REVISAO /

TUMOR NEUROENDOCRINO PRIMARIO DE MAMA
PRIMARY BREAST NEUROENDOCRINE TUMOR

RESUMO

O tumor neuroenddcrino primario de mama é uma neoplasia de
baixa prevaléncia e representa menos de 1% das malignidades
mamarias. O presente estudo tem como objetivo descrever as
caracteristicas clinicas, anatomopatoldgicas e terapéuticas do
tumor neuroenddcrino primario de mama através de uma
sistematica revisdo de literatura.

Descritores: glandula mamadria, tumor neuroenddcrino,
carcindide.

ABSTRACT

The primary breast neuroendocrine tumor is a rare entity
witch represents less than 1% of all breast neoplasms. The
objective of this paper is to do a literature review describing
the clinical, anatomopathological and therapeutical features
of the primary breast neuroendocrine tumor.
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INTRODUCAO

O tumor neuroenddcrino primério (ou tumor
carcinodide primario) de mama (TNPM) é uma neoplasia de
baixa prevaléncia e representa menos de 1% das malignidades
mamarias." De etiologia incerta, nio se sabe se o tumor
origina-se na glandula, onde células multipotentes adquirem
caracteristicas neuroenddcrinas morfo-funcionais,”*“® ou se
surgem de células neuroectodérmicas que migram para o
ducto da mama.’ Caracteriza-se pelo aparecimento de nddulo
palpavel, de crescimento lento infiltrativo ou expansivo,
associado ou n&o a dor local.” Pode haver linfadenomegalia
axilar ipsilateral, entretanto, a sindrome carcindide é uma
entidade bastante rara.""® Freqilentemente apresenta margens
circunscritas & mamografia e a ultra-songrafia."” Acomete,
preferencialmente, mulheres na sexta ou sétima décadas de
vida;"® apenas 5,8% dos casos s&o descritos em homens.’

A confirmacdo diagndstica é obtida por meio da punc¢éo
aspirativa por agulha fina ou core biopsy da lesdo.' A melhor
opcao para o tratamento € a ressecgao cirrgica, nao existindo
evidéncias da necessidade ou eficiéncia de tratamentos
adjuvantes ap0s resseccdo completa.”

DISCUSSAO

Os tumores neuroendodcrinos da mama s&o muito raros
e sua existéncia, apesar de aceita pela Organizacdo Mundial
da Saude (OMS) como grupo patolégico distinto das demais
neoplasias mamarias, é questionada por alguns autores.”***"
Primeiramente, foi descrito em 1963 por Feyrter e
Hartmann;* Cubilla e Woodruff,” em 1977, relataram oito
casos e detalharam as particularidades desta patologia.

A OMS’ define TNPM como uma entidade que exibe
morfologia similar aos tumores neuroenddcrinos do trato
gastrointestinal e respiratorio e que apresenta marcadores
especificos em mais de 50% da populacéo celular neoplasica.
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De maneira geral, a tumoragdo caracteriza-se por um
conjunto uniforme de células com citoplasma eosinolifico e
nlcleo arredondado, contendo em seu interior cromatina
finamente granular com granulos em forma esférica.’ Existem
trés subtipos de TNPM (sélido, de pequenas células e de
grandes células) que se distinguem pelo tipo celular, grau de
diferenciago e produgdo de mucina.’

A imunohistoquimica pode auxiliar na diferenciagio
entre carcinomas primarios ou metastaticos. A positividade
para citoqueratina tipo 7 e a negatividade para a tipo 20 sdo
indicativos de TNPM de pequenas células, enquanto que a
negatividade para ambas aponta para metastase de carcinoma
pulmonar de pequenas células.”

O exame anatomopatoldgico auxilia o diagndstico ao
confirmar a presenca de granulos argirofilicos nas células
tumorais. Além disso, a expressao de proteinas de cromograninae
sinaptofisina evidenciam diferenciagdo neuroenddcrina.’
Aproximadamente 50% dos tumores bem e moderadamente
diferenciados expressam cromogranina A e B; somente 16%
sinaptofisina. Cem por cento dos carcinomas de pequenas células
apresentam anticorpo monoclonal, neurbnio especifico contra
enolase. A expressao dos receptores para somatostatina pode
indicar diferenciacdo neuroenddcrina. No entanto, a positividade
para receptores de estrogénio ndo é de grande valia, visto que
diversos estudos apontaram sua presenca também em tumores
neuroenddcrinos extramamarios.*****"

Amamografia é umaimportante ferramenta diagndstica
na identificagio dos tumores de mama. E (til na identificacdo
dos tumores neuroenddcrinos, pois diferentemente dos outros
tumores de mama, 0o TNPM tem margens bem delimitadas e ndo
apresenta calcificacGes, podendo ser confundidos com
fibroadenoma ou cisto.”

O tratamento € cirdrgico e a escolha do procedimento
depende do estadio clinico de cada paciente. Pode-se realizar
mastectomia radical modificada nos casos de tumores grandes
(maiores ou iguais a 3 cm) ou naqueles em que se constata
presenca de comprometimento da cadeia ganglionar
evidenciando metastase linfonodal. A quadrantectomia pode
ser uma Opg¢ao Nos Casos em que o tumor € pequeno (menor que
3cm), localizado em apenas um dos quadrantes mamarios, sem
evidéncias de invasdes cutdneo-musculares e auséncia de
metastases linfonodais ou em outros sitios.”” Os beneficios da
adjuvancia com horménio, radio ou quimioterapia ndo séo
comprovados pela literatura.®***
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O prognostico deste tipo de tumor é favoravel quando
comparado com os demais carcinomas de mama. Evidencia-
se que o mesmo guarda relacdo direta com tamanho da leséo,
grau histologico e comprometimento linfonodal,” podendo
ocorrer metastases em diversos 6rgdos, 0 que sugere a
necessidade de um acompanhamento periddico estrito.

Upalakalin et al.," em recente publicacio de reviséo,
encontraram 59 casos descritos na literatura de tumor
neuroenddcrino de mama, dos quais 38 correspondiam a
TNPM e 21 a lesBes metastéticas de outros sitios. Verificaram
que a idade média das pacientes ao diagnostico de TNPM foi
de 66 anos (35 a 97). Nenhum desses pacientes desenvolveu
sindrome carcinoide; em 12 observou-se doenga metastatica
em mama contralateral, figado, pulmé&o ou tecido 6sseo apds
cinco meses a dez anos do diagnéstico inicial de TNPM.

CONCLUSAO

Apesar da raridade desta enfermidade, o TNPM
apresenta caracteristicas clinicas e anatomopatoldgicas
definidas e, quando comparadas com outros tipos
histolégicos de carcinoma de mama, possui progndstico
favoravel, podendo ser tratada inicialmente de maneira
conservadora.
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