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ECTOPIA PANCREATICA

SusanaOURO, FilipaTARE, LUuisMONIZ

RESUM O

A ectopiapancredtica (EP) consiste naexisténcia de tecido pancreético foradasualoca
lizac&o normal anivel do pancreas. Estapatologiarara, com umaincidénciaincerta, ocorre
mais frequentemente a nivel do estdmago, duodeno e jejuno. O pancreas ectopico cursa
normal mente de umaformaassintoméati ca, mas pode tornar-se clinicamente significativo
guando é alvo das mesmas complicagdes que afectam o pancreas normal — inflamagao,
hemorragia, obstrucéo da estrutura anatdmica onde estalocalizado e transformacéo ma-
ligna. Sendo asubmucosaalocalizac8o mais comum deste tipo de lesdo, aecoendoscopia
revela-se 0 exame mais Util nasua caracterizac&o; o diagndstico definitivo é, porém, histo-
[6gico. A resseccdo cirlrgica estaindicada nos casos sintoméaticos e quando hatransfor-
magdo maigna

A proposito de um caso clinico é apresentada uma revisdo tedrica sobre a EP fazendo a
abordagem da sua etiopatogénese, semiologia, modo de diagnostico e terapéutica, refe-
rindo as indicactes e opgles cirdrgicas no tratamento desta rara patol ogia.

PANCREATICECTOPIA

Pancreatic ectopia (PE) consists in the existence of pancreatic tissue outside itsusual ~ S.O., F.T., L.M.: Servicos de
location in the normal pancreas. This rare condition, with an uncertainincidence, occurs ~ CirurgiaGeral 1 e de Medicina

. .. . . Interna. Hospital de S. Fran-
most often in the stomach, duodenum and jejunum. The ectopic pancreas is usualy  cisco xavier (CHLO). Lishoa
asymptomatic but it may become clinically significant when it becomes affected with the
same kind of complications which affect the normal pancreas—inflammation, bleeding,  © 2011 CELOM
obstruction of the anatomic structure where it is located and malignant transformation.
Asthe most common site of thiskind of lesion is the submucosa, endoscopic ultrasono-
graphy is the most useful exam in its characterization; the final diagnosisis, however,
histological. Surgical resectionisindicated in symptomatic cases and when thereismalig-
nant transformation of the lesion.
In this article the author presents a clinical case of gastric PE and makes a theoretical
review about thisentity, its etiopathogenesi s, semiol ogy, method of diagnosisand therapy,
noting the indications and surgical options to treat this rare condition.
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CASOCLINICO

O presente caso clinico diz respeito a uma doente do
sexo feminino, de 49 anos, com antecedentesfamiliaresde
neoplasia (carcinoma pavimento-celular do esdfago) em
parente de primeiro grau, apresentando queixas com seis
meses de evolucdo de epigastralgia, pirose e enfartamento,
sem alteracBes ao exame objectivo. Para o estudo deste
quadro realiza uma endoscopia digestiva alta (EDA) que
revela lesdo subepitelial na parede géstrica anterior ao
nivel datransi¢do entre o corpo e o antro, de cercade 7 a
8 mm de didmetro (Figura 1), cujabidpsiatraduz gastrite
crénica ndo atrofica. A ecografia abdominal e andlises
(hemograma, leucograma, provas hepaticas e de funcéo
renal) revelam-senormais.

Fig. 1 — Imagem de EDA mostrando uma leséo subepitelial
localizada na parede gastrica anterior.

e :
Fig. 2 — Imagem de ecoendoscopia de lesdo subepitelial
gastrica, com origem na muscularis mucosae

Efectua uma ecoendoscopia que mostra areferida le-
s80 subepitelial daface anterior do antro, hipoecogénica,
ligeiramente heterogénea, de 9x9 mm e com origem namus-
cularismucosae (Figura2), compativel comtumor do estro-

~ estroma

magastrointestinal (gastrointestinal stromal tumor, GIST).
Apesar desta neoformac&o ndo apresentar critérios ima-
giolbgicos de suspeicéo de malignidade, é colocadaindi-
cacdo operatoria de resseccdo pela presenca de sintomas.

Pre-operatoriamente é feita marcacéo do tumor com
tintada China, visando asuaexcisdo por vialaparoscopica;
no entanto, por impossibilidade de localizacdo do mesmo
com esta via de abordagem, efectua-se conversdo para
laparotomiae gastrectomiaparcial atipica (em cunha) en-
globando a leséo.

O pos-operatdrio decorre sem intercorréncias, tendo a
doente alta hospitalar encaminhada para a consulta da
especiaidade. O estudo anatomopatol égico dapecaopera-
tériarevelaaexisténcia de proliferacdo ductular e acinar
nasubmucosa, com morfol ogiadetecido pancreético endo-
crino e exdcrino em suporte de estromafibrovascul ar, com-
pativel com ectopia pancredticaem regido antral gastrica
(Figura3).

Durante 0 seguimento em consultade CirurgiaGeral a
doente evidencia regressdo parcia das queixas dispépti-
cas, mantendo actual mente, aos seis meses de pos-operato-
rio, sintomas muito esporadicos de enfartamento ndo rela-
cionados com aingesta. A EDA de controlo n&o revela
alteractes de novo.

DISCUSSAO

A entidade clinica Pancreas Ectopico (PE), também
designada por péancreas heterotdpico, aberrante ou aces-
sorio, consiste em todo o tecido pancredtico encontrado
fora da sualocalizacdo normal e sem ligagcdo anatomica/
vascular com o 6rgéo ortotopico.

Descritapelaprimeiravez em 1727 por Jean Schultz, é
uma entidade relativamente rara com uma incidénciare-
portada de 0,5%-15% em autdpsias e de 1/500 cirurgias
abdominaisl12,

S0 propostas Vérias teorias explicativas da sua etio-
patogénese sendo a mais aceite a da migracéo do tecido
pancreético ao longo do tubo digestivo primitivo durante

Fig. 3 — Imagens dos cortes histoldgicos da lesdo subepitelial gastrica excisionada, revelando elementos de tecido
pancreatico exdcrino e enddcrino em suporte de estroma fibrovascular
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o crescimento longitudinal. AslocalizagBes maisfrequen-
tes deste tipo de lesdes s30 0 estdmago (25%-40%)2 7,
duodeno (17%-36,3%)’ ejejuno (15%-21,7%)7, que perfa-
zem 70%-90% de todos os casos reportadost-?; quando
no estdmago, |ocaliza-se preferencialmente no antro (85%-
95%)7 ao longo da grande curvatura® 4.

AslocalizagBes pouco usuais de PE incluem diverticulo
de Meckel (local maiscomum nas criangas), colon, apéndi-
ce, mesentério, mesocélon, grande epiploon, colédoco,
canal cistico, vesiculabiliar, figado, ligamento hepato-duo-
denal, ampolade Vater, papilado ducto pancredtico aces-
sorio, regido da pegquena curvatura géstrica, baco, hilo
esplénico e trompas de Falépio. Estdo também descritos
casos de PE anivel do es6fago, hérniado hiato, cicatriz e
corddo umbilical, brénquios e quistos broncogénicos,
pulmdes e mediastino®46.7:9.10. O PE esta ainda reporta-
do em teratomas maduros, particularmente nos de origem
medi astinicab.

Estaentidade é actual mente classificadaem quatro tipos:
tipo 1, tecido pancredtico tipico, com &cinos, ductoseilhéus
de Langerhans, similares aos encontrados no pancreas nor-
mal; tipo 2, composto apenas por ductos pancreéticos, de-
signado variante candicular; tipo 3, que apresenta unica
mente tecido acinar (pancreas exdcrino); e tipo 4, formado
somente por ilhéus de Langerhans (pancreas enddcrino)’.

No caso clinico apresentado o foco de PE encontrou-
seanivel daface anterior do antro géstrico, sendo compa-
tivel com a localizagéo preferencial desta patologia, e
hi stol ogi camente correspondeu ao subtipo 1.

Macroscopicamente as lesdes de PE caracterizam-se
em geral como nddul os redondos ou lobulados, bem cir-
Cunscritos, intramurai s ou SUbmucosos com mucosaintac-
ta. Pode, no entanto, encontrar-se umaul ceracéo ou umbi-
licagdo central, correspondente ao orificio de um ducto
pancredtico rudimentar24-6, Em termos microscopicos os
focos de PE, em particular no estdbmago, encontram-se a
nivel dasubmucosaem 73%-75% dos casos, damuscularis
propriaem 17%, dasubserosaem 10%, estendendo-se ao
longo das trés camadas em alguns doentes”.

A maior parte dos doentes com esta patol ogianéo apre-
senta sintomas, sendo a anomalia descoberta acidental-
mente em exames i magi ol 6gicos ou no contexto de cirur-
gia por outra patologia. Quando sintométicos, apresen-
tam genericamente queixas dispépticasinespecificas: dor
ou desconforto abdominal, maioritariamente no epigastro
(45,5%-77% e 12% dos doentes, respectivamente)1:2457.9,
enfartamento (30% dos doentes)®, nduseas e vomitos
(9,6%-10,5% dos doentes)Z9:11, pirose, eructacéo e disten-
s30 abdominal®. De todos estes sintomas, a dor & 0 mais
frequente e o mais sugestivo deste tipo de lesdes.

No PE podem ocorrer todos 0s processos patol 6gicos
gue acometem o tecido pancredtico ortotépico: inflama-
¢80 com pancreatite aguda (11%) ou cronica, abcesso (2%)
ou pseudoquisto (20%)23.7:810.12: hroducio enzimética
com ulceragdo da mucosa suprajacente e hemorragia di-
gestiva(2,8%-8%)3"2; obstrucio anivel daéreaanatomi-
ca onde se localiza (obstrucdo ao esvaziamento gastrico
[12%], ictericiaobstrutiva[22%], intussuspeccéo [38%] e
obstrucéo intestinal)3*7:9; desenvolvimento de tumores
enddcrinos benignos produtores de hormonas (27%), no-
meadamente i nsulinoma (originando hipoglicémias), gas-
trinoma (com doenga ul cerosa pépticagraverecidivante e
Sindrome de Zollinger-Ellison), tumor secretor de hormona
de crescimento (levando aacromegalia) e VIPoma (condi-
cionando a ocorréncia de diarreias secretorias)®6912; e
aindadegenerescénciamaligna (12,7%)2% 781112 sendo o
adenocarcinomaaformamais frequente®9. Nos raros ca-
sos descritos de transformag&o maligna, esta verifica-se
preferencialmente em localizagdo gastrica, nostumoresde
mai ores dimensdes e em individuos maisjovens.

O PE apresenta diagndstico diferencial com todos os
tumores submucosos (nomeadamente leiomioma, GIST —
gastrointestinal stromal tumor —, GANT — gastrointesti-
nal autonomic nervous tumor — e lipoma), tumores poli-
poides e neopl asias metastéaticas>*° "2, No caso apresen-
tado o sintoma predominante foi a epigastralgia, que se
acompanhou de enfartamento e pirose. Esta lesdo reve-
lou-se submucosa e ecoendoscopicamente compativel
comumGIST.

Do ponto de vistado exame objectivo, o PE ndo sefaz
acompanhar de sinais clinicos especificos exceptuando
nas situacdes de complicacdo associadas a hemorragia
digestiva, ulceragdo, obstrucdo e malignizagdo. O diagnos-
tico pré-operatério é de dificil realizagdo uma vez que a
maioria dos doentes se apresenta assintomatica e a sin-
tomatologia, quando presente, € inespecifica. Pode, no
entanto, recorrer-se a realizagdo de alguns exames com-
plementares que permitem aumentar o grau de suspeicéo
quanto ao diagndstico desta entidade.

A radiografia contrastada esdfago-duodenal pode fa-
zer um diagnostico presumptivo de PE ao evidenciar de-
feitos de preenchimento arredondados com uma inden-
tacdo central, e com eventual entrada de contraste nas
estruturas ductai s rudimentares; este exame tem umasen-
sibilidade de 87,5% e umaespecificidadede 71,4%’. A EDA
tem como papel primordia adiferenciagdo com outras pato-
logias comuns, como a Ulcera péptica ou o adenocarci-
noma. O achado mais frequente € um nddulo submucoso
debaselargacom umaumbilicacdo centra tipica, recoberto
por mucosanormal ou ulcerada. Por serem muito superfi-
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ciais, as hiopsias sao frequentemente ndo diagnosti-
cas347.9.

O principa exame complementar parao diagnéstico de
PE é aecoendoscopia, aqual forneceinformagéo quanto a
localizagéo do tumor, permite o diagndstico diferencial com
outras |esdes submucosas e possibilita ainda arealizagéo
de citologia por agulhafina ecoguiada, obtendo amostras
teciduais em profundidade e uma sensibilidade de 80%-
100%1°. Ecoendoscopicamente o PE caracteriza-se por
apresentar margensindistintas, aparéncia heterogéneacom
predominio de areas hipoecogénicas, localizagéo a nivel
dasubmucosae/ou muscularis prépria e &reaanecogénica
justa-lesional.A tomografiacomputorizada (TC) constitui
apenas um suplemento no diagnéstico de PE, visto os
achados serem geralmente inespecificos.

L aboratorialmente, perante umaEP poderaverificar-se
elevacdo da amilasémia, principalmente se associada a
obstrucao, inflamaco ou hemorragiab. O diagndstico de-
finitivo de ectopia pancredtica é histol gico.

A abordagem terapéuticaperante umal dePEesta
dependente da presenca ou auséncia de sintomas e da
incerteza quanto a existéncia de malignidade. Assim, nos
doentes sintométi cos, com lesdes de dimenso superior a
3 cm, com um diagndstico incerto ou perante asuspeitade
malignidade, aresseccao é aopgdo recomendadal 23712,
N&o é consensual, no entanto, a indicagdo de resseccéo
versus tratamento conservador com vigilancia periddica
nas |esdes assintomaticas, menores que 2 cm ou quando
incidentalomas em contexto de cirurgia por outras pato-
|ogias ou na sequéncia de exames complementares.

A ressec¢do do PE pode ser efectuada por via endos-
copicaou cirdrgica. A via endoscépica esta indicada nas
|esbes de pequenas dimensdes (< 2 cm), pedunculadas e
naslesBes superficiais. A ressec¢ao cirdrgicaestaindicada
nas|esbes mais profundas, de maiores dimensdes e quan-
do aexérese endoscopica € ineficaz.

Ostumores localizados na parede géstrica anterior ou
em &reas acessivels da parede posterior podem ser resse-
cados eficazmente através de uma excisdo em cunha por
vialaparoscopica, de abordagem minimamenteinvasiva®.
Ostumores posterioresimplicam arealizago de gastrosto-
miaanterior, com identificac&o dalesdo, seguidade ressec-
¢80 transgéstrica®. Outros procedimentos cirtirgi cos a.con-
siderar perante umalesdo de PE de maiores dimensdes ou
suspeitade malignidade incluem aressecgéo gastricacom
margem oncoldgica de seguranca através de resseccdo
atipica em cunha, antrectomia, gastrectomia subtotal ou
mesmo total; os casos de PE evidenciando complicactes
obstrutivas, ulcerosas ou hemorrégicas poderdo necessi-
tar também de procedimentos de resseccéo.
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No caso apresentado, tratando-se de umalesdo naface
anterior gastrica, foi realizadamarcacéo pré-operatoriaen-
doscopica com vista a sua excisao por vialaparoscopica;
no entanto, no intra-operatério, por impossibilidade de
deteccdo damesma, optou-se pelaconversdo erealizagdo
dagastrectomiaparcial atipicaem cunha.

As lesBes benignas de tecido pancredtico ectdpico
tém um bom prognéstico, havendo geralmente umaresol u-
¢do compl eta da sintomatol ogia di spéptica apos a ressec-
¢ao do tumor. Nos casos de degenerescéncia maligna do
PE, 0 prognostico parece ser melhor do que no pancreas
ortotopico (sobrevida reportada de 32% aos dois anos).

CONCLUSAO

A existéncia de um tecido pancredtico ectopico deve
ser sempre considerada na presenga de um tumor gastrin-
testinal submucoso, sobretudo géstrico, e de sintomato-
logia dispéptica, nomeadamente dor epigastrica. Perante
estasuspeita, aecoendoscopiacomplementada com citolo-
giapor agulhafinaecoguiadadalesdo permitefazer o seu
diagndstico etiol 6gico. Embora raras, a possibilidade de
transformag&o maligna deste tecido ectdpico, juntamente
com aexisténciade sintomas, constituem aprincipal indica-
céo para resseccdo. E controversa, contudo, a conduta
terapéutica perante tumores de pequenas dimensdes e
assintomaticos. Quando esta lesdo é benigna, o seu prog-
nostico é favorével.
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