SINDROME DE ZOLLINGER-ELLISON

ZOLLINGER-ELLISON SYNDROME

| NTRODUGAO

Zollinger e Ellison, em 1955, publicaram trabalho
gue caracterizava o gastrinomae apresentavaahipotese de
umapancreatite endécrinaoriginériade hipersecrecdo gés-
trica e mltiplas Ulceras. Hoje, a enfermidade € definida
por hipergastrinemia devida a presenca de gastrinoma, le-
vando ao aumento da acidez gastrica, passando a ser cha-
mada de Sindrome de Zollinger-Ellison (SZE) 1.

O gastrinoma (tumor produtor de gastrina) estaloca-
lizado na maioria das vezes no pancreas, podendo existir
em outras localizagdes, como no duodeno 24, A hiperse-
crecdo de gastrina produz Ulceras pépticas, ma digestéo,
esofagite, duodenojejunite e/ou diarréia.

Em 20% dos casos a SZE esta rel acionada com neo-
plasiaendécrinamdltiplatipo | (NEM 1), que acompanha
namaioriadas vezes de hiperparatireiodismo (80%) 1 eem
algunsraros casos insulinomas, glucagomas, VIPomas ou
outrostumores 12, Além disso, em aproximadamente 20%
dos casos sao encontradas metastases a disténcia e a asso-
ciacdo com tumor carcindide, pela hipergastrinemia, tam-
bém é descrita 4.

Antesde 1970, agastrectomiatotal era o tratamento
de escolha para pacientes, porém acura pelaressec-
¢do do tumor raramente erarelatada®. O tratamento hoje é
feito com altas doses de bloqueadores da bomba de préton
(Omeprazol, Lanzoprazol, Pantoprazol) que conseguem
diminuir significativamente a hipersecrecdo de &cido. O
tratamento cirdrgico € indicado natentativa de exérese do
tumor quando consegue-se a visualizacdo do mesmo pela
tomografia computadorizada (TC) ou ressonancia magné-
tica(RM), porém o indice de curaémuito baixo, visto que,
além dos tumores serem de pegueno tamanho (em média
de 0,5 a 1,0cm), muitas vezes sdo mdltiplos ou estdo em
localizacdo de dificil acesso cirdrgico 34, O tratamento
cirdrgico é contra-indicado nos pacientes portadores de
NEM 1 e/ou metastases a distancia 124,
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Osautoresjustificam aapresentacdo do caso pelarari-
dade da sindrome (0,1 a 3 casos/'um milhao de pessoas)®.

RELATO DO CASO

M.N.S,, 49 anos, sexo feminino, solteira, catdlica,
monitorade centro infantil, natural e procedentedeLimei-
ra—SP.

Paciente com histériade antrectomiacom reconstru-
¢3o a Billroth |1 por Ulceras pépticas com intratabilidade
clinica, h& quatro anos, mantendo queixas dispépticas. A
esofagogastroduodenoscopia (EGD) ha trés anos eviden-
ciavalesdo ulcerada de boca anastomética com anatomo-
patol 6gico (AP) revelando borda de leséo ul cerada croni-
caeausénciade sinaisde malignidade. A ultra-sonografia
e atomografia computadori zada de abdome realizadas na
mesma época, achavam-se dentro dos limites da normali-
dade.

Ha trés anos submeteu-se a degastrectomia com re-
construcdo a'Y de Roux e vagotomia troncular. No intra-
operatdrio evidenciou-se Ulcera em anastomase gastroje-
junal perfurada e aderida ao peritdnio parietal em flanco
esquerdo. O AP dalesdo revelou Ulcera crénica em boca
anastomatica e ausénciade sinais de malignidade.

Através de acompanhamento ambulatorial, trés me-
ses apds acirurgia, apresentava-se emagrecida, descorada
++/4+, com melena ao toque retal. Foi submetida a nova
EGD que evidenciou orificio amplo, de aproximadamente
3cm de didmetro, adjacente a anastomose gastroentérica,
facilmente transposto pelo aparelho, chegando-se a cavi-
dade com contetido semelhante a fezes. Foi realizada, en-
t&o, a nova cirurgia para correcdo de fistula gastrojejuno-
cdlica, quando foi realizado gastrectomia total com
reconstrucéo aY de Roux e transversectomia com anasto-
mose término-terminal .

Hadois anos, ultra-sonografiaabdominal evidenciou
nédul os hepéti cos sugerindo metastases, sendo ent&o solici-
tada tomografia computadorizada de abdome que mostrou
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seis imagens nodulares hipodensas (metastases), também
observadas naressonanciamagnética (Figura 1A, 1B, 1C).

Paciente permaneceu um ano e mei 0 sem acompanha:
mento ambulatorial, retornando ha trés meses quando foi
realizadatomografiacomputadorizadacom microcortespara
pancreas com conclusdo de processo expansivo mal delimi-
tado na cauda pancredtica e nddulos hepéticos maltiplos,
com hipétese diagndstica de gastrinoma primitivo do pan-
creas com metéastases hepaticas (Figura 2A, 2B, 2C).

Solicitou-se gastrina sérica, com resultado de
1.532pg/ml (normal até 115pg/ml), o que, juntamente com
0 quadro clinico, histéria da paciente e os exames de ima-
gens realizados, definiu o diagnostico da sindrome.

A paciente, seis meses apos o diagnostico, encontra-
se em bom estado geral, assintomatica, com EGD eviden-
ciando gastrectomiatotal, sem outras alteracles, em trata-
mento medicamentoso com omeprazol 40mg/dia. N&o foi
optado por tratamento cirdrgico pelairressecabilidade das
metéastases hepédticas.

DI SCUSSAO

No presente trabal ho os autores apresentam um caso
de paciente portadora de Ul ceras pépticas com intratabili-
dadeclinica, apresentando recidivas mesmo apostratamen-
tos cirdrgicos. O diagnéstico de SZE foi aventado ap0s
guatro anos de acompanhamento, com tratamentos clini-
cosecirurgicos, o que também é relatado por Baser |. Hir-
chowitz, em trabalho publicado no The American Journal
of Gastroenterology 2.

Apesar daSZE ser consideradaumaenfermidaderara
(0,1-3 casos/um milhdo de pessoas), € provavel que exis-

tam mai s pacientes com asindrome, visto que o diagnésti-
co da mesma nem sempre € lembrado, e que exames en-
doscépicos e deimagem (TC e RM), namaioriadas vezes
ndo mostram alteragdes, devido ao diminuto tamanho dos
tumores e suas variadas localizagGes 3.

O diagndstico da SZE é caracterizado pelapresen-
cade Ul ceras pépticas multiplas, persistentes, com loca-
lizagOes atipicas, com complicagdes como sangramento
ou perfuracgéo e, em algumas ocasi des (como ho presen-
te caso), com fistulas gastroentéricas pds-gastrectomia.
Esofagite (50%), diarréia, ma absorcéo intestinal e per-
da de peso também costumam estar presentes. Os exa-
mes laboratoriais que justificam a sindrome séo a gas-
trina sérica elevada (> 115pg/ml) e a secre¢do de &cido
basal (> 15mEg/h ou maior do que mEg/h).

Antes de considerarmos uma ressec¢éo primaria do
gastrinoma, o paciente deve ser submetido a ultra-sono-
grafia e TC abdominal. Mesmo sem anatomopatol 6gico
comprobatério, a evidéncia clinica, juntamente com os
exames subsidiérios, define o diagndstico da sindrome.

A pesguisade NEM | sempre devera ser semprerea-
lizada, com dosagem do célcio sérico, uma vez que em
20% dos pacientes com SZE, o gastrinoma estd associado
aNEM | 3. Pacientes com NEM | e aqueles com metésta-
ses hepéti cas ou adistanciando sdo candidatosacirurgias.
Aproximadamente 50% dos gastrinomas sdo malignos 3%.

Nos pacientes em que a operagdo € indicada, o que
acorre em aproximadamente 10% dos casos, mesmo com
ultra-sonografia, angiografia pancredtica e TC intra-ope-
ratorios, ndo se consegue a localizacdo do tumor 1. Nos
casos onde a exérese do tumor é possivel, a sobrevida em
cinco anos é estimada em menos de 30% 5. O tratamento
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clinico consiste em altas doses de bloqueadores da bomba Ul ceras pépticas recorrentes e/ou localizagdes atipicas e

de préton, como o Omeprazol (20— 160mg/dia) ou Lanzo- nos quais a dosagem de gastrina séricaindicafortemen-
prazol (30 — 165mg/dia) ™. te apresenca da enfermidade, podendo direcionar ao di-
Osautores, apartir deste caso, concluem que, ape- agnostico da sindrome em menos tempo do que usual-
sar de rara, a SZE deve ser lembrada em pacientes com mente ocorre.
ABSTRACT

The authors report a 49 years old, female patient who have been operated on several times (antrectomy with
Billroth Il reconstruction, partial gastrectomy with troncular vagotomy and total gastrectomy) in thelast 5 years
for recurrent ulcer disease. Three months ago, an abdomen ultra sound was done showing multiples images that
suggested liver metastasis, which was confirmed by CT and RM. Two months ago, one new abdomen CT specifi-
cally to pancreas was done showing an expansive processin pancreas. Serial gastrine was 1532 pg/ml at thetime
(reference —until 115) and among clinical history and images exams Zollinger-Ellison Syndrome was suggested,
arare disease case.

Key Words:. Zollinger-Ellison syndrome; Gastrinoma.
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