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Urachal adenocarcinoma: a report of two cases
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resumo

O adenocarcinoma de Graco é uma neoplasia incomum associada a prognéstico reservado. Realiza-se
estudo clinico e anatomopatoldgico de dois casos de adenocarcinoma de Graco: um homem de 63
anos de idade que apresentou recidiva tumoral ap6s cistectomia parcial aberta e evolucao desfavoravel;
Bexiga e uma mulher de 55 anos, submetida a cistectomia parcial videolaparoscépica, que se encontra em
seguimento livre de recidiva.
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abstract
Urachal adenocarcinoma is an uncommon neoplasm associated with poor prognosis. A clinical and pathological | Adenacarcinoma
study of two cases of urachal adenocarcinoma is presented: a 63-year-old man with tumoral recurrence after
open partial cystectomy and unfavorable evolution; a 55-year-old woman who underwent laparoscopic partial

Urachus

cystectomy without recurrence in the follow up.

Introducao

Adenocarcinomas de bexiga sdo raros e represen-
tam 0,5% a 2% de todos os tumores malignos vesicais.
Classificam-se como primarios da bexiga (ou adenocar-
cinomas nao (raco), de traco ou lesdes metastaticas®
Compreendem menos de 0,5% dos tumores vesicais®
e correspondem a aproximadamente 10% de todos os
adenocarcinomas da bexiga‘?.

O primeiro caso descrito na literatura médica foi em
1863 por Hue e Jacquine, sendo mais tarde traduzido e
sumarizado por Sheldon et al.®.

Vesical tumour

Relato dos casos

Caso clinico 1

Paciente do sexo masculino, 63 anos de idade, com
queixa de hematdria macroscépica, dor suprapUbica
e sintomas irritativos do trato urinario inferior, como
urgeincontinéncia e nocturia. Ex-tabagista, hipertenso,
coronariopata e obesidade grau | (indice de massa cor-
poral [IMC] 32,6 kg/m2). Ao exame fisico apresentava-se
com abddémen globoso, flacido, indolor, sem visce-
romegalias; genitélia sem anormalidades; toque retal
com proéstata de aproximadamente 50 g, sem nédulos.
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Exames de tomografia computadorizada (TC) e ressonancia
nuclear magnética (RNM) de abdémen evidenciaram bexi-
ga de boa replecdo, de paredes espessadas e massa junto
a clpula vesical, em topografia de Graco, medindo 4,6 x
5 cm, com realce ao meio de contraste (Figura 1).
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Figura 1 - Bexiga de paredes espessadas e massa junto a ctpula vesical em
topografia de (raco (setas) com realce ao meio de contraste. Cortes axiais de TC
acima e sagitais de RNM abaixo

TC: tomografia computadorizada; RNM: ressonéncia nuclear magnética.

O paciente foi submetido a cistoscopia, que evidenciou
lesdo solida de aspecto indiferenciado, com cerca de 4 cm,
em clpula, meatos ureterais topicos e ejaculando urina
clara; restante da mucosa vesical livre de lesdes. Realizou-se
resseccao transuretral (RTU) da lesdo e o exame anatomo-
patolégico (AP) confirmou adenocarcinoma mucinoso;
citologia oncdtica urinaria negativa para células neoplasi-
cas. O paciente submeteu-se, ainda no pré-operatério, a
colonoscopia, sem alteracdes significativas.

Realizou-se cistectomia parcial aberta, com resseccéo
em bloco do draco, incluindo o umbigo, fascia posterior
do mdasculo retoabdominal, peritdnio adjacente, gordura
perivesical e linfadenectomia iliaco-obturatéria. O AP da
peca cirdrgica evidenciou adenocarcinoma mucinoso,
medindo 7,5 cm, infiltrando a parede muscular vesical e o
Graco até o tecido adiposo; linfonodos, margens cirdrgicas e
pele livres de comprometimento neoplasico; estadiamento
de Sheldon IlIA e Henly/Mayo II.

Nao foi indicado tratamento adjuvante para o paciente.
No seguimento pds-operatério, apds 12 meses da cirurgia,
em cistoscopia de controle, encontrou-se recidiva tumoral
em clpula e a biépsia confirmou tratar-se de adenocarci-
noma invasivo, moderadamente diferenciado. O individuo

foi, entdo, submetido a cistoprostatectomia radical, com
reconstrucdo urinaria incontinente a Bricker. O AP foi
conclusivo: adenocarcinoma mucinoso medindo 4 cm no
maior eixo, infiltrando toda a espessura da parede até o
tecido adiposo adjacente; infiltracdes angiolinfatica e peri-
neural ndo foram detectadas; margens, prostata e vesiculas
seminais estavam livres de comprometimento neoplasico.

O paciente apresentou evolugdo pds-operatéria insa-
tisfatoria (ndo considerada consequéncia direta do adeno-
carcinoma). Necessitou de reabordagens cirlrgicas para
correcéo de infarto segmentar mesentérico, fistula urinaria
e entérica. Evoluiu a 6bito.

Caso clinico 2

Paciente do sexo feminino, 55 anos de idade, com
histéria de hematdria macroscépica associada a infeccdo
do trato urinario. Ex-tabagista, hipertensa, sobrepeso (IMC
29,5 kg/m?). A ultrassonografia (US) evidenciou espessa-
mento em clpula e formacdo nodular de 3,2 x 2,4 x 2,8 cm,
vascularizada ao doppler. Submetida a cistoscopia e a RTU
de leséo vesical, de cerca de 4 cm, em clpula, vegetante,
papilifera e com franjas longas; citologia oncética urinéria
negativa para células neoplasicas.

Diagnéstico imunopatolégico com perfil imuno-his-
toquimico que favorecia carcinoma (painel imuno-histo-
quimico utilizado: Mx CK20 - 1:100 RA [Dako] - positivo;
MCK?7 - 1:100 RA [Invitrogen] - positivo; Mx CA125 - 1:50
RA [DBS] - negativo; Mx AE1/AE3 - 1:400 RA [Cell Marque]
- positivo) e sugeria pesquisar possiveis sitios primarios:
ovarios e bexiga.

Ap6s 45 dias, realizaram-se novos exames. Endoscopia
digestiva alta e US transvaginal sem alteracdes significativas.
TC de abdémen com imagem de massa tumoral sélida, de
5 x 4 cm, em clpula vesical. Foi, entdo, submetida a nova
RTU de bexiga, encontrando lesao sélida em clpula; restan-
te da mucosa vesical livre. O AP indicava adenocarcinoma
mucinoso com células em anel de sinete e camada muscular
infiltrada pela neoplasia (Figura 2). Sem evidéncias de
lesdes uroteliais.

Realizada a cistectomia parcial videolaparoscdpica, com
resseccao em bloco do Uraco, incluindo o umbigo, fascia
posterior do misculo retoabdominal, peritonio adjacente e
gordura perivesical. O AP mostrou adenocarcinoma muci-
noso, medindo 3 cm em seu maior eixo, invadindo o tecido
adiposo adventicial e margens; pele e tecido subcuténeo
livres de comprometimento neoplasico; estadiamento de
Sheldon IlIA e Henly/Mayo I.
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Figura 1 - Adenocarcinoma mucinoso com células em anel de sinete (HE, 400x)
HE: hematoxilina e eosina.

Seguimento tomogréfico e cistoscdpico, apds 12 meses,
nao mostrou recidiva tumoral. O servico de oncologia ndo
indicou quimioterapia adjuvante. Encontra-se em regime
de vigilancia ativa.

Discussao

O draco origina-se da cloaca fetal durante a quinta se-
mana e comunica o apice da bexiga fetal primitiva ao alan-
toide. E constituido de trés camadas: (i) luminal composta
de epitélio cuboide ou transicional; (ii) tecido conjuntivo
submucoso intermediario; e (i) camada muscular externa.
A partir do quarto més do desenvolvimento fetal normal,
a bexiga migra até a pelve e o limen do canal é, progres-
sivamente, obliterado. No adulto, normalmente, consiste
em um cordao fibroso, com 5 a 10 cm; ligamento umbilical
mediano, localizado entre a fdscia transversalis, e peritonio,
no espaco de Retzius(-?. Aut6psias em adultos mostram cer-
ca de 30% de presenca de [imen microscépico. Essa falha
de obliteracdo proporciona uma variedade de anomalias,
como Uraco patente, cisto de Uraco, diverticulo uracovesical
e a formacdo de neoplasias benignas e malignas®.

A despeito de a mucosa uracal ser composta por células
transicionais, o tipo histolégico neoplasico mais comum é
o adenocarcinoma mucinoso, fato que se deve a provével
metaplasia glandular do epitélio transicional, com subse-
quente malignizacdo® . Ou, como sugerem outros autores,
a origem glandular da neoplasia seria em razdo da origem
comum da bexiga e do reto, a partir da cloaca, e a inclusdo
no Uraco de mucosa entérica residual secretora de muco®.
Outros tipos histolégicos menos comuns sdo os carcinomas
uroteliais de células escamosas, de pequenas células e de
células em anel de sinete™.

Em comparagéo com adenocarcinomas néo Graco, 0s
adenocarcinomas de Uraco ocorrem em pacientes mais
jovens (idade média 56 versus 69 anos, p < 0,0001) e mu-
Iheres (45% versus 36%, p = 0,02). Sdo lesdes com menor
probabilidade de serem de alto grau (35% versus 66%,
p<0,001), mas com maior probabilidade de apresentarem
metéstase a distancia (30% versus 15%, p < 0,001)19.

Hematdria é o sintoma mais comum, presente em
cerca de 80% dos individuos. Dor suprapubica, sintomas
irritativos do trato urinario inferior, mucosuria, massa in-
fraumbilical palpavel e infeccdo do trato urinario também
podem ocorrer®.

Os dois principais tipos de sistemas de estadiamento
do tumor de Uraco sdo os de Sheldon® (Tabela 1) e
Henly® (Tabela 2). O estadiamento deste foi posterior-
mente modificado e simplificado pela clinica de Mayo®,
contudo, ambos os sistemas predizem mortalidade de
cancer especifica.

JELCIERN Classificacao de Sheldon®

Estadio Definicao
Estadio | Cancer de Uraco confinado a mucosa
. Cancer de Uraco com invasao confinada
Estadio Il ,
ao Uraco
. Cancer de draco local com extensao até
Estadio IlA )
a bexiga
. Cancer de Uraco local com extensao até
Estadio I11B .
a parede abdominal
. Cancer de Uraco local com extensao até
Estadio IlIC o
0 peritonio
. Cancer de Uraco local com extensao
Estadio I1ID . )
para outros drgaos, exceto bexiga
Estadio IVA Metastases para linfonodos
Estadio IVB Metastases para outros érgaos

JELIEWA Classificacdo de Henly /Mayo”

Estadio Definicao
. Cancer de draco confinado ao Uraco e a
Estadio | .
bexiga
. Cancer de Uraco além da parede
Estadio Il ! ba
muscular do draco e da bexiga
. Cancer de Uraco local com extensao
Estadio Ill .
para linfonodos
Cancer de Uraco local com extensao
Estadio IV para outros érgaos e linfonodos nao

regionais
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A remocéo cirlirgica é crucial para a sobrevivéncia e cura
de pacientes com doencga ndo metastatica. A cistectomia
parcial é, frequentemente, usada como técnica de eleicdo,
pois, comparativamente, os resultados a longo prazo nao
diferem entre cistectomia radical e parcial® ®. Todavia, a
questdo sobre qual ato cirirgico, se cistectomia parcial ou
radical é mais apropriada para doenca localizada, é dificil
de ser respondida em razao da raridade da patologia®.

As vias de acesso cirlirgico, aberta ou laparoscépica, tém
sido empregadas. A cistectomia parcial laparoscépica, em
individuos cuidadosamente selecionados, é uma opcéo de
terapia minimamente invasiva, factivel e segura para esses
pacientes®.

A adesdo aos principios cirGrgicos oncoldgicos, com
disseccdo pélvica ampliada, incluindo umbigo, tumor e
todo o Uraco, com margens negativas, cura a maioria dos
pacientes com carcinoma de Uraco localizado®.

As taxas de cura com cistectomia parcial oncoldgica
chegam a 70% nos tumores clinicamente localizados e
a 80% nos casos em que o tumor esta confinado a peca
cirlrgica®. Pacientes com doenca confinada a bexiga, ao
Graco e a gordura periuracal tém sobrevida, em cinco anos,
de 88%, ao passo que, nos casos em que existe invasao
da cavidade peritoneal, ndo hé sobrevida nesse periodo®.

Embora a maioria dos tumores de Uraco invada a bexi-
ga, eles sdo associados ao prognéstico ruim em razédo do
estadio avancado ao diagndstico e ao crescimento tumoral
extravesical, que favorece a recorréncia local e a metastase a
distancia®. Séries da literatura reportam taxas de sobrevida
livre de doenca, apds cirurgia, em cinco anos, de 11% a
55% para adenocarcinomas ndo Uraco e de 27% a 61%
para adenocarcinomas de traco( 4> 810,

Margem cirGrgica (odds ratio [OR] 4,7), alto grau (OR
3,6), linfonodo local positivo (OR 5,1), metastase ao diag-
néstico (OR 3,3), estadio tumoral avancado (OR 4,8) e falha
na umbilectomia (OR 3) foram associados a morte na analise
univariada (p > 0,05). Somente grau e margem tumoral fo-
ram significantes na analise multivariada e sdo considerados
os preditores mais significativos de sobrevida‘'- .

Nenhum beneficio quanto a sobrevida foi notado com
a linfadenectomia e terapias adjuvantes®. Contudo, para
outros autores a linfadenectomia parece ter valor prognds-
tico em pacientes selecionados. O status linfonodal torna-se
mais importante a medida que o efeito da quimioterapia
seja adquirido®. Cirurgia de salvacdo resultou em cura de
50% dos pacientes que apresentaram recorréncia local.
Nenhum tratamento efetivo foi identificado em individuos
com doenca metastatica®.
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