CASO CLINICO

Pancreas ectopico:
forma rara de apresentagao

Ectopic pancreas:
a less common presentation
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RESUMO

Pincreas ectépico ¢ uma malformacio congénita definida pela presenca de tecido pancredtico em localizagio diferente da habitual.
A localizacio a nivel jejunal ¢ rara, tal como a apresentagio na forma de oclusdo intestinal. A maioria sio achados incidentalmente,
sendo clinicamente evidentes quando complicados. O caso clinico reporta-se a uma paciente de setenta e quatro anos de idade que
recorreu ao Servico de Urgéncia com um quadro de oclusio intestinal condicionada por massa sélida na dependéncia do jejuno. Foi
submetida a cirurgia com ressec¢io da neoformagio. A histologia revelou pancreatite aguda em pancreas ectépico em ansa de delgado.
Sendo a histologia fundamental, o uso de exame extemporineo intra-operatério poderd evitar cirurgias excessivamente radicais. Este

caso ¢ apresentado com o objectivo de manter presente esta entidade no diagndstico diferencial de situagoes de oclusio intestinal.
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ABSTRACT

Ectopic pancreas is a congenital malformation, defined by the presence of normal pancreatic tissue outside its usual location. It is
unusual to affect the jejunum. It is usually an incidental finding, becoming clinically evident when complicated. This clinical case
reports a seventy-four years-old patient that presents in the Emergency Department with an intestinal obstruction caused by a solid
mass in the jejunum. After surgical resection, histology revealed acute pancreatitis in ectopic pancreas adherent to a small bowell loop.
Histology is mandatory for diagnostic. Frozen sections may help avoiding a radical surgery. We present this case to keep in mind this
entity on differential diagnosis of intestinal obstruction.

Key words: ectopic pancreas; intestinal obstruction.

INTRODUCAO suindo vascularizagio e sistema ductal préprios.
Embora raro, desconhece-se com exactidio a sua

PAncreas ectdpico refere-se 2 presenca de tecido frequéncia. E, pela auséncia de sintomas ou inespe-
pancredtico em localizagio que nio a sua habitual ['], cificidade dos mesmos, habitualmente um achado

sem continuidade anatémica com o pincreas e pos- | incidental. Os sintomas dependem da sua localizacao
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e tipo de complicagao associada (inflamacao, sangra-
mento, obstru¢do intestinal, malignizagao).

CASO CLINICO

O presente caso reporta a histéria de uma doente
do sexo feminino, de 74 anos de idade, sem antece-
dentes médicos nem cirtirgicos, que recorre ao SU por
dores abdominais generalizadas e paragem de emissao
de gases e fezes, com 3 dias de evolugao.

Ao exame objectivo encontrava-se subfebril, com
ruidos peristélticos normais, com dor e defesa a pal-
pacio do flanco e fossa iliaca esquerdos, sem massas
palpdveis. Sem evidéncia de defeitos hernidrios.

A radiografia simples de abdémen (Figura 1) reve-
lava imagens de niveis hidro-aéreos.

Fig. 1 — Radiografia simples de abdémen (raios tangenciais)

Analiticamente apresentou-se com elevagio da
contagem de leucdcitos / neutréfilos e da Proteina C
Reactiva.

Foi solicitada Tomografia Axial Computorizada
abdominal e pélvica (Figuras 2 e 3): “Na dependén-
cia do jejuno proximal massa sélida, com 3.4x3.0x2.0
cm de didmetros, compativel com neoplasia. Esta
ansa tem um marcado espessamento parietal com
edema e zonas com ar intra-parietal, nao se podendo
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Quapro I - Valores analiticos da doente no Servico de Urgéncia

Parimetro Valor Unidade Normal
Leucécitos 16.7 X1079/L 4.5-11.5
Neutréfilos 83.7 %

Hemoglobina 11.6 g/dL 12-15
Hematécrito 33.5 % 35-49
Plaquetas 268 X10A9/L 150-450
Tempo Protrombina | 15.3 Segundos 9.9-12.8
Protrombinémia 66 % 70-100
Ureia 35 mg/dL 16-42
Creatinina 1.2 mg/dL 0.5-1.2
Sédio 137 mEq/L 136-145
Potéssio 3.9 mEq/L 3.4-4.4
Cloro 104.4 mEq/L 98-107
Amilase 88 UI/L 8-53
Lipase 170 UI/L 6-51
Proteina C Reactiva 21.85 mg/dL <0.5

excluir isquémia. A gordura adjacente apresenta-se
marcadamente densificada, com formagées ganglio-
nares infracentimétricas. Ligeira quantidade de der-
rame peritoneal livre no fundo de saco de Dowuglas”.

F1G. 2 — Imagem de TAC
(corte sagital)

F1G. 3 — Imagem de TAC
(corte coronal)
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Proposta laparotomia exploradora de urgéncia, que
a doente aceitou e consentiu. Verificou-se existéncia
de neo-formagao com atingimento da primeira ansa
de jejuno e aparente atingimento do c6lon transverso.
Realizada resseccao em bloco de primeira ansa de
jejuno e cblon transverso. Foi restabelecido o transito
com entero-enterostomia ldtero-lateral e transverso-
-transversostomia ldtero-lateral, ambas mecanicas.

No pés-operatério apresentou boa evolugio clinica.
A anatomia patoldgica veio a revelar “Lesao nodular
constituida por dcinos e ductos revestido por epité-
lio sem atipia e ilhéus de células neuroendécrinas,
aspectos proprios de tecido pancredtico ectépico, com
lesdes necro-inflamatérias que envolvem o mesentério
do segmento entérico e o meso do segmento do célon
transverso aderente na peca. Mucosa entérica e célica
sem alteragoes. Ganglios linfdticos com alteragoes reac-
tivas e inespecificas. Nao hd sinais de malignidade”.

DISCUSSAO

PAncreas ectdpico é uma entidade rara, habitual-
mente assintomadtica, descoberta durante intervengao
cirtrgica (por outra causa) ou autépsia[?].

A fisiopatologia desta malformagao congénita nao
estd totalmente compreendida. Existem duas teorias
possiveis sobre a sua origem, sendo a primeira de frag-
mentagdo e separagao de tecido pancredtico durante
embriogénese e a segunda de metaplasia tecidular.
Embriologicamente o pincreas tem origem em inva-
ginacoes de tecido endodérmico do duodeno primi-
tivo. A porg¢do ventral dd origem a por¢io cefélica e
a porgao dorsal dd origem ao corpo e cauda do pan-
creas. A primeira teoria assenta na deslocalizag¢io de
fragmentos pancredticos durante o processo de rota-
¢ao do intestino primitivo, podendo posteriormente
esses fragmentos de tecido adulto localizar-se em
qualquer parte do tubo digestivo. A segunda teoria
defende que a ectopia pancredtica tem origem emfe-
némenos de metaplasia de tecido endodérmico que
depois migra para a submucosa durante o desenvolvi-
mento embriol6gico do tracto gastro-intestinal.

@

A incidéncia precisa ¢ desconhecida, atingindo
0.1% a 0.2% em estudos de autdpsia, com uma rela-
¢ao homens:mulheres de 3:1. Localiza-se em qualquer
parte do tracto gastro-intestinal, encontrando-se 90%
dos casos descritos no tracto gastro-intestinal alto e
tendo dentro deste como localizagao preferencial o
estdbmago (duodeno e jejuno sao menos frequentes).
Kilman e Berk reportaram uma série de 20 casos de
pancreas ectépico gistrico, 65% dos quais no antro,
30% no piloro e 5% no canal pilérico. Localizacoes
menos habituais sido: diverticulo de Meckel, vesi-
cula biliar, umbigo, mediastino, trompas, eséfago,
pulmio, via biliar comum, ducto cistico, ampola de
Vater, baco, figado, mesentério, omento, pele e gin-
glios linfiticos[].

Apesar do seu cardcter congénito, habitualmente
manifesta-se apenas na idade adulta por volta da sexta
década de vida.O didmetro habitual, no diagnéstico, é
de 1-2 cm (no caso clinico apresentado era de 3.4 cm).
A sua localizagao submucosa torna-o dificil de distin-
guir de outras entidades como Tumores do Estroma
Gastro-Intestinal. Apesar de habitualmente assin-
tomdtica, com o tempo e o crescimento do tecido
ectépico (> 1.5 cm) e sua localizagdo mais préxima
da mucosa, esta condi¢io pode produzir sintomas
muitas das vezes inespecificos como dor abdominal
(45.5%), desconforto epigastrico (12.0%), nduseas e
vémitos (9.6%), hemorragia (8.0%) e outros (24%).
O mecanismo de produgio de sintomas estd relacio-
nado com produgao local de hormonas e enzimas
causando inflamacio, irritagio e espasmo, condu-
zindo algumas vezes a quadros clinicos que podem ser
confundidos com sindromes carcindides. Para além
da dimensao, a clinica estd também dependente da
localizagao da lesiao [1?]. Quando envolve a camada
muscular pode exercer efeito de corpo estranho resul-
tando em espasmo, dismotilidade e vémitos persis-
tentes. Os sintomas obstrutivos estdo intimamente
associados a localizagio da lesao que, quando adja-
cente ao esfincter de Oddi pode levar a quadro de
ictericia obstrutivaenquanto que, em localizagao pré-
-pilérica conduz a obstrugao pilérica com vémitos
incoerciveis. A obstru¢io de intestino delgado parece
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menos provavel atendendo ao seu maior didmetro e
elasticidade prépria da sua parede.

O pancreas ectépico pode ainda apresentar-se atra-
vés de complicacoes semelhantes as habitualmente
associadasao tecido pancredtico, tais como pancreatite,
formagao de pseudo-quistos ou malignizagao. Podem
ainda desenvolver-se tumores dos ilhéus pancredticos
como insulinomas, gastrinomas e tumores secreto-
res de hormona de crescimento, sendo estes tumores
complicados de hipoglicémia, Sindrome de Zollin-
ger-Ellison e acromegdlia, respectivamente. O prog-
néstico associado a estas lesdes malignas é no entanto
mais favordvel relativamente aos carcinomas que se
desenvolvem no pancreas em localizagao normal [4].

O diagnéstico pré-operatério ¢ dificil, apesar dos
avangos imagioldgicos e endoscépicos. Estao dispo-
niveis vdrios exames complementares de diagnéstico
capazes de ajudar na obten¢io de um diagndstico,
sendo importante relembrar que muitas das vezes se
recorre a eles para estudo de situagdes gastro-intesti-
nais mais frequentes, acabando as lesdes de pancreas
ectdpico por ser um achado incidental. Nao existe um
marcador especifico de pincreas ectépico. Classica-
mente, os estudos radiol6gicos revelam defeito de pre-
enchimento regular nos trinsitos com bdrio ou uma
imagem em TAC contrastado com um realce seme-
lhante ao tecido pancredtico normal. No entanto, a
inflamagao local torna os achados radiolégicos fre-
quentemente inespecificos. Endoscopicamente apre-
senta-se como uma lesdo submucosa de base larga e
com depressio central [4] secundaria a ducto pancrea-
tico subjacente. Mais uma vez, o espasmo tantas vezes
induzido pelo processo inflamatério local dificulta o
acesso endoscépico. Mesmo em lesées identificadas
endoscopicamente, as bidpsias muitas vezes acabam
apenas por revelar tecido superficial com caracteristi-
cas inflamatérias crénicas nao permitindo o diagnés-
tico de lesdes submucosas. A ecografia endoscépica é
o exame gold-standard para avaliagio de lesoes sub-
mucosas do tracto gastro-intestinal, sendo um instru-
mento valioso para estabelecer diagnéstico diferencial
com Tumores do Estroma Gastro-Intestinal [']. A
ecografia endoscépica permite diagndstico de lesoes
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de pancreas ectépicocom dimensao entre 0.5-2 cm e
quando associada a biépsia guiadapermite obtenc¢ao
de estudos citolégicos com niveis de sensibilidade de
80% a 100%. Apenas o estudo histolégico da pega
operatdria permite um diagndstico definitivo. Histo-
logicamente a classificagao ¢é feita em fungao do tipo
de estruturas pancredticas que sdo encontradas na
lesao. Heinrich classificou pAncreas ectépico em trés

diferentes tipos (Quadro II).

Quabro II - Classificagio de Heinrich para pancreas ectépico.

Tipo I Ductos, dcinos e ilhéus enddcrinos
Tipo 11 Ductos e 4cinos
Tipo III Ductos com poucos 4cinos ou apenas ductos ectasia-
0 . .
P dos, denominado adenomioma

Outras classificagdes descreveram quatro tipos de

lesdes (Quadro I1I).

Quabro III — Classificagdo com quatro tipos de pancreas ectépico.

Tipo I Contendo todo o tipo de células — ectopia total

Tipo IT Contendo apenas ductos — ectopia canalicular

Tipo III Contendo apenas células acinares — ectopia ex6crina

Tipo IV Conténdo apenas células dos ilhéus pancredticos —
ectopia enddcrina

Histologicamente, a lesao da doente do caso clinico
apresentado classificar-se-ia como Tipo I de Heinrich.

A orientacio a dar a cada doente é ainda contro-
versa, quer no que respeita a intervengao cirtrgica,
quer no que se refere a vigilancia.

Perante situagdes sintomaticas, nas quais se tenham
excluido as causas mais comuns de queixas abdomi-
nais, estd indicada a ressecgao sobretudo se nao hou-
ver um resultado histolégico confivel [2].

Lesoes assintomdticas benignas nao requerem habi-
tualmente intervengao cirdrgica. No entanto, lesoes
que levantam duvidas quanto ao seu potencial de
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malignidade tém indicagao para cirurgia de ressecgao.

Perante um achado intra-operatério, é mandatéria
a excisao total da lesdo. A realizacio de procedimen-
tos mais radicais com ressec¢io em bloco de estru-
turas adjacentes, embora deva ser evitada, pode ser
por vezes a solu¢io para evitar duvidas diagndsticas
ou reduzir a probabilidade de uma re-operagao tecni-
camente mais exigente [].

Perante situagoes sintomdticas ou achados inciden-
tais em cirurgia, a realizagdo de procedimentos menos
radicais como excisao parcial ou biépsia podem levar
a recorréncia / persisténcia de sintomas.

Nao sendo ainda consensual a orientacao terapéu-
tica para doentes assintomdticos, a necessidade de um
diagnéstico histoldgico torna a cirurgia muitas vezes
inevitével. Contudo, hd que salientar o papel que a

andlise extemporanea intra-operatéria poderd ter para
a realizacdo de uma cirurgia com uma radicalidade
menos excessiva.

CONCLUSAO

Apesar de rara, a condigao de pAncreas ectépico deve
ser tida em conta no diagnéstico diferencial de situ-
agoes de oclusio intestinal alta. Sendo dificil o diag-
néstico pré-operatério, a cirurgia de ressecgao e exame
histolégico impoem-se como passos fundamentais
para o estabelecimento diagndstico desta condico.

Noentanto, continuaainda por definir quala melhor
estratégia de seguimento de lesdes assintomdticas de
pequenas dimensoes e nao suspeitas de malignidade.
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