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Resumo

Os autores apresentam o caso clinico de um jovem de 23 anos,
com um quadro de perda ponderal, dor abdominal, febre e pos-
terior instalacdo de diarreia e vomitos. O doente foi internado
para esclarecimento etiologico. Ao exame objectivo salientava-se
um abdoémen distendido e doloroso com uma massa palpavel a
nivel epigastrico e hepatomegalia. Apds a realizacéo de varios
exames complementares de diagnéstico foi submetido a biopsia
da massa abdominal tendo-se concluido por carcimona hepatdide
do pancreas. Apds revisdo da literatura verificou-se a existéncia de
apenas 8 casos de carcinoma hepatdide do pancreas descritos.
Em seguida descreve-se o caso e faz-se uma breve revisdo da
literatura.
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CASO CLINICO

Apresenta-se o caso clinico de um individuo do sexo
masculino, 23 anos, raca caucasiana, empregado de
limpeza, aparentemente saudavel até Marco de 2004,
altura em que inicia um quadro de dor abdominal
intermitente, tipo moinha de intensidade moderada
no hipocondrio direito, perda ponderal progressiva
ndo quantificada, febre vespertina e sudorese noctur-
na. Em Maio do mesmo ano, verifica-se agravamento
do quadro com dor abdominal persistente, vomitos
alimentares e diarreia. O doente negava queixas de
outros orgaos ou sistemas.
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Abstract

The authors describe a case of a 23-years-old male presenting
weight loss, abdominal pain, fever and at a later stage, diarrhoea
and vomiting. The patient was admitted to clarify the aetiology. On
admission, a painful and distended abdomen with an epigastric
mass and hepatomegaly were observed. The diagnosis was rea-
ched after several tests, including abdominal mass biopsy with a
histological exam revealing a Hepatoid Carcinoma of the Pancreas.
After a literature review we just find 8 cases described of this
entity. We present the case and make a literature review about it,

Key woras: Hepatoid carcinoma, pancreas.

Objectivamente apresentava palidez muco-cutanea
acentuada, febre (38.5°C axilar), abdomen disten-
dido, timpanico, doloroso no hipocondrio direito
e epigastro, sendo que nesta localizacao palpava-se
uma massa dura, homogénea, aderente aos planos
profundos e hepatomegalia (3 cm abaixo do rebordo
costal, bordo rombo e superficie lisa). O restante
exame objectivo nao apresentava alteracoes. Perante
este quadro clinico direccionou-se a investigacao no
sentido das hipoteses de diagnostico mais provaveis:
doenca neoplasica ou doenca infecciosa.

Da avaliacdo laboratorial salientava-se uma anemia
normocitica normocromica (Hg— 5.1 g/dL), leucoci-
tose (30.900/mm?) com neutrofilia (75.5%), trombo-
citose (plaquetas: 504.000/pL); desidrogenase lactica
(496 U/L), fosfatase alcalina (306 U/L), VS (127 mm)
e PCR (22.3 mg/dL) elevadas. A o-fetoproteina e a
B2 microglobulina apresentavam valores normais e
as serologias virais e hemoculturas foram negativas.

Foi submetido a endoscopia digestiva alta que re-
velou pregas gastricas edemaciadas, histologicamente
compativel com edema focal da mucosa gastrica.

A ecografia abdominal demonstrou a presenca de
hepatomegalia de contornos bosselados, heterogénea
com lobo esquerdo muito aumentado por multiplas
formacoes nodulares dispersas, hipoecogénicas rela-
cionadas com provaveis nodulos secundarios; pan-
creas de dificil visualizacao principalmente ao nivel
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da cauda, de aspecto homogéneo; pequena lingueta
de liquido ascitico peri-esplénico; e no hipocondrio
esquerdo massa solida com cerca de 10 x 7.5 cm de
diametro que aparentava formar corpo com o con-
torno renal mas dificil de precisar a sua localizacao.

A TC toraco-abdominal que salientou: volumosa
hepatomegalia, com formacao nodular hipodensa no
segmento IV medindo cerca de 4 cm, e outras forma-
coes nodulares de menores dimensdes nos segmentos
IT e III relacionados com lesdes ocupando espaco
hipovasculares; volumosa esplenomegalia e adjacente
ao hilo esplénico e a cauda do pancreas uma volumosa
formacdo solida com extensao craneo-caudal (11 x9
cm) compativel com lesao neoformativa exofitica da
cauda do pancreas (Fig. 1).

A biopsia da lesao revelou tratar-se de um carcino-
ma cuja morfologia e perfil imunohistoquimico (posi-
tividade para as citoqueratinas 7, AE1/AE3, MNF 116,
ol antitripsina e CEA) era compativel com diferencia-
cao hepatoide. Atendendo ao tamanho e auséncia de
plano de clivagem da neoformacao com as estruturas
pancreaticas concluiu-se por carcinoma hepatoide do
pancreas. O doente foi enviado ao Instituto Portugueés
de Oncologia de Lisboa para eventual terapeutica
tendo iniciado um programa de quimioterapia com
carboplatina, paclitaxel e etoposido. O doente veio a
falecer 5 meses apos o diagnostico.

DISCUSSAO

Os carcinomas hepatoides sao considerados uma
nova categoria de tumores definidos como tumores
extra-hepaticos primdrios com caracteristicas mor-
fologicas, imunohistoquimicas e comportamento
semelhante ao carcinoma hepatocelular.!* O primeiro
caso foi descrito por Ishikuma et al, em 1985, num
tumor gastrico primario.'

Os carcinomas hepatoides também tém sido des-
critos noutras localizacdes nomeadamente no estdoma-
go (63%), esofago, ampola de Vater, colon, pulmao,
vesicula biliar, supra-renal, rim, bexiga, ovario, utero,
vagina e testiculo.’*

O caso descrito encontrava-se localizado no
pancreas, sendo que, apds uma revisao da literatura
verificamos a existéncia de apenas 8 casos de carcino-
ma hepatodide do pancreas descritos o que torna esta
entidade bastante rara.

O diagnéstico ¢é essencialmente morfologico e
imunohistoquimico.” A producao de o-fetoproteina
(AFP), de proteinas sintetizadas pelo figado, a positi-
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TC Abdominal onde € possivel observar auséncia plano
de clivagem entrea a massa e 0 pancreas.

vidade para o PAS (periodic acid-Schiff), a producao de
bilis e a deteccao de RNAm da albumina permite esta-
belecer a ligacao a linhagem hepatica. No entanto nao
é necessdria a presenca de todos estes produtos para o
diagnostico.”No caso descrito verificou-se auséncia de
producao de AFP mas o perfil imunohistoquimico e a
estrutura morfologica do carcinoma eram compativeis
com a diferenciacdo hepatdide do mesmo.

Nos tumores produtores de AFP, os niveis séricos
desta sao uteis no diagnostico e servem de marcadores
da evolucdo da doenca e da resposta a terapeutica.®

O prognostico do carcinoma hepatoide do pancreas
é reservado. Este comportamento foi consonante no
nosso doente que apenas sobreviveu 5 meses apos o
diagnostico. No entanto ndo existem casos suficientes
para estabelecer o prognostico com maior acuidade.
A agressividade desta neoplasia ¢ demonstrada pela
invasao linfatica e venosa mimetizando o compor-
tamento dos hepatocarcinomas.’ Esta agressividade
podera estar relacionada com o facto de produzirem
alfa-1-antitripsina (AAT) e/ou alfa-1-antiquimiotrip-
sina (ACT) que tém propriedades imunossupressoras
e inibidoras das proteases. ’

A diferenciacao hepatica pode surgir em qualquer
uma das principais células pancreaticas (acinar, ductal
e células dos ilheus). Aparentemente, estas possuem
genes hepaticos especificos, num estado reprimido
que serdo activados durante o processo de carcinogé-
nese expressando células com um fenétipo hepatico.



Esta teoria é sustentada pelo facto de o figado e o
pancreas derivarem da mesma camada germinativa
embrionaria. No entanto os carcinomas hepatoides
também surgem em orgaos de origem embrionaria
distinta.” Segundo um estudo realizado por Rao et al,
em modelos animais, este concluiu que o processo de
transdiferenciacao celular era possivel pela activacao
de genes quiescentes e consequente sintese de novos e
diferentes produtos génicos. Este facto permite assim
considerar que a diferenciacao hepatdide representa
uma capacidade das células em geral, que em deter-
minadas condicoes (por ex. a influéncia de carcino-
genios) sofrem uma diferenciacao multifenotipica
com preponderancia para as progenias proximas.”®

Conclui-se ressalvando que a relevancia deste caso
reside na sua raridade e na necessidade de o consi-
derar aquando do diagnostico diferencial de tumores
pancreaticos ou peri-pancredticos, particularmente se
tiverem AFP elevada.”'? H
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