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Resumo

Apresentamos 0 caso clinico de um doente de cinquenta
anos que recorreu ao Servigo de Urgéncia por queixas de
epigastralgias com trés meses de evolugdo, sem ante-
cedentes de pancreatite e sem habitos etilicos. A ecografia
abdominal a que foi submetido mostrou uma lesao quistica
do pancreas confirmada pela TAC mas cuja natureza nao
foi possivel esclarecer mesmo ap6s puncdo eco-guiada. O
doente foi submetido a duodenopancreatectomia cefalica
radical, apds biopsia extemporanea inconclusiva, mas o
estudo anatomo-patoldgico da peca operatéria revelou um
adenoma seroso oligoquistico com alguns fendmenos de
pancreatite cronica obstrutiva.

Trata-se de uma situacdo rara e embora a hipotese de cis-
tadenoma seroso néo tivesse sido excluida ab initio era das
gue se apresentava como menos provavel.

Summary

We present the case of a fifty years old patient who was
first seen in the Emergency Service with a three month his-
tory of epigastric pain, without previous pancreatitis or
alcohol consumption. The abdominal ultrasound has
shown a cystic lesion of the pancreas confirmed by CT
scan. However, its ethiology was not determined even after
ultrasound guided aspiration of the cyst fluid. The patient
was submitted to cephalic pancreatoduodenectomy
(Whipple's resection) after an inconclusive extemporane-
ous biopsy but the histological observation of the surgical
specimen revealed a serous oligocystic adenoma with some
features of obstructive chronic pancreatitis.

This is a rare condition and although the hypothesis of
serous cystadenoma was not excluded “ab initio”, it was
one of the least probable.
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INTRODUCAO

As lesbes quisticas do pancreas sdo formacgdes cuja
prevaléncia € variavel de série para série e que nos colo-
cam grandes dificuldades em termos de diagndstico
diferencial. Os pseudoquistos representam a grande
maioria dos mesmos (75 a 80%) seguindo-se as neo-
plasias quisticas (5 a 10%) e os quistos benignos ver-
dadeiros do péancreas (< 5%) (1)

Uma vez que os pseudoquistos constituem a grande
maioria das lesGes quisticas do pancreas, a grande difi-
culdade consiste em identificar as neoplasias quisticas
do péncreas as quais representam cerca de 1 % das neo-
plasias pancreaticas (2, 3).

As neoplasias quisticas do pancreas podem ser prima-
riamente quisticas ou resultar da degenerescéncia quisti-
ca de lesdes sdlidas e sdo classificadas em tumores
benignos, malignos e borderline (4).

Relativamente as neoplasias quisticas do pancreas nelas
podemos incluir, por ordem decrescente de frequéncia as

Neoplasias Mucinosas Quisticas (NMQ), o Cistadenoma
Seroso (CAS), as Neoplasias Mucinosas Papilares Intra-
ductais (NMPI), as Neoplasias Pseudopapilares Solidas
(NPS), as Neoplasias Endécrinas Quisticas (NEQ), o
Adenocarcinoma Ductal com Degenerescéncia Quistica
(ADDQ) e o Cistadenocarcinoma de Células Acinares
(CCA) (4).

Os cistadenomas serosos ocorrem geralmente no sexo
feminino (80%), a partir da 72 década de vida e cor-
respondem a 32 a 39% das neoplasias quisticas do pan-
creas (3, 4). A sua localizagdo preferencial € no corpo e
cauda e podem atingir grandes dimensdes. Geralmente
sd0 pequenos e microquisticos dispondo-se 0s Varios
microquistos segundo um padréo de favo de mel o que
Ihes pode conferir um aspecto imagioldgico de lesGes
solidas (4). As variantes macro e oligoquisticas sdo raras
mas podem ocorrer (5). Histologicamente sdo delimita-
dos por um epitélio cuboidal simples, rico em glicogénio
(PAS positivo) e contém um liquido transldcido, claro.
Muitas vezes estas lesbes sdo assintomaticas e detec-
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tadas em exames de rotina. Por vezes sdo 0s proprios
doentes que detectam a presenga de uma massa abdo-
minal. Eventualmente estas lesdes podem manifestar-se
com queixas correspondentes a pancreatite crénica, dor
abdominal crdnica e ictericia por compressao da via bi-
liar principal.

Dos exames auxiliares de diagnostico a TAC helicoidal
€ 0 método de eleicdo. A presenga de uma cicatriz cen-
tral, com padrdo radiario (cicatriz em explosao solar) é
rara mas altamente sugestiva de cistadenoma seroso.
Contudo, este padrdo ocorre em menos de 10% dos
casos (2).

O estudo destas lesdes, além da realizagdo de TAC, pode
incluir uma RMN, doseamento dos marcadores tumorais
séricos e ecoendoscopia com eventual pungao eco-guia-
da com agulha fina examinando-se as caracteristicas
macroscopicas do liquido e o seu contedo em amilase,
lipase e alguns marcadores tumorais (CEA, CA 19.9, CA
125, CA72.4 e CA15.3).

Apesar de todos os meios auxiliares de diagndstico
actualmente disponiveis o diagndstico diferencial das
lesBes quisticas do pancreas é ainda insatisfatorio (6, 7,
8 e 9). De referir que o potencial de malignizagdo dos
cistadenomas serosos é minimo mas existe ocorrendo
em menos de 1% dos casos (10).

Pelas dificuldades enunciadas a cirurgia acaba por ser
proposta a maioria dos doentes e o diagndstico definiti-
vo ¢ estabelecido ap6s o exame histolégico da peca
operatoria.

CASO CLINICO

Apresentamos o caso clinico de um doente do sexo mas-
culino, de 50 anos de idade, caucasiano, casado, padeiro
de profissdo e que recorreu ao Servigo de Urgéncia (SU)
do nosso Hospital por queixas de epigastralgias com
irradiacéo para o hipocondrio direito, com agravamento
pos-prandial e alivio parcial em posicdo de prece
maometana. Estas queixas algicas, com trés meses de
evolucdo, eram acompanhadas de nauseas e vomitos
pos-prandiais precoces assim como perda ponderal ndo
quantificada mas a qual o doente atribuia pouca relevan-
cia.

O doente negava a ingestdo de quaisquer bebidas
alcoolicas desde ha 12 anos tendo interrompido entdo o
consumo por apresentar patologia ulcerosa péptica. O
consumo tabagico era de 35 U.M.A. (unidades-
mago/ano) H& 10 anos tinha sofrido traumatismo cervi-
cal por acidente de viagdo. N&o existiam outros
antecedentes patoldgicos nomeadamente pancreatite,
cirurgia ou traumatismo abdominal. Sem antecedentes
familiares de patologia gastro-intestinal.
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Figura 1 - Ecografia mostrando a formagéo quistica e dilatagéo da
via biliar principal.

&

Ao exame objectivo a idade aparente era superior a
idade real e a palpacdo abdominal dos quadrantes supe-
riores despertava dores mas sem estarem presentes sinais
de irritacdo peritoneal. O restante exame ndo revelou
alteraces significativas.

No momento da admisséo o doente apresentava leucoci-
tose (12,5 G/L para um normal de 11 G/L), hiperami-
lasémia (198 U/L para um normal de 25-125 U/L)),
hiperamilasuria (2400 U/L para um normal de 430 U/L)
com PCR e restantes parametros analiticos normais. A
ecografia abdominal mostrava volumosa formagao quis-
tica na regido pancreatica com 11x5 cm e dilatacdo da
via biliar principal (VBP) com stop a nivel da cabeca do
pancreas (Figura 1). A TAC abdominal evidenciou leséo
expansiva quistica multiloculada na cabeca e corpo do
pancreas com pequenas calcificagdes na regido cefalica
sendo estes aspectos sugestivos de tumor quistico do
pancreas (sic) e nao existindo alteragdes inflamatdrias da
gordura envolvente o que tornava a hipotese de pseudo-
quisto pouco provavel (Figura 2). O doente recusou
entdo internamento mas regressou ao Servico de
Urgéncia passados 10 dias por persisténcia das queixas.
Mantinha a leucocitose (17,3 G/L) com amilasémia e
lipasémia normais e creatinina quinase aumentada (471
U/L para um normal de 38-174 U/L). Efectuou nova
ecografia abdominal em que é referenciada a hipétese de
0 doente poder apresentar pancreatite cronica. Na mesma
¢ descrita a presenca de duas formacfes quisticas na
regido epigastrica medindo em conjunto 9 cm e que se-
riam compativeis com pseudoquistos, mantendo-se a
dilatacdo da VBP. Néo se verificou a presenca de valores
anémalos de o-FP, CEA, CA 19.9, CA 125 e CA 724
séricos nem se voltaram a registar valores elevados de
amilase ou lipase.

Perante a indefinicdo da situacdo clinica optou-se pela
realizacdo de uma pungdo percutdnea ecoguiada. O
liquido obtido era citrino, transltcido e de baixa viscosi-



Maio/Junho 2006

Imagem 2A ——

Imagem 2C

Figura 2 - Imagens da leséo obtidas por TAC (Imagem 2A - sem
contraste; Imagens 2B e 2C com contraste; as setas indicam a
lesdo) mostrando a lesdo quistica multiloculada.

dade e foi enviado para o laboratorio para doseamento
de marcadores tumorais e enzimaticos e para estudo
citoldgico. Registaram-se valores aumentados de CEA
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(39 ng/ml), CA 125 (82 U/ml), CA 72.4 (12 U/ml) e va-
lores normais de CA 15.3. O CA 19.9 estava muito
aumentado (500007 U/ml) o mesmo sucedendo a ami-
lase (16537 U/L).

O estudo citolégico mostrou um liquido rico em
polimorfonucleares mas sem evidéncia de células neo-
plésicas (Figura 3).

Apos estes exames complementares de diagnostico néo
foi possivel estabelecer um diagndstico definitivo
seguro nomeadamente no que diz respeito a exclusao de
um cistadenocarcinoma ou de uma NMPI. Por outro
lado, o doente encontrava-se sintomatico o que, em si
mesmo, constituia indicagdo cirdrgica pelo que a mesma
Ihe foi proposta.

Durante o procedimento cirtrgico foi realizada uma
biopsia extemporanea a qual ndo foi conclusiva pelo que
se optou por uma duodenopancreatectomia cefalica ra-
dical.

O estudo da peca operatéria mostrou uma formagéo
tumoral quistica benigna, parcialmente revestida por
uma camada Unica de células epiteliais cuboidais, de
aspecto monomorfico, com citoplasma contendo
glicogénio (PAS positivo, diastase labil) e com imuno-
negatividade para CEA monoclonal e CA 19.9. A parede
do quisto era constituida por tecido fibroso com areas de
hemorragia e mostrava fenémenos de pancreatite croni-
ca. Esta formagdo cavitada ndo apresentava con-
tinuidade aparente com o Wirsung o qual continha um
célculo. O diagnostico final foi 0 de um adenoma seroso
oligoquistico da cabe¢a do péancreas e fenémenos de
pancreatite cronica obstrutiva.

Apos a intervencdo cirdrgica o doente desenvolveu uma
fistula biliar que resolveu apds periodo de pausa alimen-
tar e nutricdo parentérica. Neste momento estd assin-
tomatico.
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Figura 3 - Citologia do liquido obtido por aspiragdo percutanea;
grande abundéancia de polimorfonucleares.
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Figura 4 - Adenoma seroso oligoquistico do pancreas; camada
Unica de células cuboidais monomérficas. H-E, 200 x.

DISCUSSAO

As lesbes quisticas do pancreas sdo responsaveis por
menos de 0,01% de todas as admissdes hospitalares (11).
Existem vérias formas de as classificar mas grosseira-
mente podem ser divididas em neoplasias quisticas,
quistos adquiridos e quistos congénitos verdadeiros (12).
As neoplasias quisticas do pancreas representam cerca
de 1% de todos as neoplasias do pancreas (2, 3). Os cis-
tadenomas serosos sdo das mais comuns representando
32 a 39% do total (4). Eles sdo delimitados por células
epiteliais que produzem um liquido seroso e séo sub-
classificados em adenomas serosos microquisticos (0s
mais comuns), adenomas serosos oligoquisticos e ade-
nomas serosos sélidos (5).

A variante do adenoma seroso oligoquistico (ASO) é
definida como uma massa encapsulada ou mal definida
constituida na grande maioria ou na sua totalidade por
macroquistos (=20 mm) mas em nimero reduzido (ASO
oligolocular) ou constituida por um Unico macroquisto
com alguns microquistos satélites (ASO unilocular).
Entre 1992 e 2002 estdo descritos na literatura 22 casos
clinicos de adenoma seroso oligoquistico (5) o que
mostra 0 quéo rara é esta entidade clinica/anatomo-pa-
tologica.

Considerados na sua globalidade, os cistadenomas
serosos sdo quatro vezes mais frequentes no sexo femi-
nino, predominando na 72 década de vida (3, 4) e estando
geralmente localizados ao corpo ou cauda do pancreas.
Quando nos remetemos a série de 22 doentes com ASO
verificamos que predominam também no sexo feminino
mas 0s doentes apresentam uma média etaria de 52,7
anos ndo existindo uma distribuicdo topografica prefe-
rencial (5). O nosso caso abrange um individuo do sexo
masculino, com 50 anos de idade em que a lesdo esta
localizada a cabega e corpo do pancreas.
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A etiologia dos cistadenomas serosos é desconhecida. E
frequente encontrar a mutacéo caracteristica da Doenca
de Von-Hippel Lindau (3, 4).

Podem ser assintoméaticos ou manifestar-se sob a forma
de dor abdominal crénica, ictericia obstrutiva e pancre-
atite crénica. A presenca de sintomatologia constitui, por
si s0, uma indicacéo cirdrgica (7).

Em termos de meios auxiliares de diagnéstico salienta-se
o papel da TAC, da ecografia abdominal seja percutanea
ou endoscopica, da RMN e da punc¢do eco-guiada. No
que diz respeito aos métodos imagiol6gicos os dados
mais relevantes que favorecem o diagnostico de cistade-
noma seroso sao a presenca de uma cicatriz central e a
sua natureza microquistica que, como é o6bvio, ndo se
encontram presentes no adenoma seroso oligoquistico
dificultando o diagndstico pré-cirargico. Alias, a sua
natureza pode criar facilmente confusdo com as neo-
plasias mucinosas quisticas e, na sua variante unilocular,
com os pseudoquistos (5).

Relativamente a puncdo eco-guiada, ela pode fornecer
alguns dados sobre a natureza da lesdo quistica através
das caracteristicas macroscdpicas do liquido, doseamen-
to no mesmo de varios marcadores tumorais e enzimati-
cos e estudo citoldgico. Geralmente o liquido obtido de
um cistadenoma seroso € translucido e bastante fluido
enquanto o liquido obtido de uma neoplasia mucinosa é
Viscoso e espesso. Este era um dos poucos dados pré-
operatdrios de que displinhamos que favorecia a hipétese
de cistadenoma seroso.

No que diz respeito aos marcadores tumorais e enzimati-
cos, geralmente estes apresentam valores normais no cis-
tadenoma seroso (3, 4). No nosso caso, a obtencdo de
valores muito elevados de amilase favorecia a hipotese
de pseudoquisto ou neoplasia mucinosa papilar intraduc-
tal. Um valor elevado de CA 19.9 poderia suscitar a
hip6tese de uma origem mucinosa (13, 15).

O estudo citolégico do liquido obtido permite obter
resultados Uteis em cerca de 50 a 64% dos casos (13)
mas no nosso caso nao foi suficiente para obviar a
hip6tese de intervencao cirdrgica.

Deste modo, ainda ndo estdo disponiveis, de momento,
métodos suficientemente seguros para estabelecer um
diagndstico definitivo das neoplasias quisticas do pan-
creas pré-cirurgia. Assim, sempre que o doente tenha
condicOes para tal e, sobretudo se estiver sintomatico,
deve ser proposta a cirurgia que passard por uma
resseccdo pancreatica mais ou menos extensa consoante
a localizacdo da lesdo. A enucleacdo simples ndo é
recomendada pelo risco elevado de formacéo de fistulas
pancredticas e presenca de margens de resseccao inade-
quadas se a lesdo se revelar maligna (14, 15) embora
alguns autores defendam que esta sera a melhor opg¢éo
para lesbes pequenas (<15 mm), ndo suspeitas de mali-
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nidade, localizadas a cabeca, processo uncinado, colo ou
corpo do pancreas (9). No nosso caso, dada a localizagédo
da lesdo e a indefinigdo relativa ao diagndstico final,
mesmo apo6s biopsia extemporanea, optou-se por uma
abordagem mais radical.

Mesmo o estudo extemporaneo da lesdo pode nao reve-
lar a sua natureza e, no caso dos adenomas serosos oligo-
quisticos, a presenca de areas desprovidas de epitélio (5,
15) pode levantar grandes dificuldades no diagndstico
diferencial com pseudoquistos (tal como sucedeu com o
nosso doente).

O estudo anatomo-patolégico da pega operatdria, ao rev-
elar a presenca de um epitélio cuboidal, PAS positivo,
diastase labil, permite o diagndstico final.

Este caso clinico permite ndo sé uma revisdo de uma
patologia pouco comum na préatica clinica como reforca
a ideia da interdependéncia de diversas especialidades
médicas, cirdrgicas e laboratoriais na prossecu¢do de um
objectivo comum, ou seja, servir 0s propdsitos do nosso
doente.
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