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INTRODUÇÃO

O tumor neuroendócrino, também conhecido como 
tumor carcinoide, é neoplasia do sistema celular 
neuroendócrino difuso4. A ocorrência em intestino 

delgado é rara e apresenta influência genética na etiologia. Acredita-
se que a deleção do gene supressor PLCβ3 provoque o descontrole 
do crescimento das células neuroendócrinas2,4. A incidência varia 
de 1-2:100.000hab e acomete homens e mulheres com igual 
frequência. A maioria é bem diferenciada e de comportamento 
indolente. Por isso o aparecimento dos sintomas é tardio e, na 
maioria dos casos, o diagnóstico é realizado em estágios avançados 
da doença. A terapêutica de eleição é a ressecção do tumor. Para 
a doença inicial o método visa a cura; já em fases avançadas, a 
operação citorredutora, associada ao tratamento multidisciplinar, 
proporciona aumento da sobrevida9. 

O objetivo deste trabalho é apresentar um caso de tumor 
neuroendócrino metastático de intestino delgado com quadro 
característico de síndrome carcinoide.

RELATO DO CASO

 Mulher de 57 anos, encaminhada ao Hospital Santa Casa 
de Curitiba, PR, Brasil devido à presença de nódulos hepáticos 
sugestivos de hemangiomas na ultrassonografia abdominal (Figura 
1) e quadro diarreico com rubores faciais esporádicos.

FIGURA 1 - Ultrassonografia com imagem nodular em segmento 
VII/VIII sugestiva de hemangioma

Durante investigação ambulatorial, confirmou-se a presença 
de nódulos sólidos hepáticos de 15 mm em segmentos II e VIII 
à tomografia computadorizada de abdome, com evidência 
de lavagem do contraste na fase arterial tardia. A ressonância 
magnética (Figura 2) mostrou, além dos nódulos em segmentos 
II e VIII, outros de 5 mm em segmentos hepáticos V e VI. Devido 
à suspeita de malignidade do tumor hepático, a paciente foi 
submetida à biópsia em fígado, omento e peritônio. 

FIGURA 2 - À esquerda ressonância com nódulo hiperintenso em 
segmento hepático II, e a direita nódulo hiperintenso 
em segmento hepático VIII

O omento e o peritônio encontravam-se livres de neoplasia. 
Em tecido hepático, a natureza da lesão foi confirmada por 
imunoistoquímica, que apresentou positividade para sinaptofisina 
(clone SY38), cromogranina A (clone DAK-A3), CDX-2, AE1/
AE3 difusamente e KI-67 positivo em 2% das células. O painel 
imunoistoquímico encontrado foi condizente com tumor neuroendócrino 
bem diferenciado infiltrativo em fígado, com origem em tubo 
digestivo. Após o resultado da biópsia foi solicitado exame de 
ácido 5-hidroxi-indolacético urinário de 24 h.

Através de enterografia por tomografia computadorizada 
e octreoscan (Figura 3) foram confirmadas a presença de lesões 
polipoides em região ileal e metástases linfonodais mesentéricas, 
respectivamente. A paciente foi submetida à enteroscopia no 
intra-operatório e ressecção do tumor em intestino delgado, com 
a retirada de 80 cm de íleo e realizada enteroenteroanastomose. 
Além disso, foram retirados nove linfonodos. Ela evoluiu bem 
no pós-operatório e recebeu alta hospitalar com prescrição de 
Sandostatin Lar (Octreotide 20 mg de 28 em 28 dias).
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secretória, rubor facial, broncoespasmo, cianose e flutuação da 
pressão arterial como resultado da produção de serotonina e 
acomete somente cerca de 5-7% dos pacientes1,2,10. No caso 
relatado, a paciente compõe o grupo minoritário que apresenta 
a síndrome clínica.

A cronicidade é bastante típica desses tumores. Alguns 
pacientes podem apresentar sintomatologia pouco específica de 
dor abdominal, sangramento nas fezes em pequenas quantidades e 
quadro obstrutivo. Quando estes sintomas e a síndrome carcinoide 
estão presentes 12% dos indivíduos já apresentam metástases a 
distância, principalmente de fígado6,10.

Com relação às metástases hepáticas, não existe nenhum 
protocolo terapêutico específico. Alguns estudos demonstram 
que, nos casos de metástases irressecáveis, o uso de análogos 
da somatostatina somado a cirurgia de citorredução promove 
aumento da sobrevida dos pacientes e melhoria da qualidade 
de vida3,5. O uso de análogos da somatostatina, como prevenção 
de crises carcinoides, ainda é bastante controverso. O estudo de 
Guo et al8 afirmam que estas medicações não são eficazes. Em 
contrapartida, Gregersen et al7 concluem que, além de existir 
melhora do quadro diarreico, os análogos de somatostatina 
também reduzem os níveis de serotonina, cromogranina A e ácido 
5-hidroxi-indolacético urinário. Para a correção do sítio primário, a 
ressecção radical do tumor neuroendócrino é a terapia de eleição2. 
No presente caso foi optado pela ressecção radical e o uso de 
Sandostatin Lar com melhora significativa do quadro clínico e 
redução dos níveis urinários de ácido 5-hidroxi-indolacético. 
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FIGURA 3 - Octreoscan com áreas hipercaptantes de análogo 
da somatostatina em abdome com envolvimento 
linfonodal mesentérico metastático

O produto da enterectomia apresentava sete formações 
nodulares infiltrativas na macroscopia e, no exame anatomopatológico, 
o resultado encontrado foi de neoplasia epitelioide bem diferenciada 
com características neuroendócrinas infiltrativas multifocalmente. 
Dos nove linfonodos sete encontravam-se acometidos. Em 
tomografia computadorizada de tórax não foram observadas 
particularidades. 

No pós-operatório de um ano foi observada significativa 
melhora. Após seis aplicações de Sandostatin Lar verificou-se 
a redução dos sintomas, de dois episódios diarreicos diários e 
rubores faciais esporádicos para apenas um episódio diarreico 
e sem rubor facial a cada duas semanas. Os valores do ácido 
5-hidroxi-indolacético urinário de 24 h também apresentaram 
decréscimo significativo (71,3 mg antes da operação e aplicações 
de octreotida e 6,9 mg após operação e aplicações de octreotida). 
A paciente segue em acompanhamento ambulatorial para avaliação 
da possibilidade de ressecção das metástases hepáticas.

DISCUSSÃO

Os tumores neuroendócrinos se originam no sistema 
endócrino difuso, formado por pequenos grupos celulares 
distribuídos por todo o corpo. A maior concentração dessas células 
está nos tecidos gastroenteropancreáticos, principalmente em 
mucosa e submucosa intestinal. Podem ser encontradas também 
em sistema respiratório, timo, sistema urogenital e pele6. Apesar 
da maior concentração celular ser em região intestinal, o tumor 
neuroendócrino de intestino delgado, constitui entidade rara2,6.

Estes tumores apresentam a característica de sintetizar e 
secretar peptídeos e aminas. Quando as substâncias são liberadas 
e ativadas, elas geram uma síndrome clínica. Já quando estes 
tumores secretam substâncias não ativas ou não as secretam, 
eles apresentam síndrome por efeito de massa1,6.

A síndrome carcinoide - como é conhecida a síndrome 
clínica - é composta por uma série de sintomas como diarreia 
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