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Sindrome de Pancoast e carcinoma
Hepatocelular - uma rara associacao
Pancoast syndrome and hepatocellular carcinoma —

a rare association
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Resumo
A sindrome de Pancoast (SP) é definido por um conjunto de
sintomas e sinais secundarios ao comprometimento do apex
pulmonar e estruturas adjacentes por um tumor. Clinicamente,
apresenta-se com dor no ombro, regido supra-clavicular e na
distribuic@o do nervo cubital. Na maioria trata-se de um carcinoma
broncogeénico de ndo pequenas células. O diagndstico etioldgico
é histoldgico através da biopsia aspirativa transtoracica. O SP é
uma manifestacao rara de envolvimento toracico dum carcinoma
hepatocelular (CHC) com poucos relatos na literatura; este é o
tumor primario do figado mais comum, tem etiologia multifatorial
e elevada mortalidade. Dissemina frequentemente para o pulmao
e nodulos linfaticos regionais, a incidéncia de metastases 6sseas
é baixa (2-20%); alguns doentes podem apresentar dores 6sseas,
sem qualquer sintoma de patologia hepatica.

Palavras chave: Sindrome de Pancoast, carcinoma hepatoce-
lular, metasteses dsseas, VHC

INTRODUCAO

Em 1924, Pancoast descreveu o sindrome de Pancoast
(SP) que consiste num conjunto de sintomas e sinais
secundarios ao envolvimento tumoral (tumor de
Pancoast) de estructuras do sulco superior do térax:
plexo braquial, pleura parietal, primeiro e segundo
arcos costais e corpos vertebrais adjacentes, primeiro
e segundo nervos toracicos, cadeia simpatica para-
vertebral e ganglio estrelado (neste ultimo caso, sob
a forma de sindrome de Claude-Bernard-Horner).!
Clinicamente, apresenta-se com dor no ombro e
regiao supra-clavicular, face dorsal do membro su-
perior ipsilateral, hipoestesia no cotovelo e antebra-
¢co, evoluindo com fraqueza e hipotrofia muscular,
assim como dor na distribuicio do nervo cubital.!?
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Abstract

Pancoast's syndrome (PS) includes all signs and symptoms re-
sulting from a tumor affecting the pulmonary apex and adjacent
structures. Its main clinical feature is pain in the shoulder, supra-
clavicular and arm along with the distribution of the ulnar nerve.
The majority of cases are caused by non-small-cell bronchogenic
carcinoma. Etiologic diagnosis is mostly achieved by histological
examination of a percutaneous transthoracic needle biopsy. PS
is a rare manifestation of a hepatocellular carcinoma (HCC). HCC
is the most common primary liver tumor having a multifactorial
etiology and high mortality rates. It often spreads itself to the lungs
and regional lymphatic nodes; bone metastases are uncommon
(2-20%), Patients with HCC can experience bone pain with no
signs of hepatic dysfunction.

Key words: Pancoast s syndrome, hepatocellular carcinoma, bone
metastasis, HCV.

A maioria dos casos de SP estao associados a um
carcinoma broncogénico de nao pequenas células,
(frequentemente epidermoide e adenocarcinoma);
causas menos comuns sao outras neoplasias malignas
primarias do térax, neoplasias metastaticas e hema-
tologicas, doencas infecciosas, sindromes toracicos
neurogénicos e amiloidose pulmonar.'* A maioria dos
tumores ¢ diagnosticado histologicamente através da
biopsia aspirativa transtoracica. O diagnodstico por
broncoscopia costuma ser menos ttil, uma vez que a
maioria das lesdes apresentam localiza¢do periférica.
Exames imagiologicos do figado, osso e cérebro devem
ser realizados para avaliar a presenca de metdstases.
A abordagem terapéutica é essencialmente cirurgica.
O tratamento dos tumores de sulco superior com
quimioterapia e radioterapia pré-operatoriamente
representa uma opcao na abordagem de tumores de
Pancoast.” A radioterapia pode ser utilizada como o
unico tratamento em doentes com lesoes irressecaveis
ou sem condicoes clinicas para intervencao cirargica.

O SP é uma manifestacdo rara de envolvimento tora-
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Imagem de angio-TC com presenca de massa tumoral
com cerca de 5,2 cm de didmetro no escavado supracla-
vicular esquerdo com densidade de tecidos moles, que

colide com o corpo vertebral de C7, e que quase penetra
0 canal medular.

cico dum CHC.* O CHC é o tumor primario do figado
mais comum, tem etiologia multifatorial (cirrose,
VHB, VHC, hemocromatose, défice de o.1-antripsina)
e tem elevada mortalidade.” Dissemina frequentemente
para o pulmao (37-70%) e nodulos linfaticos regio-
nais (23-45%).” A incidéncia de metdstases Osseas é
baixa (2-20%) e os locais mais comuns sao vértebras
e costelas; a disseminacdo faz-se normalmente por
via hematogénica;*> os doentes podem apresentar
como primeira manifestacao dor ssea, uma vez que
a disseminacao pode ocorrer antes de aparecer sinto-
matologia hepatica.®

CASO CLINICO
Homem de 84 anos, caucasiano, ex-fumador (45
UMA) e com antecedentes de aneurisma da aorta
abdominal infrarrenal, fibrilhacdo auricular, anemia
ferropénica, e cirurgia a discopatia L4-L5. Recorre ao
Servico de Urgeéncia (SU) do Hospital de Santarém por
quadro clinico, com 2 dias de evolucao, de dorsalgia
esquerda intensa tipo facada, com irradiacao para o
membro superior esquerdo, sem alivio com analgesia
em SOS (diclofenac). Referia mal-estar e cansaco para
médios esforcos. Negava anorexia e perda ponderal.
Ao exame objetivo apresentava-se vigil, colabo-
rante, orientado no tempo e espaco, idade aparente
igual a real, palidez da pele e mucosas, com sinais
de desidratacdo. A inspecdo destacava-se: dorsalgia
esquerda intensa a mobilizacao com irradiacao para
o membro superior esquerdo, massa palpavel no
escavado supra-clavicular esquerdo indolor. No SU
realizou angio-tomografia computadorizada (TC)
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Imagem de angio-TC com presenca de figado marcada-
mente dismorfico com lobulagao dos contornos e que
apresenta a nivel do segmento Vlil formagao nodular

que mede 4,3 cm de maior eixo.

toracica (Fig. 1 e 2) e abdominal que revelou: “junto
ao escavado supraclavicular esquerdo, na dependéncia
do apex do pulmao, massa tumoral com densidade de
tecidos moles que colide com o corpo vertebral de C7
e que quase penetra o canal medular com 5,2cm de
diametro (...) lesao litica no arco costal posterior que
mede aproximadamente 26mm de maior eixo no plano
axial (...) na aorta descendente presenca de trombose
mural que acompanha todo o trajeto do vaso (...) em
posicao infrarrenal aneurisma sacciforme medindo
7cm de maior eixo (...) Figado marcadamente dis-
morfico com lobulacio dos contornos e que apresenta
no segmento VIII formacdo nodular (...) com 4,3cm
de maior eixo (...) Junto ao hilo hepdtico observa-se
trombose da veia porta atingindo parte do tronco e o
ramo direito, estendendo-se também ao ramo esquer-
do (...) sinais de algum derrame coletado as cisuras
obliquas. Identifica-se derrame peritoneal ascitico que
se coleta em torno do figado e do baco e entre as ansas
intestinais e a nivel pélvico”.

O doente ficou internado no Servico de Medicina
por neoplasia de etiologia a esclarecer. Analiticamente
adestacar: Anemia normocitica hipocrémica (Hemo-
globina 8.6g/dL), £3-2 microglobulina 4946pg/mL, o1
fetoproteina (AFP) 11mg/mL, Ac anti-VHC positivo.
Realizou-se biopsia guiada por TC toraco-abdominal:
colhidas bopsias de figado, medula 6ssea e partes mo-
les de regido cervical esquerda. RMN da coluna cervi-
cal: “alteracao morfoestrutural e do sinal do aspeto



lateral dos corpos, pediculos, apofises articulares
e transversas esquerdas de C7 e D1, de natureza
expansiva (...) com extensdo de componente ex-
pansivo as partes moles latero-vertebrais adjacentes,
envolvimento dos foramina intervertebrais C6-C7 e
C7-D1 esquerdos e compromisso das raizes C7 e C8
esquerdas. No seio da lesao expansiva encontra-se
area de natureza necrotico/quistica”. RNM toracica:
“Naregiao cervical latero-vertebral esquerda, identi-
ficamos massa com 39x46mm (...) Na dependéncia
de um arco costal inferior esquerdo, massa ovalada
que relacionamos com lesao expansiva provavel-
mente litica metastatica”. Cintigrafia osteoarticular:
“A coluna vertebral apresenta heterogeneidade na
distribuicao do radiofarmaco, com hiperatividade
na projecao de uma das primeiras vértebras dorsais,
D9, D11, L1 e L5. Na grelha costal, visualizam-se
focos de hipercaptacao na porcao lateral do 7° arco
costal esquerdo e na porcdo posterior do 1° e do 10°
arcos costais direitos”. TC craneo-encefalico: sem
alteracoes relevantes.

O caso foi discutido em consulta multidisciplinar
de decisao terapéutica onde foi considerada a indi-
cacdo para radioterapia (RT) paliativa. O doente foi
submetido a RT Externa sobre a coluna cervical até
completar a dose total de 30Gy com fotoes de 18MV
em fracoes de 3Gy/ciclo/dia.

O resultado anatomo-patolégico das biopsias pro-
venientes de 1) figado, 2) medula 6ssea e 3) partes
moles de regido cervical esquerda foi de amostras
com tecido de neoplasia que reinem as mesmas
caracteristicas morfologicas (Fig. 3): “na biopsia
hepatica, identifica-se neoplasia com morfologia
do hepatocito, tendo um padrio de crescimento
trabecular e tubular, destacando-se producao de
pigmento biliar. Estes aspetos sao comuns no carci-
noma hepatocelular de boa diferenciacao celular. Em
grande ampliacao pode-se observar a atipia nuclear,
a presenca de mitoses e a eosinofilia do citoplasma
no qual se observam corpos de Mallory e pigmento
biliar. Conclusdo: Carcinoma hepatocelular com
metastases 6sseas e medulares”.

O doente faleceu apds 44 dias de internamento
por progressao de doenca associada a infecao res-
piratoria nosocomial.

DISCUSSAO
O caso clinico que se apresenta ¢ representativo
de uma ocorréncia excepcional no que se refere a

etiologia do sindrome de Pancoast, visto tratar-se
de um carcinoma hepatocelular com envolvimento
toracico. A presenca de um hepatocarcinoma na
génese da SP tem sido descrito em escassos relatos
de casos em paises do Oriente,*® onde a prevaléncia
deste tumor é superior a registada na Europa.

As queixas que apresentava o doente associado
aos antecedentes patologicos recolhidos na historia
clinica fizeram pensar num primeiro momento estar-
mos perante uma disseccdo aneurismatica, situacao
que requer cuidados emergentes e que tinha de ser
descartada com a realizaciao de angio-TC. Contraria-
mente ao esperado, a imagiologia revelou a presenca
de uma massa tumoral no escavado supraclavicular,
o que associado a dorsalgia esquerda com irradiacao
para o membro superior esquerdo nos apontou para
um SP, chamou-nos também a atencdo a presenca
de uma formacao nodular num figado dismorfico.
A anatomia patologica acabaria por proporcionar o
diagnostico definitivo.

O CHC ¢ o mais frequente tumor de 6rgao solido
e tem uma elevada mortalidade, com taxas de so-
brevivéncia aos 5 anos inferiores a 10%;>° cerca de
80% dos CHC apresentam cirrose, estando muito
associados a infecao por virus da hepatite Be C. A in-
fecao a VHC estd presente em 30-50% dos CHC dos
Estados Unidos da América.” No caso apresentado,
o doente desconhecia o seu estado de infeccao ativa
pelo virus da hepatite C. A maioria dos doentes com
CHC apresentam-se com dor no quadrante superior
direito ou massa abdominal devido a presenca de
hepatomegalia, o que néo se verificou no nosso caso.

E passivel de discussio a valorizacdo da AFP, que
apesar de na maioria dos doentes com CHC se en-
contrar elevada (60-70%), nao é confirmatoria do
diagnostico,’ tal como neste doente; assim como a
elevacdo da $8-2 microglobulina, por se encontrar
elevada tanto em insuficiéncia renal, como em in-
fecoes virais, processos inflamatorios ou tumorais. '
Salientar também que a disseminacao extra-hepatica
do CHC ¢ frequente para o pulmao e ganglios re-
gionais, mas rara para os 0ssos. A sua incidéncia é
de apenas 2-20% e podem apresentar-se frequente-
mente com dor 6ssea como principal sintoma, sendo
unicas entre as metastases hematogénicas, uma vez
que podem ocorrer antes de qualquer manifestacao
clinica de CHC.

Existe suficiente literatura que sugere que o CHC
deve ser sempre considerado no diagnoéstico princi-
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Laminas de histologia coradas com hematoxilina-eosi-
na. A imagem (a) corresponde a fragmento de biopsia
hepatica com presenca de carcinoma hepatocelular bem
diferenciado com padrao de crescimento trabecular/tu-
bular, no canto inferior detalhe de citologia com produ-
cao de pigmento biliar e atipia nuclear (anisonucleose,
hipercromatose e nucléolos proeminentes). A imagem
(b) corresponde a biopsia de medula dssea e identifica-
-se agrupamento de células neoplasicas com morfologia
idéntica a observada na localizagao primaria, no canto
inferior detalhe de rolhao solto de pigmento biliar. Na
imagem (c), biopsia de tecidos moles, com presenca de
células neoplasicas com morfologia idéntica a obser-
vada na localizagao primaria e detalhe no canto inferior
com presenca de células neoplasicas de tipo epitelial,
com citoplasma eosinofilico, por vezes microvesicular,

e nucleos atipicos com nucléolos proeminentes; figuras
de mitose e producéo de pigmento biliar.

pal dos doentes que apresentam metdstases osseas,
com algumas descri¢oes de casos clinicos que su-
gerem que esta pode ser a primeira manifestacao
de CHC.OM12

O tratamento dos doentes com CHC depende
muito do estadio da doenca. Segundo a classificacao
de Barcelona-Clinic Liver Cancer, quando a doenca é
localizada, a principal opcéao terapéutica é a remo-
cao cirurgica do tumor. Em estadios intermédios
(A,B,C) existem varias opcdes terapéuticas como
o transplante hepatico, tratamento percutaneo,
quimioembolizacdo ou inibidores da angiogenese
(sorafenib). Em estadio terminal (D), onde se clas-
sifica 0 nosso doente, apenas se sugere tratamento
sintomatico.” No que diz respeito a metastizacao
ossea a RT podera ser uma op¢ao como terapéutica
analgésica.
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Em resumo, apresentamos um doente com tumor
de Pancoast cujo diagnostico histologico mostrou
tratar-se de um CHC com metastizacdo toracica.
Mesmo perante a raridade do diagnostico, sugere-se
que o CHC seja considerado no diagnostico diferen-
cial de doentes com metdstases 6sseas, assim como
naqueles que apresentem sindrome de Pancoast. B
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