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INTRODUCAO

sdo tumores malignos mal diferenciados que

podem afetar o estdmago e o célon, mas muito
raramente ocorrem em outros o6rgdos digestivos'?. Embora
SCR colangiocarcinomas de ductos biliares distais tém sido
muito raramente reportados?*’, aqui relata-se a primeira
ocorréncia de um SRC colangiocarcinoma hilar.

RELATO DO CASO

Carcinomas de célula de anel de sinete (SRC)

Mulher de 66 anos caucasiana foi admitida com histéria
de40diasdefadiga, anorexia, ictericia, prurido e fezes claras.Ela
foi submetida a drenagem percutanea transhepatica externa
e tinha sido tratada de colangite com antibiéticos. Nao tinha
massas palpaveis, e seu histérico médico era normal. Enzimas
hepaticas e bilirrubina total estavam ligeiramente elevadas,
e CBC foi normal. Tomografia computadorizada abdominal
mostrou um tumor de 4,0x0,5 cm na confluéncia dos ductos
biliares hepaticos direito e esquerdo, com dilatagdo intra-
hepatica moderada. Também foi revelado tumor de 2 cm no
rim esquerdo, negativo para metastases.

Foi realizada laparotomia que revelou massa endurecida
envolvendo o ducto biliar comum acima da implantacao
do ducto cistico até a confluéncia dos ductos hepaticos.
Foi entdo levada a cabo resseccdo da via biliar a partir da
porcao supraduodenal do ducto biliar comum em 2 cm para a
direita e esquerda nos ductos hepaticos, com linfadenectomia
regional en-bloc. A alca jejunal em Y-de-Roux foi levada para
o hilo hepatico e ductos direito, esquerdo e caudado foram
anastomosados em uma Unica alga jejunal.

Exame macroscopico do tumor do ducto biliar revelou
peca de 5.5x0.8cm com tumor firme e esquirroso localizado
na confluéncia dos ductos hepaticos (tumor Klatskin) que
tinha limen estreitado, mas célculos ou muco. A vesicula biliar
ndo tinha calculos ou espessamento de parede.

Relatorio da patologia revelou colangiocarcinoma hilar SRC
pouco diferenciado (UICC TANOMO) com margens proximal e distal
livres e microscopicamente focalmente e circunferenciais positivas
(Figura 1). Linfonodos ressecados ndo tinham metastases.
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FIGURA 1 - Anélise histolégica: tumor do ducto biliar com
células em anel de sinete (hematoxilina-eosina,
x200); exame histoldgico do tumor revelou
crescimento sélido e infiltrativo por células
tumorais pleomérficas indiferenciadas com
morfologia de anel de sinete

A imunoistoquimica confirmou a origem SRC biliar do
cancer (Figura 2A, 2B e 2C).

FIGURA 2 - Células em anel de sinete coradas para (A) CK19,
(x 200); (B) CKO7, (x 200); (C) CAM5.2, (x 200)

Como a bidpsia de congelamento intra-operatéria do
tumor do rim esquerdo foi sugestiva de angiomyolipoma, ndo
foi realizada a nefrectomia naquele momento.

O pobs-operatério foi complicado por deiscéncia biliar,
e a paciente recebeu alta hospitalar no 27° dia de pos-
operatério. Como o relatério de patologia definitiva para
o tumor renal revelou carcinoma renal de células claras,
a paciente foi submetida a nefrectomia radical esquerda
depois de completamente recuperada da primeira operacao.
Relatério de patologia confirmou o diagnostico de carcinoma
de células renais com margens livres. Curso pos-operatério
transcorreu sem intercorréncias. No entanto, a paciente
morreu de recorréncia local de carcinoma SRC 15 meses ap6s
a primeira operacao.

DISCUSSAO

Trés casos anteriores de SRCC biliares priméarios que
tinham sido relatados na literatura de lingua inglés, consistiam
em SRCCs de ducto biliar distal que ocorrem em patientes
asiaticos?*’. Dois deles foram submetidos a resseccdo cirdrgica
do tumor primério (pancreaticoduodenectomia). Nenhum
deles era colangiocarcinoma hilar (tumor Klatskin). Assim,
com o melhor de nosso conhecimento, este é o primeiro relato
de um SRC colangiocarcinoma hilar em anel de sinete. E fato
relevante, pois colangiocarcinomas hilares tém prognéstico
pior do que os do ducto biliar distal, sendo geralmente mais
agressivas e menos passiveis de resseccdo cirdrgica. Alémdisso,
o tratamento cirdrgico utilizado para colangiocarcinoma hilar
(resseccdo do ducto biliar com anastomoses bilioentérica) é
diferente da utilizada para os canceres mais baixos do ducto
biliar (pancreaticoduodenectomia).

Embora fatores de risco para colangiocarcinoma

ABCD Arq Bras Cir Dig 2015;28(2):148-153



incluem colangite esclerosante primaria, malformacgdes
congénitas das vias biliares, doenca hepéatica e parasitarias,
e hepatolitiase, nenhum deles estava presente no caso aqui
relatado. Este é o primeiro relato da ocorréncia de cancer SRC
do ducto biliar no ocidente, e isso pode ser relevante, uma
vez colangiocarcinomas no oriente possuem epidemiologia
e etiologia diversas dos tumores biliares que ocorrem nos
paises ocidentais. A maior incidéncia de colangiocarcinoma
no oriente tem sido amplamente acreditada a colonizacao
no figado pelo Opisthorchis viverrini e Clonorchis sinensis,
vermes do figado que podem induzir altera¢des inflamatérias
na arvore biliar e sdo endémicas nos paises asiaticos.

Embora se possa supor que SCR colangiocarcinomas
hilares iriam surgir na mucosa ectdpica ou metaplastica
gastrica®, nenhuma evidéncia da mucosa gastrica foi
encontrada na peca cirtrgica do caso aqui relatado. Também
tem sido demonstrado que o epitélio do ducto biliar
pode ser submetido a hiperplasia-metaplasia-displasia-
carcinoma de sequéncia semelhante ao do tipo intestinal dos
adenocarcinomas gastricos. No entanto, ndo ha evidéncias
para esta sequéncia ter acometido o presente processo. Na
verdade, carcinomas SRC biliares sdo tumores agressivos mal
diferenciadas que podem surgir de novo, como é pensado
ocorrer em SRC de carcinomas gastricos.

Como aconteceu no presente caso, a maioria dos
colangiocarcinomas compartilham expressao de marcadores
de células progenitoras, tal como CK7 e CK19. Assim, sugere-
se que colangiocarcinomas sdo tumores monoclonais que
podem surgir de células-tronco hepatobiliares pluripotentes®.

Outro achado raro no caso aqui apresentado é a
associacdo entre colangiocarcinoma e cancer renal de células
claras®®. Apesar da obstrucdo do ducto biliar poder ter sido
atribuida a ocorréncia de uma metastase biliar de carcinoma
de células renais?, a andlise imunoistoquimica confirmou a
origem epitelial biliar neste caso (positividade para CK19,
CK07, CAM 5.2 e AE1 + AE3)®. Carcinomas renais de células
claras normalmente ndo marcam para todos estes marcadores.
Embora Levy et al.® tenham descrito a ocorréncia simultanea
de colangiocarcinoma intra-hepatica e renal esquerdo de um
paciente no uso a longo prazo de metotrexato, ndo houve
utilizacdo cronica anterior de qualquer medicacdo neste caso.
Assim, a associacdo de carcinoma de célula renal, com tumor
de Klatskin SRC é suscetivel de ser fortuita neste caso.

Colangiocarcinoma é tumor maligno agressivo e é
possivel que a presenca de células em anel de sinete poderia
conferir agressividade adicional para ele. Mais estudos serdo
necessarios para confirmar ou refutar essa hipotese.
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INTRODUCAO

cancer gastrico configura entre as cinco

O neoplasias mais prevalentes no Brasil. Para o ano

de 2014, segundo dados do Instituto Nacional

do Cancer (INCA), foram esperados 20.390 casos novos com
13.328 mortes pela doenca®.

Apesar da identificacdo de fatores de risco para a
ocorréncia da neoplasia?, aproximadamente 80% dos casos sdo
esporadicosendoassociadosafatoresderisco.Menosfrequente
ainda, sdo os casos hereditarios e associados a mutagdo do
gene CDH 1, determinando a ocorréncia da Sindrome do
Cancer Gastrico Hereditario Difuso. Ela corresponde até 3% dos
casos de neoplasias gastricas diagnosticadas’*°.

Pacientes portadores de mutacdo do gene CDH1 tém
apresentado neoplasias gastricas com progndstico mais
adverso, como a presenca de células em anel de sinete,
tumores pouco diferenciados e padrédo histologico difuso,
tornando também importante a identificacdo de familias
portadoras de alteracdes cromossémicas do gene e
determinantes da sindrome para permitir o diagndstico mais
precoce e o tratamento preventivo’.

Quanto ao tratamento cirlrgico do cancer gastrico
hereditarioounao, alaparoscopiatémdemonstradoresultados
oncolégicos semelhantes a abordagem laparotémica, além
de menor morbidade, com os pacientes retornando mais
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