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Resumo

Os autores apresentam o caso de uma doente internada por
episodio de hemorragia digestiva alta com origem num tu-
mor do estroma gastrointestinal (GIST).

Salientam o facto de se tratar de uma jovem e a importan-
cia da eco-endoscopia no diagnéstico e caracterizacio deste
tipo de tumores.

A propésito do caso clinico, fazem uma breve revisao do
tema.

Summary

The authors present a clinical case of a patient hospitalized
for acute upper gastrointestinal bleeding originating from
a gastrointestinal stromal tumour (GIST).

They highlight the young age of this female patient and the
relevance of endoscopic ultrasound both in diagnosis and in
characterization of these sorts of tumours.

This clinical case serves as a springboard for a short review
of the topic.
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INTRODUCAO

Os tumores do estroma gastrointestinal (GIST) sdo tu-
mores do mesénquima com origem a nivel da parede do
trato gastrointestinal, mesentério, epiplons e retroperito-
neu (1). Representam menos de 1% das neoplasias ma-
lignas gastrointestinais, diferenciando-se dos leiomio-
mas, leiomiossarcomas e outros tumores do mesé€nqui-
ma pela sua imunorreactividade para o antigénio
CD117, produto da expressao do KIT (um receptor com
actividade tirosina cinase) (1,2). A sua origem celular é
atribuida a célula intersticial de Cajal (3,4,5,6).

A exacta incidéncia dos GIST € desconhecida, estiman-
do-se que nos EUA se aproxime dos 5000-6000 novos
casos por ano (3,4).

A maioria dos doentes encontra-se entre a 5* e 7* década
de vida, parecendo haver um ligeiro predominio em in-
dividuos de sexo masculino (2).

Aproximadamente 10 a 30% destes doentes sdo assinto-
maticos. A presenca de uma massa abdominal, dor abdo-
minal ou hemorragia digestiva sdo as manifestacoes
clinicas mais comuns destes tumores (1,2).

O caso clinico apresentado refere-se a uma doente de 23
anos admitida por hemorragia digestiva alta (HDA), cu-
ja origem se verificou estar num tumor do estroma
gastrico.

CASO CLINICO

Doente do sexo feminino, de 23 anos, raca branca, in-
ternada por HDA sob a forma de melenas. Queixas dis-
pépticas prévias ndo investigadas. Toma recente de anti-
-inflamatérios ndo esteréides (AINE) apés cirurgia a
quisto pilonidal. Medicag¢do habitual com corticéides por
insuficiéncia supra-renal.

Exame objectivo sem alteracdes de relevo, a excepcao de
palidez cutaneo-mucosa.

Analiticamente apresentava sinais de anemia aguda
(Hb=7,54 g/dl).

Realizou endoscopia digestiva alta de urgéncia que re-
velou lesdo polipéide com base de implantagdo larga, ul-
cerada no topo, localizada a nivel da parede posterior do
corpo gdstrico, apresentando estigmas de hemorragia
recente (codgulo aderente), pelo que se procedeu a he-
mostase endoscdpica, com injeccdo de 5 cc de adrenali-
na diluida 1:10000 e 0,5 cc de alcool absoluto.
Efectuadas biopsias em controlo endoscépico posterior,
que se demonstraram negativas para lesdes neopldsicas.
A suspeita endoscépica de leiomioma ulcerado levou a
realizacdo de eco-endoscopia que mostrou, a nivel da
parede posterior do corpo géstrico, um tumor hipoeco-
génico na dependéncia da camada muscular, bem deli-
mitado e de estrutura heterogénea, medindo cerca de
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Figura 1 - Eco - EDA: tumor hipoecogénico na dependéncia da ca-
mada muscular, bem delimitado e de estrutura heterogénea,
medindo cerca de 25mm de didmetro.

25mm de diametro, sem aspectos invasivos das estrutu-
ras adjacentes ou de adenopatias peri-gastricas. Tendo-
-se concluido por provavel GIST (Figura 1).

O estadiamento por tomografia computorizada (TC) ab-
dominal confirmou auséncia de doeng¢a localmente in-
vasiva ou presenca de lesdes secunddrias.

A doente foi submetida a terapéutica cirtrgica, tendo
sido realizada uma gastrectomia linear posterior, com
resseccdo do tumor.

O estudo macroscépico da peca revelou um tumor com
3 cm de didmetro. Ao exame histolgico observou-se
uma neoplasia constituida por células de tamanho
médio, citoplasma claro eosinéfilo, nicleos arredonda-
dos, tipo epitelidide, a par de outras células mais fusi-

}:“.n-. e T T
1 W A N
A o xE : oy
L - -
= i - [T}
d e g .'_-"" - . L"
- g A .
i 2 ol T
Al i S | -
- = -
~ s B B w Ay
P el phy e L
i 4 -
. o, B !
1] J 1
3 ol =R bl LA
- . 3 . L e
; - e 1
- ' & 1 "
W ' # e
= AL ot i
- S 2 v i T o
T AR H i T
LI i = -
I Nl el §r L T
I " iy 2
L= i -
N o ey -.""_ L= .
ik & rAsl ¥ d Dy, S
A L ™~ L T
[} g and g o e i -
g by, M S "5."-'.
e P G o L
e I :
] o Ll | "‘"f. ik LS -
S F - (2 "*"'"
o B o Y o 1 L g
e - % N Ly [ D ¢ M |

Figura 2a - Histologia: H&E 40x - Neoplasia constituida por célu-
las de citoplasma claro eosinofilico, niicleos arredondados, tipo
epitelidide, a par de outras células mais fusiformes. Indice mitoti-
co é superior a 5 mitoses/50 H.P.F.
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formes, dispostas num padrdo de crescimento sélido. O
tumor dissociava as fibras musculares da tinica propria
e infiltrava e ulcerava a mucosa. Em profundidade inva-
dia a serosa ndo a ultrapassando. O indice mitético era
superior a 5 mitoses/50 H.P.F (High Power Fields). Apre-
sentava imunorreactividade para o CD117 e vimentina e
negatividade para a desmina, alfa-actina, proteina S 100 e
CD34. Concluiu-se, pois, tratar-se de um GIST (Figura 2).
Foi feito seguimento de 3 anos, com realizagdo de TC e
EDA de seis em seis meses, ndo tendo havido, até a pre-
sente data, recorréncia local ou manifestacdes a distncia
da doenga.

DISCUSSAO

O presente caso clinico diz respeito a uma entidade pou-
co frequente, que nos dltimos anos tem suscitado inte-
resse por parte da comunidade cientifica, dado revestir
particularidades e apresentar repercussdes clinicas im-
portantes, relacionadas nomeadamente, com o potencial
maligno reconhecido actualmente a todos os GIST.

Embora os GISTs sejam mais frequentes em doentes do
sexo masculino e com idades compreendidas entre a 5% e
7* décadas de vida, este caso refere-se a uma jovem com
23 anos, admitida no nosso Hospital por episédio de
HDA, com possiveis factores iatrogénicos para doenga
péptica (toma de corticéides e AINEs) e cuja EDA re-
velou uma lesdo submucosa, ulcerada e com estigmas
major de hemorragia recente. A hemorragia digestiva é
em cerca de 30% dos casos a forma de apresentagdo dos
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Figura 2b - CD 117 40x - Imunorreactividade para o KIT.
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GIST (2) e, neste caso particular, a toma de corticéides
e de AINE, pode ter contribuido, de forma directa, para
esta manifestacdo ao provocar ulceracdo da mucosa.
Contudo, ndo ha dados na literatura referentes a
frequéncia desta associagdo (7).

A localizacdo géstrica dos GIST, tal como no presente
caso clinico, é reconhecidamente a mais comum (60-
70%), seguida do intestino delgado (20-30%). Menos de
10% sao encontrados no eséfago, recto, célon, mesen-
tério, epiplon e retroperitoneu (1).

As biopsias endoscdpicas da lesdo gastrica ndo foram,
como nao sdo na maioria dos casos, conclusivas para o
diagnéstico, assumindo a eco-endoscopia um papel pri-
mordial no diagndstico e estadiamento loco-regional, ao
identificar um tumor hipoecogénico na dependéncia de
muscular prépria, bem delimitado, de estrutura hetero-
génea, medindo 2,5 cm e sem invasdo local ou ganglio-
nar, concluindo-se, por este meio complementar de diag-
ndstico, tratar-se de um provavel GIST.

A imagem eco-endoscdpica tipica de um GIST consiste
numa massa sélida, hipoecogénica, com origem na quar-
ta camada da parede gastrointestinal, isto € na muscular
prépria (8).

Os aspectos eco-endoscdpicos, permitiriam eventual-
mente identificar os tumores com maior risco de malig-
nidade, admitindo-se que o tamanho (mais de 30 a 40
mm) e a irregularidade dos bordos pudessem ser factores
preditivos daquela natureza. No entanto, muitos autores
consideram estes pardmetros insuficientes e faliveis, ha-
vendo necessidade de desenvolver critérios mais com-
plexos baseados na combinag@o de vérios aspectos eco-
endoscopicos, capazes de prever, com maior sensibilida-
de, o potencial maligno dos GISTs. Estes critérios passa-
riam pela associacdo de algumas das seguintes caracte-
risticas: tamanho do tumor, irregularidade dos bordos
extraluminais e luminais, eco-heterogeneidade, presencga
de espacos quisticos e existéncia de nédulos linfaticos
com mais de 10 mm. Nesta drea dois estudos pros-
pectivos de-monstraram resultados apenas moderada-
mente encorajadores (sensibilidade de 83-86% e especi-
ficidade de 76-80%) (8).

Relativamente ao caso em andlise, admitimos tratar-se
de um GIST localizado a parede géastrica, com potencial
de malignidade indeterminado, estando indicada ressec-
¢do cirdrgica (9).

A semelhanca dos critérios eco-endoscépicos, também
os critérios baseados na histologia, nem sempre se
revelam absolutamente fidveis na diferenciacdo entre
GIST benignos e malignos.
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Histologicamente, os GIST podem apresentar um padrao
fusocelular (70%), epitelidide (20%) ou misto (10%),
sendo este ultimo o tipo histoldgico do caso descrito. No
entanto, a relevancia, em termos progndsticos, destes
trés tipos histoldgicos mantém-se desconhecida (9).
Outros aspectos t€m sido apontados como factores de
progndstico, capazes de identificar os tumores com
maior risco de recidiva local ou de metéstases a distancia
e decorrentemente, com indicacdo para eventual
terapéutica adjuvante. Em 2001, uma conferéncia
multidisciplinar de consenso da National Institute of
Health, definiu como critérios morfolégicos para avaliar
o potencial maligno o tamanho do tumor e o nimero de
mitoses por SOHPF (1,10) (Quadro 1).

Mesmo estes critérios sdo questionados, uma vez que
tumores pequenos, mitoticamente inactivos, designados
como benignos, podem ocasionalmente metastizar (4).
Por este motivo, alguns autores recomendam ressecgao
cirdrgica de todos os GIST, mesmo aqueles classificados
de risco baixo ou intermédio (9,10).

Voltando ao caso clinico apresentado, histologicamente
confirmou-se a hipétese diagndstica de GIST ao ser
identificada imunorreactividade para o CD117, podendo
ser classificado como de risco intermédio (3 cm de
didmetro e mais de 5 mitoses/HPF).

Pelo exposto, e dado o potencial maligno de todos os
GIST, a resseccdo cirurgica foi totalmente justificada
como acto terapéutico potencialmente curativo.

De facto, a ressecc¢ao cirtrgica € o tratamento indicado
para estes tumores e o Unico que permite a cura. No caso
dos tumores do estroma irressecaveis, recorrentes ou
metastaticos, a FDA aprovou em 2002 o uso do Imatinib
ou STI571 (Glivec®), um inibidor especifico do KIT,
com resultados muito promissores nestas situagoes
(1,11), nas quais a radioterapia e a quimioterapia de-
monstraram um papel muito limitado (12).

Quadro 1 - Factores relacionados com o potencial de malignidade
dos GISTs

Risco Tamanho (cm) Mitoses/S0HPF
Muito baixo <2 <5
Baixo 2-5 <5
Intermédio <5 6-10
5-10 <5
>5 >5
Alto >10 Qualquer
Qualquer >10

HPF = high power fields
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E recomendado um seguimento a longo prazo, embora
ndo haja, até a presente data, recomendagdes especificas
relativas a melhor estratégia a adoptar (9). No caso em
questdo e com um seguimento de 3 anos, t€ém sido efec-
tuadas EDA e TC de 6 em 6 meses, sem evidéncia de re-
corréncia local ou de lesdes secunddrias a distancia.

Em suma, relata-se o caso clinico de uma jovem com
episédio de HDA com origem num GIST géstrico. Sa-
lienta-se o facto da idade de apresentacdo ser invulgar,
junto com a importancia da eco-endoscopia no diagnés-
tico e estadiamento loco-regional deste tipo de tumores.
Admitidos como neoplasias potencialmente malignas,
recomenda-se 0 seu tratamento cirdrgico, assim como
um seguimento a longo prazo.
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