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VIPoma pancreatico tratado com pancreatectomia distal
e preservacao esplénica com ligadura da artéria esplénica

Pancreatic VIPoma treated with distal pancreatectomy
and splenic preservation with ligature of splenic artery
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REsuMO

O VIPoma é um tumor neuroenddcrino de baixa malignida-
de derivado das células das ilhotas ndo-beta do pancreas,
apresenta incidéncia de 1:10.000.000 pessoas na popu-
lagdo e sua localizagdo mais comum € no corpo e cauda
do pancreas. Seu tratamento curativo € cirdrgico, sendo
geralmente realizada a pancreatectomia distal com esple-
nectomia. O caso relatado foi 0 de uma paciente do sexo
feminino, de 31 anos, diagnosticada com VIPoma pancre-
gtico. O tratamento realizado foi a pancreatectomia distal
com preservagéo esplénica e ligadura da artéria esplénica.
A preservacdo esplénica diminui @ morbidade periopera-
téria, sem prejudicar o resultado oncolégico nos tumores
de baixo grau de malignidade.

Unitermos: VIPoma, Tumores Neuroenddcrinos, Pancre-
atectomia Distal, Preservagdo Esplénica.

SUMMARY

VIPoma is a low grade malignancy neuroendocrine tumor
derived from non-beta pancreatic islet cells, it has an in-
cidence of 1:10.000.000 individuals in the general popu-
lation and its commoner location is in the body and tail of
the pancreas. The curative treatment is surgery, and distal
pancreatectomy with splenectomy is usually the employed
technique. The case reported was of a female patient, 31
years-old, diagnosed with pancreatic VIPoma. The chosen
treatment was distal pancreatectomy with splenic preser-
vation and ligature of the splenic artery. Splenic preserva-
tion reduces the perioperatory morbidity, with no prejudice
to the oncologic effect in the low grade malignancy tumors.

Keywords: VIPoma, Neuroendocrine Tumors, Distal Pan-
createctomy, Splenic Preservation.
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INTRODUCAO

Os tumores neuroenddcrinos representam cerca de 2%
das neoplasias do trato gastrointestinal e, apesar de
alguns serem funcionalmente inativos, eles normalmente
estdo correlacionados a importantes sindromes clinicas.'?

O tumor produtor de peptideo vasoativo intestinal (VIPo-
ma) do pancreas possui uma incidéncia estimada de 1
caso para cada 10.000.000 de pessoas. Em 1958, Verner
e Morrison descreveram a classica sindrome de diarreia
aquosa, hipocalemia e hipo ou acloridria derivada de tu-
mores enddcrinos pancreéaticos ndo-beta.®*

A maioria dos VIPomas é de tumores pancreéaticos espo-
radicos, mas cerca de 5% dos casos ocorrem no contexto
da neoplasia enddcrina multipla do tipo 1 (NEM-1). Ape-
sar da grande maioria se localizar no tecido pancreético,
cerca de 10% dos casos séo relatados no sistema nervoso
periférico, pulmdes, figado, célon e adrenais, normalmente
relatados em pacientes pediatricos.?>®

VIPomas pancredticos sdo normalmente lesdes solitérias,
assintomaticas, maiores de 3cm em seu maior didametro
e localizadas no corpo e cauda do 6rgdo (cerca de 75%).
A despeito de cerca de 60-80% dos VIPomas j& serem
metastaticos ao diagndéstico, geralmente apresentam cres-
cimento indolente, com uma longa taxa de sobrevida em
5a 10 anos.”®

O objetivo do artigo é apresentar o caso de paciente
do sexo feminino de 31 anos de idade portadora de um
VIPoma pancredtico de baixo grau submetida a pancrea-
tectomia distal com preservacéo esplénica.

ReLATO DE CASO

Uma paciente de 31 anos de idade, do sexo feminino, foi
admitida com quadro de diarreia aquosa cronica, profusa e
persistente (cerca de 10 episddios ao dia) nos Ultimos seis
meses. As dejecbes ndo apresentavam sangue ou muco,
porém eram acompanhadas de episddios de hiperemia
facial, sudorese e prurido difuso. A paciente negava uso
de laxativos, etilismo ou tabagismo, assim como néo referia
comorbidades, uso de medicamentos, cirurgias ou inter-
nacgdes prévias. O exame fisico ndo apresentava alteracdes
significativas.

COM LIGADURA DA ARTERIA ESPLENICA

Os exames laboratoriais evidenciaram hipocalemia severa
(K 2,3mEg/L), mas os marcadores tumorais, radiografia de
térax e demais exames se encontravam dentro dos limites
da normalidade. A tomografia computadorizada (TC) de
abdome, realizada sem contraste, em fungdo de histéria
prévia de alergia, evidenciou uma tumoracdo no corpo
e cauda pancredtico, de cerca de 5cm de didametro, sem
aparente acometimento de estruturas adjacentes. Nao ha-
via dilatac&o da darvore biliar, assim como n&o foram nota-
das lesbes secundarias.

A paciente foi submetida a laparotomia exploradora em
14/12/2009 durante a qual ndo foram notados implantes
em peritbnio parietal, omento maior, mesentério ou de-
mais estruturas. O tumor se encontrava na transigdo entre
0 corpo e cauda pancreéticos, com cerca de 8 cm de di-
ametro, sem invasdo do hilo esplénico ou linfadenopatia
peripancreéatica aparente, porém com invaséo grosseira da
artéria esplénica. O sistema venoso portal, incluindo a veia
esplénica, encontrava-se livre de doenca, sendo optado
pela pancreatectomia distal com preservacdo esplénica
(PDPE) e ressecgdo da artéria esplénica (procedimento
de Warshaw) (imagem 1).

Imagem 1: Peca ciriirgica. Seta fina - pancreas
seccionado. Seta grossa - lesdo aberta apds resseccéo.

A paciente evoluiu no pés-operatério com uma fistula pan-
credtica de baixo débito apds a retirada do dreno abdo-
minal que requereu apenas pungdo ecoguiada da colegdo.
No 18° dia do pds-operatério, a paciente ja apresentava
habito intestinal didrio, com fezes consistentes, ingesta
oral regularizada e normocalemia (K 4,5mEg/L). Ao longo
dos primeiros dias de pds-operatério, 0o baco encontra-
va-se aumentado (didmetro maximo 13,9cm), porém sem
areas isquémicas aparentemente.
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A paciente foi seguida semestralmente com exames clini-
cos, laboratoriais e de imagem, especialmente ultrassono-
grafia abdominal em funcéo da alergia ao meio de contras-
te da TC. Ap6s 30 meses da primeira cirurgia, intercorreu
com colelitiase sintomdtica, sendo submetida a colecistec-
tomia videolaparoscopica.

No sexto ano de acompanhamento, a paciente relatou em
consulta ambulatorial novos episédios de diarreia aquo-
sa (cerca de 3 episddios por dia nos ultimos 4 meses)
e hiperemia facial. O exame ultrassonogréfico evidenciou
figado aumentado com mudltiplas lesdes hiperecdicas, de
9 a 40 mm, achados inexistentes no exame de imagem do
ano anterior. A ressonancia magnética de abdome (RNM)
confirmou a presenca de lesdes hepéticas secundérias bi-
lobares, ovaladas, de 0,4 a 2,7cm, com sinal aumentado
em T2 e ligeiramente diminuido em T1. A paciente encon-
tra-se atualmente em avaliagdo para transplante hepatico.

Discussao

Os VIPomas sdo tumores raros, funcionantes ou ndo,
gue podem se manifestar através da classica sindrome de
Verner-Morrison, assim como taquicardia, hiperemia facial
e sudorese.

O VIP possui um efeito relaxante prolongado sobre a mus-
culatura lisa dos vasos sanguineos e do trato gastrointesti-
nal. Ademais, foi descrito a imunorreatividade do horménio
na pele humana, especialmente ao redor de glandulas su-
doriparas, arteriolas e mastdcitos, ocasionando a liberagéo
de histamina, explicando, assim, as manifestacdes cutane-
as dos tumores funcionantes.®

O diagndstico pré-operatério é firmado através de ma-
nifestagdes clinicas previamente descritas, assim como
exames de imagem, especialmente TC, RNM e tomografia
computadorizada com emissdo de pdésitrons (PET scan).

A confirmacdo diagndstica pré-operatéria pode ser feita
quando o nivel sérico do VIP excede 200pg/ml. A dosagem
sérica pré-operatéria da Cromogranina A é recomendada
diante da suspeita de tumor neuroenddcrino do pancreas.?

Histologicamente, estes tumores exibem padrdo comu-
mente sélido, formados por ninhos, corddes e trabéculas
de células epitelioides monomorficas, relativamente homo-
géneas, com moderada quantidade de citoplasma anfofi-
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lico, finamente granular, com nucleos redondos ou ovais,
de cromatina granular e nucléolos pouco proeminentes,
em meio a estroma coldgeno relativamente bem vasculari-
zado. Usualmente notam-se ninhos de células epitelioides
minimamente atipicas, homogéneas, em meio a estroma
fibrovascular delicado, sendo que mitoses ndo sdo fre-
quentes (imagens 2 e 3).

Imagem 2: Estudo histopatoldgico da peca cirirgica,
evidenciando ninhos de células epitelioides
minimamente atipicas, homogéneas, em meio a estroma
fibrovascular delicado (HE, 100x).

Imagem 3: Detalhe da Imagem 2 - notar granulosidade
delicada do citoplasma das células da neoplasia e
homogeneidade nuclear (HE, 400x).

N&o hé distincdo histopatoldgica entre tumores de topo-
grafias diferentes (e.g. pulmdo vs pancreas) ou em relagéo
a etiologia (NEM-1 vs esporadicos). Até mesmo tumores
benignos e malignos podem compartilhar aparéncia histo-
patoldgica similar. O comportamento bioldgico é dificil de
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prever com base na histopatologia apenas e, portanto, a
imunohistoquimica é uma ferramenta auxiliar fundamental
(imagem 4).

Imagem 4: Estudo de imunohistoquimica da peca
(anticorpo anti-VIP, Sigma (St. Louis, MO, EUA), 1:150,
200x).

A cirurgia é o Unico tratamento curativo para o VIPoma.
Nas lesdes em corpo e cauda do pancreas, a pancrea-
tectomia corpo-caudal com esplenectomia é o tratamento
padrdo. Entretanto, tém-se discutido que a indicagao libe-
ral de esplenectomia acarreta um aumento da morbidade
pds-operatoria, especialmente complicagdes infecciosas e
até mesmo aumento do risco de neoplasias. Sendo assim,
cada vez mais é preconizado que, quando factivel e sem
prejuizo oncoldgico, a preservacéo do bago pode ser con-
siderada.’®'" 1213

A somatostatina pode ser utilizada no pré e pés-operatério
precoce para controle sintomatico e hidroeletrolitico em
tumores funcionantes, assim como deve-se considerar a
colecistectomia profildtica, uma vez que o indice de litiase
biliar é alto nos usuérios desta droga.>'0.1"1

Por fim, na presenca de diarreia em pacientes de
meia-idade sem causa organica aparente, o diagnéstico
de VIPoma, apesar da raridade, deve ser lembrado. Em
fungdo da raridade, ndo existe servico cirirgico com larga
experiéncia e estudos randomizados prospectivos néo séo
possiveis. O tempo seguro de seguimento de pacientes
com resseccdes RO permanece incerto (os autores acre-
ditam que esse tempo deve ser superior a 10 anos). Tra-
tamento curativo € cirdrgico e a possibilidade de preser-
vacdo esplénica deve ser sempre aventada diante de seus
beneficios.

COM LIGADURA DA ARTERIA ESPLENICA
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