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INTRODUCAO

Os tumores neuroenddcrinos (TNE) digestivos ou
gastro-entero-pancredticos, sao entidades raras'. Con-
tudo, a sua incidéncia tem vindo a aumentar de forma
significativa nas dltimas décadas!?. Adicionalmente,
o desenvolvimento de novas tecnologias como a en-
teroscopia por cdpsula e por duplo balao, bem como
a maior acessibilidade aos meios complementares de
diagnéstico, endoscépicos e imagiolégicos, poderd
contribuir para um maior ndmero de diagnésticos.

Por outro lado, embora tradicionalmente conside-
rados indolentes, tém vindo a ser reconhecidos com-
portamentos distintos para estes tumores, aos quais
se associam naturalmente diferentes progndsticos.
Este reconhecimento constituiu a fundamentagao
da classificagado da OMS de 2000, hoje largamente
utilizada3.

Por serem entidades raras, e pela sua heterogeneida-
de clinica e biolégica, os TNE tornam-se com frequén-
cia de manejo complexo, requerendo uma abordagem
multidisciplinar. A Gastrentrenterologia desempenha
um papel central na orientagao destes tumores, uma
vez que intervém directamente nas vertentes diagnds-
tico, estadiamento, terapéutica e seguimento.

DIAGNOSTICO

Os TNE gastro-entero-pancredticos representam
cerca de 2% de todos os tumores digestivos e 2/3 de

(

todos os TNE!2. Se considerarmos apenas os TNE
digestivos bem diferenciados, que sao a larga maioria,
os dados actuais mostram que os mais frequentes sao
os do jejuno distal e ileon (23-28%), seguidos dos do
recto (15%), dos do estdbmago e célon, surgindo estes
em percentagem idéntica (8%) e dos do duodeno
(2,8%)1’2’5_8.

Desta forma, mais de metade ficam acesstveis aos
métodos de diagndstico endoscépico e mais de 1/3
podem ser identificados através da endoscopia diges-
tiva alta e da colonoscopia, aumentando este valor se
for efectuada também ileoscopia, jd que a maioria dos
TNE do ileon se situam distalmente.

Neste 4mbito, o diagndstico surge muitas vezes de
forma acidental, na avaliagdo de quadros dispépticos
inespecificos ou no contexto de rastreio do carcinoma
do célon ou recto. Ocasionalmente a investigagao de
quadros de anemia megalobldstica ou ferropénica, he-
morragia digestiva ou dor abdominal, permitem a de-
tecgao destes tumores. Por outro lado, na investigagao
de sindroma carcindide ou de metastizagao hepdtica
cuja biopsia revela TNE, sao efectuados exames en-
doscépicos para pesquisa do TNE primitivo.

No caso dos TNE gdstricos bem diferenciados, a
endoscopia digestiva alta é fundamental para a sua
classificagao. Estes distribuem-se por 3 grupos. Os
dois primeiros, que surgem em contexto de hipergas-
trinémia, distinguem-se pela presenca (tipo 1) ou au-
séncia (tipo 2) de gastrite crénica atréfica do fundo e
corpo géstrico. O dltimo grupo (tipo 3) é considerado
esporddico, caracterizando-se pela auséncia quer de
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hipergastrinémia quer de atrofia gdstrica. Na endos-
copia digestiva alta ¢ por isso necessdrio, para além da
caracterizagao do nimero e dimensdes dos TNE, que
nos tipos 1 e 2 sao frequentemente multiplos, a reali-
zagao de biopsias do fundo e do antro, para se distin-
guirem as entidades. Salienta-se que os TNE de tipo
1 constituem 70 a 80% de todos os TNE gdstricos,
representando os de tipo 2 cerca de 6%. Estes tltimos
surgem em associagao com o sindroma de Zollinger-
-Ellison, mais frequentemente no contexto de MEN-
1, por isso na endoscopia digestiva alta podem encon-
trar-se adicionalmente sinais de hipersecrecio 4cida,
nomeadamente esofagite de refluxo e tdlcera péptica.
A correcta classificagao dos TNE gdstricos ¢ essencial
para a sua abordagem terapéutica’.

Quanto aos tumores duodenais, habitualmente le-
soes tnicas e com dimensio média de 12-15 mm,
uma vez que mais de 90% se localizam nas primei-
ra e segundas por¢des do duodeno, o seu diagnds-
tico ¢ facilmente efectuado na endoscopia digestiva
alta®.

Relativamente aos TNE do jejuno distal e ileon,
o desenvolvimento da enteroscopia na dltima déca-
da, veio também aumentar o nimero de diagndsti-
cos num orgao tradicionalmente de dificil acesso. A
enteroscopia por duplo balao permite ainda, relati-

\

vamente A enteroscopia por cdpsula, a obtenc¢io de
biopsias para diagndstico histolégico. Importa relem-
brar que os TNE nesta localizagio s3o quase sem-
pre de pequenas dimensées, sendo frequentemente
multicéntricos’.

Dentro dos TNE do célon, cerca de metade locali-
za-se no cego. Tem geralmente mais de 2 cm e muitas
vezes, no momento do diagndstico, existe j4 doenga a
distincia. A sintomatologia, quando surge, ¢ frequen-
temente indistinguivel da do adenocarcinoma, com
alteracio do trinsito intestinal, anemia ou dor ab-
dominal e o diagndstico de TNE ¢ efectuado apenas
durante a avali¢ao histolégica das biopsias colhidas
durante a colonoscopia®.

Os TNE do recto apresentam-se habitualmente
como elevagbes de pequenas dimensdes, com colo-

ragao amarelada e aspecto submucoso, sendo lesdes
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tnicas. As caracteristicas endoscépicas permitem
suspeitar da sua natureza com alguma seguranca, de-
vendo desde logo ser efectuada uma estimativa da sua
dimensao. Sao na maioria dos casos assintomdticos,
sendo diagnosticados com frequéncia em sigmoidos-
copia flexivel ou colonoscopia de rastreio do carcino-
ma do célon e recto®.

Os TNE pancredticos representam cerca de 2-10%
de todos os tumores deste orgao. Uma parte carac-
teriza-se pela producio e libertagio de substincias
clinicamente activas, mas entre 60 e 80% sao nio
funcionantes, isto é, nao se associam a sindromas cli-

nicas’

. No primeiro caso salientam-se os insulino-
mas e gastrinomas pela sua frequéncia e, nestes, por
serem habitualmente pequenos, a ecoendoscopia ¢é
preponderante na sua localizagio pré-operatérial®!l,
O diagnéstico dos TNE nio funcionantes ¢ frequen-
temente acidental, ou surge na sequéncia de sinto-
mas que resultam do seu crescimento e/ou invasao de
estruturas vizinhas®. Estes apresentam-se geralmente
como lesdes tinicas e grandes, localizando-se predo-
minantemente na cabega do pancreas’. O seu diag-
néstico histolégico é hoje obtido preferencialmente
através de pungdo dirigida por ecoendoscopia. Esta
¢ efectuada por um gastrenterologista treinado, que
previamente caracteriza e estadia a lesdo ao definir
as suas relagdes com as estruturas vasculares e orgaos
vizinhos e avalia o envolvimento ganglionar regional.
A obtengdo de material adequado para o diagnéstico
conclusivo é optimizada pela presenga de um andto-
mo-patologista no momento da pungao, sendo esta a
prética no Servigo de Gastrenterologia do IPOLFG,
BT,

ESTADIAMENTO

De entre todos os métodos imagiolégicos utilizados
no estadiamento dos TNE, a ecoendoscopia adquire
especial relevincia para os tumores pancredticos, uma
vez que, como referido anteriormente, avalia a exten-
s30 loco-regional da doenga, fornecendo informagao

quanto 2 ressecabilidade da mesma’-!!.
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A ecoendoscopia salienta-se também por definir a
possibilidade de realizacao de terapéutica endoscépi-
ca. Esta abordagem aplica-se aos casos de TNE de
pequenas dimensdes, com doenga localizada, para os
quais se preconiza uma terapéutica de inten¢ao cura-
tiva e é possivel em alguns TNE gdstricos, duodenais
e rectais®®. A invasio em profundidade, nomeada-
mente o atingimento da camada muscular e o envol-
vimento ganglionar, quando presente, sao os factores
limitantes da terapéutica endoscdpica determinados
por esta técnica.

TERAPEUTICA

Nos TNE gidstricos de tipo 1 e 2, quando sio atin-
gidas dimensoes préximas ou acima de 1 c¢m, e até
seis lesdes, recomenda-se a realizagio de mucosecto-
mia endoscépica’. Esta implica a certificagio prévia,
por ecoendoscopia, de que nao hd invasio para além
da camada submucosa nem presenga de adenopa-
tias suspeitas. Se estas condi¢bes nio se verificarem
ou se a mucosectomia nao for completa, deve ser
programada ressecgdo cirdrgica local, que apenas
nos TNE gidstricos de tipo 1 deve ser acompanha-
da de antrectomia, com o objectivo de eliminar a
origem da hipergastrinémia. Em presenga de recor-
réncia ou se for documentada invasio ganglionar,
deve ser considerada cirurgia mais alargada, obede-
cendo a principios oncolégicos. Os TNE géstricos
de tipo 3 necessitam sempre de uma abordagem ci-
rdgica, idéntica & do adenocarcinoma em idéntica
localizagao” 12,

Alguns TNE do duodeno, com dimensées inferio-
res a 1 cm, podem ser ressecados endoscopicamente
apds avaliagao por ecoendoscopia. No entanto, os que
estao localizados na regido peri-ampular necessitam
habitualmente de ressecgdo cirdrgica. Alguns autores
defendem que tumores com dimensoes entre 1 e 2 cm
podem ainda ser objecto de mucosectomia, enquanto
outros recomendam cirurgia, sendo claro que acima
de 2 cm a cirurgia € a Gnica opgao®.

Por vezes o diagnéstico de TNE do recto ¢ efec-

(

tuado apenas apds realizagdo de polipectomia ou
mucosectomia endoscépica. Nestes casos, que quase
sempre nao ultrapassam os 10 mm, é fundamental
verificar se a lesio foi totalmente removida. Nos ca-
sos em que a ressec¢ao nao tenha sido completa, ou
em que haja envolvimento da camada muscular, uma
ressec¢ao trans-anal pode ser apropriada, na auséncia
de adenopatias peri-rectais suspeitas. Pelo contrdrio,
se houver envolvimento adenopdtico e para os TNE
com dimensdo superior a 2 cm, pelo elevado poten-
cial metastdtico, a ressec¢ao anterior com excisao to-
tal do mesorecto serd adequada desde que nao haja
evidéncia de doenca a distAncia. Mais controversa é a
abordagem das lesoes com dimensoes entre 1 e 2 cm,
consideradas com potencial metastdtico intermédio.
Nestes casos, elementos adicionais como o indice de
proliferagao e nimero de mitoses por 10 campos de
grande ampliagdo, bem como a avaliagio por ecoen-
doscopia podem contribuir para a decisao entre exci-
sdo local e cirurgia radical®.

SEGUIMENTO

Para além do seguimento clinico, laboratorial e
imagiol6gico adaptado aos TNE de acordo com a sua
localizagao e caracteristicas, alguns destes tumores re-
querem a realizagao de endoscopia regulares.

Esta situagao verifica-se para os TNE gdstricos de
tipo 1 e 2, sendo sugeridas endoscopias com interva-
los de dois e um ano respectivamente, e realizagao de
terapéutica endoscdpica sempre que apropriado, isto
¢ quando os TNE se aproximam de 1 cm e de acordo
com o descito anteriormente’. Também para os TNE
duodenais ressecados endoscopicamente ¢ necessd-
rio avaliar eventual recidiva com endoscopias nos 3
primeiros anos, sendo a primeira efectuada 6 meses
ap6s a terapéutica®. Nos TNE do recto com dimen-
soes entre 1 e 2 cm quando apresentem caracteristicas
desfavordveis e para todos os que tem mais de 2 cm,
bem como para os TNE do célon operados, é adequa-
do efectuar colonoscopia, nao estando definida a sua
periodicidade®.

A gastrenterologia e os tumores neuroendécrinos digestivos
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