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CASO CLINICO/CLINICAL CASE

Forma rara de tumor carcinoide

— caso clinico

A rare form of carcinoid tumor - case report
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RESUMO

Os autores apresentam um caso de tumor car-
cinoide, inicialmente localizado ao mediastino
antero-superior, de possivel origem timica, cuja
agressividade local e metastizaciio estdo de acor-
do com o referido na literatura para o compor-
tamento clinico do carcindide do timo. Nao identifica-
ram paraneoplasia endocrinolégica, nomeadamente
sindrome carcindide.
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ABSTRACT

The authors report a clinical case of carcinoid
tumor, located at the antero-superior mediastjnum
and of probable origin in thymus, whose local
agressivity and metastatic pattern are in accordance
with the references found in the medical literature
about the clinical behaviour of the thymic carcinoid.
They have not identified endocrine paraneoplasia,
particularly the carcinoid syndrome.
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INTRODUGAO

A localizagdo timica de um tumor carcindide é
rara, estando descrita a sua associagio a quadros de
neoplasias endéerinas miltiplas (MEN) tipos 1 e I1.

Localmente agressivo, o carcinéide do timo dis-
tingue-se ainda dos carcindides noutras localiza-
¢oes pela sua elevada recorréncia local e pela fre-
quente ‘metastiza¢do, nunca originando sindrome
carcinoide.

CASO CLINICO

Uma mulher de 66 anos, angolana, residente em
Portugal hd vérias décadas, doméstica foi internada
para esclarecimento etiolégico de derrame pericdr-
dico. Este havia sido detectado por ecocardiogra-
fia, efectuada na sequéncia de queixas de tosse e
expectoragdo mucosa com 5 meses de evolugio, as
quais se tinham associado, nos 2 meses preceden-
tes, disfonia, perda ponderal nao significativa
(inferior a 10%) e cansago ligeiro. A doente nao
tinha anorexia, adinamia, febre, diaforese, toracal-
gia, dispneia; sintomatologia sugestiva de hipoti-
roidismo ou de doenca do tecido conjuntivo. Nido
havia conhecimento de doenga cardiaca e negava
traumatismo tordcico recente e ingestdo de fdrma-
cos. Nido tinha hdbitos tabdgicos. Dos antecedentes
destacavam-se hipertensio arterial nio medicada e
histerectomia e ablagdo bilateral de anexos por
mioma. uterino. O exame objectivo foi completa-
mente normal, a excep¢ao da elevacdo dos valores
tensionais arteriais (150/95mmHg).

Na avaliag@io laboratorial tinha leucopénia com
inversio da férmula (leucocitos-2900/ul, N-41,3%,
L-49,1%); nao se observando outras alteracdes no
hemograma. Eram normais os parametros de coa-
gulagdo, as provas de funcao renal, hepdtica e
tiroideia (TSH, Ty, FT3, Ty, FT,), oionograma séri-
co, a calcémia, a fosforémia, a magnesémia e a electro-
forese das proteinas séricas. Foi ainda considerado
dentro dos limites da normalidade o estudo de
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alguns marcadores de doenga imunitdria [ANA,
anticorpos anti-dsDNA, anti-ssDNA, anti-Sm, anti-
-Ro(SSA), anti-La(SSB), ¢cANCA, pANCA, RA

teste, Waller-Rose, imunocomplexos circulantes,

C’;, C4 e CHso]. -

A telerradiografia de térax mostrava um aumens=
to do indice cardio-tordcico, sendo a silhueta car-
dfaca arredondada e o seu contorno superior
esquerdo abaulado e de delimitagdo irregular. A
transparéncia pleuro-pulmonar estava conservada
(Fig.1).

Fig. 1 - Telerradiografia do t6rax PA - indice cardio-toracico
aumentado; silhueta cardfaca arredondada, com abau=
lamento e delimitagio irregular do contorno superior
esquerdo.

O ECG estava em ritmo sinusal, ndo se identifi-
cando ‘alteragoes. O ecocardiograma revelava
volumoso derrame pericdrdico, sem colapso diasté-
lico das cavidades direitas. Ndo havia alteragoes na
morfologia ou na fungio sistdlica do ventriculo
esquerdo.

A pdpula resultante da prova tuberculinica tinha
30mm de didmetro transversal.

A TC tordcica evidenciou uma massa captando
contraste no mediastino antero-superior ¢ pequenas
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formagdes ganglionares para-traqueais e pré-carinais
(Fig.2).

A mamografia e as ecografias abdominal e pél-
vica ndo tinham alteragdes relevantes.

A doente foi submetida a ressec¢io da massa
mediastinica por esternotomia. O liquido pericdrdico

era um exsudado estéril e negativo para células neo-
plasicas. O estudo anatomo-patolégico da massa
excisada identificou tecido de carcinodide, grau II,
moderadamente diferenciado, invadindo a capsula e o
parénquima pulmonar adjacente (Figs.3 e 4).

Perante o diagndstico de tumor carcindide, de

Fig.2 - TC tordcica — massa no mediastino antero-superior, captando contraste;
pequenas formagdes ganglionares para-traqueais e pré-carinais

Fig. 3 - Nichos organdides de células neopldsicas separadas por trabéculas fibrosas
(HE x 400)

Julho/Outubro 2001

Vol. VII N* 4-5 345



REVISTA PORTUGUESA DE PNEUMOLOGIA/CASO CLINICO

N

Tet

Fig. 4 — As células neopldsicas apresentam imunorreactividade para a cromogranina
(A) e para a synaptofisina (B)

provédvel origem timica dada a sua localizagdo
mediastinica antero-superior, foi feita uma avalia¢do
endocrinolégica pds-operatéria. Os doseamentos
séricos de ACTH, cortisol, gastrina, somatotrofina,
somatomedina e PTHi e a quantificagdo urindria de
SHIAA e cortisol estavam em valores dentro da
normalidade. A cintigrafia de corpo inteiro com
pentatreétido ndo evidenciou outras lesdes tumorais.

Treze meses apds a ressec¢do havia recidiva
local da doenga com invas@o do bronquio principal
esquerdo, crossa da aorta, emergéncia dos troncos
supra-adrticos, tronco venoso braquicefilico esquer-
do e artéria pulmonar principal esquerda, identifican-
do-se na mesma data metastizagdo pulmonar bilate-
ral. Foi instituida terapéutica com etoposido,
carbaplatina e dexametasona, radioterapia medias-
tinica e laserterapia endobrdnquica, persistindo,
passados 25 meses da realizagdo da cirurgia, evi-
déncia tomodensitométrica de envolvimento medias-
tinico e pulmonar bilateral.
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DISCUSSAO

Os tumores neuroenddcrinos originam-s¢ em
células que mantém a capacidade de captar e descar-
boxilar precursores de aminas (Amine Precursor
Uptake and Decarboxylation-APUD)', processo
essencial para a produgdo de monoaminas neuro-
transmissoras tais como a serotonina, dopamina e his-
tamina. Essas células tém também a capacidade de
sintetizar e secretar péptidos hormonais, nomeada-
mente ACTH, gastrina, insulina, péptido intestinal
vasoactivo, glicagina, somatostatina, polipéptido
pancredtico, calcitonina, neurotensina, etc.’. Sdo célu-
las que se encontram em mdiltiplas estruturas, particu-
larmente na tiroideia (células C), medula suprarrenal,
pulmio, pele (melandcitos), sistema nervoso (células
da glia e neuroblastos), pancreas e tracto digestivo e
que reagem com marcadores especificos do tecido
neuroenddcrino como a enolase neuronio-especifica e
a cromogranina. Admitiu-se que tivessem uma ori-

Julho/Outubro 2001



FORMA RARA DE TUMOR CARCINOIDE/MARINA FONSECA, FILIPA TAVARES,
M* JOAO PALHANO, CARLOS FERREIRA, J. MENESES SANTOS

gem embriolégica comum mas reconhece-se que
células com origens diversas poderdio adquirir o feno-
tipo APUD durante a sua diferenciag@o.

Os tumores que nelas tém origem sdo também
designados de APUDomas, sendo os seguintes. os
mais comuns:

- carcindide

~ carcinoma das células dos ilhéus de Langerhans

- neuroblastoma/ganglioneuroblastoma/

paraganglionoma/chemodactoma

~ carcinoma medular da tiroideia

~ melanoma

~ feocromocitoma

- carcinoma do pulmio de pequenas células:

Mais de 80% destes tumores expressam recepto-
res para a somatostatina, particularmente os subtipos
2 e 5, o que fundamenta a utilizagio da cintigrafia
com Inpentatredtido (um andlogo da somatostatina
ligado a um radionuclideo) na determinagiio da
extensdo tumoral. Esta avaliagdo, com um limiar de
detecgio de 5 a 10 mm e de valor estabelecido,
impde-se no planeamento da abordagem terapgutica e
no controlo clinico’.

Com origem em células enterocromafins ou ente-
rocromafins-like, os tumores carcindides podem divi-
dir-se em 3 grupos: 1) do intestino anterior (foregut) -
carcindides do estdmago, duodeno, pancreas, bron-
quio ¢ timo; 2) do intestino médio (midgut) = carci-
ndides do delgado, apéndice e célon proximal ¢ 3)
do intestino posterior (hindgut) - carcingides do
c6lon distal e recto.

Na literatura médica apenas se encontram des-
critos pouco mais de uma centena e meia de casos
de carcinoides do timo®, o que significa ser esta
uma localizagiio rara (2% dos carcindides). Em 30
a 50%"** dos casos aparecem associadas MEN
tipos 1 ou 1L

A reactividade perante os marcadores imu-
no-histoquimicos neuroenddcerinos e a auséncia
do componente linféide diferenciam, do ponto
de vista andtomo-patolégico, o carcinoide do
timo do timoma.

Julho/Outubro 2001

O carcindide 'do timo ¢ um tumor insidioso,
localmente agressivo, com recorréncia local e
metastizagiio frequentes, o que o distingue dos car-
cindides de outras localizagdes, habitualmente
menos. agressivos™. O prognéstico depende da
possibilidade de ressec¢dio cirdrgica radical ¢ a
sobrevida média aos 3 ¢ 5 anos ¢ de 46 e 31%, res-
pectivamente®. A variante de células fusiformes
tem yma maior tendéncia & metastizagio, sendo a
sobrevida média de cerca de 2 anos.

No estadiamento do carcindide timico utiliza-se

a classificagdo de Masaoka®:
I macro e microscopicamente encapsulado
II 1. invasdo macroscépica do tecido adiposo

adjacente ou da pleura mediastinica ou
2. invasdo microscopica da cdpsula

il invasdo ‘macroscopica dos orgdos adja-
centes: pericardio, grandes vasos ou pul-
mao

IV a  disseminagio pleural ou pericdrdica

b. metdstases por via linfdtica ou sanguinea

Apenas em 35% dos carcinoides esporddicos’
(ndo associados a MEN) se demostrou actividade
endderina com produgio e secregiio de ACTH ¢
calcitoning, O sindrome carcinoide nunca foi
deserito"*,

A excisiio cirtirgica ¢ a terapéutica de eleigio. A
radioterapia (RT) poderd ser utilizada em caso de
impossibilidade de recessdio total da massa ou de
recidiva Jocal. A quimioterapia poderd oferecer
beneficios. A terapéutica com etoposido e carba-
platina tem demostrado taxas de resposta entre 20 e
40% na doenga metastitica’”. Também o alfa-interferdo
parece contribuir para a citoredugfio das lesdes secundd-
rias’. Nos doentes com MEN tipo I hi que considerar a
timectomia profildctica durante a paratiroidectomia’.

O caso apresentado, que pensamos ser pouco
frequente, confirma a agressividade do carcinéide
do timo.
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