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GIST DUODENAL E SINDROME DE CHILAIDITI
DUODENAL GIST AND CHILAIDITI SYNDROME

RESUMO

Os tumores estromais gastrointestinais (GISTs) sdo os tumores
mesenquimais mais frequentes do tubo digestivo. Sao tumores
originarios das Células Intersticiais de Cajal. Podem acometer
qualquer segmento gastrointestinal, predominando no
estomago e jejuno, porém no duodeno é uma localizagao rara,
ocorrendo em torno de 3% a 5% dos pacientes acometidos por
GIST. Entre 10% a 30% sao completamente assintomaticos,
sendo descobertos acidentalmente durante endoscopia,
diagnosticos radiologicos e até durante intervengdes cirirgicas
devido a varias razoes. Se presente, os sintomas clinicos sao
inespecificos e incluem: codlica abdominal, sensagdo de
saciedade precoce, flatuléncia, prolongado sangramento
gastrointestinal, anemia de origem desconhecida, perda de
peso, vomitos e abdomen agudo. Na tomografia
computadorizada, que ¢é considerada como técnica de
referéncia, os GISTs se apresentam tipicamente como
massas grandes, bem delimitadas, heterogéneas e, as vezes,
exofiticas. Para o seu tratamento, preconiza-se a exérese
cirrgica.

Descritores: neoplasias gastrointestinais; tumores do estroma
gastrointestinal; procedimentos cirurgicos do sistema
digestorio; duodeno.

ABSTRACT

Gastrointestinal stromal tumors (GISTs) are the most
common mesenchymal tumors in the gastrointestinal tract.
They arising from interstitial cells of Cajal. Can affect any
gastrointestinal segment, predominantly in the stomach and
jejunum, however the duodenum is a rare location, occurring
in about 3% to 5% of patients affected by GIST. About 10% -
30% of GIST are completely asymptomatic, discovered
incidentally during the endoscopic, radiologic diagnostics as
well as during surgical interventions performed for various
reasons. If present, the clinical symptoms are non-specific
and include: abdominal pain, early satiety, flatulence,
prolonged gastrointestinal bleeding, anemia of unknown
origin, weight loss, vomiting, acute abdomen. On Computed
Tomography which is considered as the reference technique,
GISTs typically present as large, well delineated,
heterogeneous and sometimes exophytic masses. For its
treatment, it is recommended surgical excision.

Key-words: gastrointestinal neoplasms; gastrointestinal
stromal tumors; digestive system surgical procedures;
duodenum.

INTRODUCAO

Os tumores estromais gastrointestinais (GIST) s@o os
tumores mesenquimais mais comuns do trato gastrointestinal.
Este grupo foi classificado com base em seu imunofenotipo
especifico que o difere de outros tumores ndo epiteliais do
trato digestivo, incluindo leiomiossarcomas, neuromas,
neurofibromas. Eles representam menos de 1% de todos os
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tumores do trato gastrointestinal.' O diagnéstico pode ser
confirmado via tomografia computadorizada ou pela
identificagdo imuno-histoquimica do receptor KIT, além da
presenca de mutacdes nos genes KIT e PDGFRA.*

A incidéncia dos GISTs tem se elevado nos ultimos anos
em fungdo de um melhor entendimento e difusdo de
conhecimento a respeito dos métodos diagnosticos.’

A Sindrome de Chilaiditi ¢ uma condicao rara, na qual
ocorre interposi¢ao de um segmento gastrointestinal no espago
hepatodiafragmatico. O objetivo deste trabalho ¢ apresentar um
caso clinico de GIST cujo tratamento foi exerése cirtrgica,
descrevendo a apresentagdo pouco comum, suas caracteristicas
clinicas, histopatologicas e morfologicas, contribuindo para um
melhor conhecimento desta doenca.

RELATO DO CASO

Mulher, 57 anos, portadora de hipertensdo arterial
sistémica, pré-diabética (glicemia de jejum 112 mg/dl), com
cisto em quadrante inferior lateral na mama esquerda e refere
quadro anémico ha trés anos. Foi internada com urgéncia com
quadro de hemorragia digestiva alta, hipotensao arterial (80 x
60 mmHg), mucosas desidratadas e hipocoradas (2+/4+) e
abdomen sem sinais de tumoragdes ou irritagdo peritoneal.
Solicitada Endoscopia Digestiva Alta (EDA), que demonstrou
grande quantidade de coagulos no duodeno, optando-se por
tratamento clinico.

Ap6s realizacdo de nova EDA, foi evidenciada uma
lesdao submucosa extensa com cerca de 5 cm de extensdo, com
topografia de segunda por¢do do duodeno e contralateral a
papila biliar, com ulcerag@o central rasa no apice (Figura 1),
pulsatil, comprometendo cerca de um tergo da circunferéncia
do drgéo.

A ultrassonografia de abdémen mostrou uma massa
solida de contornos regulares medindo 7 x 7 x 6 cm. A tomografia
computadorizada de abdomen mostrou massa solida de
contornos regulares, localizada entre o duodeno, figado e
pediculo renal direito, cujo aspecto sugeria patologia exofitica.
Demonstrou também interposicao de algas do intestino grosso no
espago hepatodiafragmatico, sugestivo de Sindrome de
Chilaiditi.

A paciente foi encaminhada para tratamento cirtrgico.
Aviade acesso escolhida foi uma incisdo paramediana supra-
umbilical a direita, com acesso a segunda por¢do duodenal,
realiza¢do da manobra de Kocher com exposi¢do ampla deste
segmento, sendo visualizado um tumor s6lido abdominal e
fixo a borda anti-mesentérica da segunda por¢do duodenal
(Figuras2 e 3).

Prosseguiu com exérese da lesdo via sec¢do duodenal,
com margem de seguranca (1 cm), anastomose duodeno-
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duodenal boca-a-boca, sentido transversal em dois planos
com sutura utilizando vicryl 3.0 ¢ PDS 3.0, colocagdo de
dreno laminar no flanco direito, revisdo de hemostasia da
cavidade abdominal e sintese da parede abdominal. A peca
cirargica foi enviada para analise histopatologica cujo exame
macroscopico demonstrou tumor de aproximadamente 7 X 6
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cm de didmetro; ja o microscopico mostrou uma neoplasia
fusocelular, nimero de mitoses maior que 5/50 CGA, com
focos denecrose.

A imunohistoquimica demonstrou tumor estromal
gastrointestinal (GIST) com antigeno positivo (anti-cd117)
paraneoplasia de origem duodenal.

Lesdo submucosa

& /4

Figuras 2 e 3. Visualizagdo do tumor e Manobra de Kocher

Figura 1. Lesdo submucosa

Obs.: figuras em cores disponiveis na versdo on line desta revista (http:/revistas.pucsp.br/rfcms).

DISCUSSAO

Na literatura médica sdo descritos trés tipos de
interposi¢do hepatodiafragmatica: interposi¢do do cdlon
transverso e/ou intestino delgado no espaco subfrénico
anterior direito, interposi¢ao do célon ou estbmago no espaco
extraperitoneal direito e interposi¢do do cdlon transverso no
espaco sub-frénico posterior direito.’

Dentre os muitos fatores predisponentes, os mais
frequentes relacionados com possiveis alteracdes anatdmicas
entre figado, colon e diafragma, como diminui¢do do tamanho
do figado, defeitos congénitos dos ligamentos hepaticos, ma-
rotacao ou mobilidade anormal do intestino, alongamento do
colon ou estreitamento da inser¢do no mesentério, alteragdo do
nervo frénico, eventragio diafragmatica e aumento do diametro
toracico.’ Outros fatores também relatados: constipagio
cronica, cirurgia abdominal prévia, obesidade e aerofagia.’

Geralmente assintomatica, esta circunstancia ¢
relatada como um achado ocasional em exame radiologico,
sendo denominada de Sinal de Chilaiditi, mas pode ser
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acompanhada de dor abdominal, nduseas, vomitos, anorexia,
constipagdo ¢ menos geralmente associada a complicagdes
severas, como obstru¢ao intestinal aguda, sendo denominada
de Sindrome de Chilaiditi.

Embora a sindrome de Chilaiditi possa ser tratada de
forma conservadora, com repouso no leito, descompressao
nasogastrica, dieta liquida e enemas, o procedimento cirurgico
deve ser considerado quando os sintomas ndo respondem a
terapia conservadora ou hd sinais de complicagdo.™

Mazur and Clark,” em 1983, foram os primeiros a
utilizar o termo “tumor estromal gastrointestinal” para
descrever os tumores mesenquimais que ndo demonstravam
caracteristicas estruturais ¢ imunohistoquimicas de células
neuronais de Schwann ou de células musculares.

O tumor estromal gastrointestinal (GIST) representa
uma entidade patoldgica distinta que compreende cerca de 1%
dos tumores gastrointestinais. A maioria dos GISTs resulta da
ativag@o oncogénica do receptor Kit tirosina-quinase ou de seu
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homologo, o receptor alfa do fator de crescimento derivado de
plaqueta (PDGFRa). Este tumor tem sob o ponto de vista de sua
histogénese a mesma linhagem das Células Intersticiais de
Cajal.’ A origem desta célula explica que tanto as caracteristicas
miogénica quanto neurogénica podem estar presentes.’

Nao ha um consenso sobre a predominancia de sexo
acometido. Alguns estudos demonstram uma leve predominancia
no sexo masculino,"""" outros revelaram predominancia do sexo
feminino.*

Os GITSs permaneceram raramente diagnosticados até
os anos 90. Hoje em dia, representam os tumores mais comuns de
origem mesenquimal do trato gastrointestinal. O tumor estava
localizado na porgdo distal do duodeno, uma localizagdo
incomum. Os levantamentos nacionais ndo especificaram a
topografia dos GISTs de intestino delgado,” enquanto Joensuu"
demonstrou que de todos os GISTs, apenas 3% a 5% se localizam
no duodeno.

Os tumores estdo frequentemente localizados proximos
a ampola de Vater, o que ajuda a determinar as estratégias do
tratamento cirurgico. No caso, o tumor estava localizado a2 cm
dapapila.

Amaioria dos GISTs possui associagdo com sangramento
gastrointestinal, associado a melena; ocasionalmente com
sangramento massivo.” Outros sintomas como dor abdominal,
sensagdo de plenitude pods-prandial, inchaco ou ictericia por
obstrucdo da papila de Vater. Nossa paciente deu entrada com
quadro de hemorragia digestiva alta de grande monta, cuja
endoscopia digestiva alta (EDA) demonstrou presenca de
coagulos pds-estabilizagdo hemodinamica. Uma EDA posterior
levantou asuspeita.

O tratamento de escolha ¢ a excisdo cirtirgica. Caso ndo
retirado, pode evoluir com metastases para cavidade peritoneal,
figado, pulmao e ossos. Ja a disseminagdo linfonodal é rara, e
estudos demonstraram que nao had valor comprovado em
realizar uma ressec¢do linfonodal. ™"

A fim de minimizar a morbidade e riscos operatorios,
optamos por ndo realizar ressecgdo linfonodal. Devido a sua
consisténcia friavel, ha o risco de ruptura, devendo ser
estritamente evitada por ocasionar implantes peritoneais e
hemorragia.

Em relac@o as técnicas cirtirgicas ¢ levado em conta sua
localizagdo e tamanho. Pequenos tumores podem ser tratados
com excisao local e fechamento da parede duodenal, caso o limen
remanescente seja suficiente para ndo atrapalhar o transito
intestinal. A segunda opgao € a ressecgdo segmentar do duodeno
com duodenojejunostomia, o que realizamos em nossa paciente.
A terceira op¢do ¢ a duodenopacreatectomia, para tumores cuja
localizagiio é proxima a ampola de Vater.”

Miettinen ef al.” relataram em seus estudos a resseccdo
segmentar com duodenojejunostomia em 45% dos casos,
contra 20% de excisdo local e 20% de duodenopacreatectomia.
Ja Uehara” relatou uma propor¢io maior de pacientes
submetidos a duodenopacreatectomia, atingindo valores de
40%.
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