
por detecdo de nddulos hepaticos, no contexto de colecistectomia.
Efetuou TC abdominal que revelou mdltiplas formagdes nodulares
hepdticas, maior com 24 mm, sem referéncia ao pancreas;
cintigrafia-TEKTROTID-mTc com hiperfixacdo a nivel hepatico,
2 focos de hiperfixacdo abdominal na projec¢do da linha média
e polo superior do rim esquerdo; ecoendoscopia que revelou
formacdo nodular no pancreas, 40 x 24 mm. Efetuou doseamento
de serotonina 183,0 ng/mL (40-450), A5HI 3,7 ng/24h (2,0-10),
cromogranina A (CgA) 286 ng/mL(134), gastrina 118 ng/mL (< 108),
insulina 6,43 uUI/mL (6-30) e glucagon 472 pg/mL(100-190).
Submetido a pancreatectomia corpo-caudal e esplenectomia.
A histologia revelou TNE, grau 2, do pancreas bem diferenciado,
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