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INTRODUCAO

O sistema neuroendodcrino é composto por células endo-
crinas e neuronais que possuem particularidades semelhantes
e que expressam ao mesmo tempo, marcadores comuns e
secretam substancias como hormdnios, neurotransmissores
ou neuropeptideos. As caracteristicas dos tumores derivados
deste sistema dependem do seu sitio de origem, podendo ou
ndo secretar substancias funcionais. O principal sitio tumoral
¢ representado pelo trato gastrointestinal'.

O tumor neuroendécrino (TNE) foi relatado inicialmente
por Lubarsch, em 1888, onde ele foi responsavel por localizar
diversos tumores neuroendocrinos no ileo distal de 2 pacientes
através de autopsias. Neoplasias neuroenddcrinas (NNE) sdo
incomuns, retratando somente 0,49% de todos os tumores
malignos'.

O Surveillance, Epidemiology, and End Results (SEER),
em 2004, considerou que os TNE de reto possuiam taxas de
incidéncia de 0,86 por 100.000 habitantes, identificando 27%
do total dos TNE do trato gastrointestinal. A faixa etaria média
de diagnostico é de 56 anos, com auséncia de prevaléncia sig-
nificativa por género, raga e hereditariedade. Cerca de 50% dos
TNE de reto ndo possuem sintomas caracteristicos, levando ao
diagnostico com o auxilio de colonoscopias ou sigmoidoscopias
realizadas nas investigacdes de queixas intestinais inespecificas.

Os tumores do canal anal sdo lesdes raras cuja frequéncia
¢ de aproximadamente 1,5% das neoplasias do trato gastroin-
testinal. Em 47% dos casos, o tipo histologico predominante
¢ o cancer de células escamosas (CEC), seguido de carcinoma
cloacogénico e menos frequentemente melanoma ou adeno-
carcinoma mucinoso’.

Sabe-se que os tumores neuroenddcrinos sao originarios
das células de Kulchitsky ou cromafins que recobrem o epitélio
do trato respiratorio e digestivo. De forma caracteristica o vo-
cabulo “carcinoide” era utilizado para caracterizar os tumores
epiteliais do intestino que manifestavam estrutura relativamente
equivalente e com comportamento menos agressivo que os
carcinomas. Em 2000, observou-se que essa neoplasia possuia
diferengas morfoldgicas e biologicas, levando a OMS a aderir
umanova e atualizada classificacao alterando sua denominagao
para tumores neuroenddcrinos e carcinomas neuroendocrinos.
A distingao ocorria entre os tumores neuroendocrinos bem
diferenciados que revelavam, conforme classificacdo da OMS:
a) comportamento benigno ou potencial maligno incerto; b)
comportamento benigno com baixo grau de malignidade; c)
carcinomas neuroenddcrinos bem diferenciados com baixo
potencial maligno; d) carcinomas neuroenddcrinos pouco
diferenciados com alto potencial maligno®.

O presente trabalho tem o objetivo de apresentar um caso
de tumor neuroendocrino do canal anal, neoplasia rara, e elu-
cidar a importancia de seu diagndstico e terapéutica precoces®.

RELATO DO CASO

Homem de 35 anos procurou atendimento de urgéncia,
apresentando protrusao anal dolorosa que evoluiu para abcesso
perianal. Foirealizada drenagem simples com internag@o de dois
dias e liberado em antibioticoterapia ap6s procedimento. Apds
um ano, o abcesso apresentou recidiva, ocorrendo drenagem
espontanea com secre¢ao purulenta, sendo orientado tratamento
ambulatorial com antibioticos. Realizada retossigmoidoscopia
(Figura 1)) foi demonstrado adenocarcinoma bem diferenciado,
com lesao nodular anorretal. Ficou interrogado ser adenoma/
granuloma reacional de corpo estranho, tumor carcinoide,
adenocarcinoma, GIST.

FIGURA 1 - RETOSSIGMOIDOSCOPIA COM ADENOCAR-
CINOMA BEM DIFERENCIADO

Foram realizadas biopsias subcutaneas dessas lesoes. Os
resultados da primeira biopsia constataram adenocarcinoma
bem diferenciado e estudo imunoistoquimico revelou tumor
neuroenddcrino de baixo grau (NET G1 — OMS).

Devido anecessidade de segunda opinido, em decorréncia
do adenocarcinoma ndo se tratar de uma lesdo comumente en-
contrada no canal anal, foi realizada nova retossigmoidoscopia
com bidpsia. Teve como laudo: Adenocarcinoma sugerindo
origem neuroendocrina.

Foi entdo sugerida a realizagdo de ultrassonografia
endoscopica (Figura 2) para avaliar melhor a lesdo. O laudo
demonstrou um fragmento irregular de tecido roéseo claro, com
suspeita de tumor neuroenddcrino no canal anal.

O paciente retornou com uma primeira indicagdo de
cancer de reto com colostomia definitiva. Ele procurou uma
segunda opinido em consequéncia do resultado da lesdo e
por ser submucosa restrita a parte profunda da submucosa,
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optando por fazer ressec¢do transanal que foi realizada. O
anatomopatologico demonstrou suspeita de tumor neuro-
endocrino, com lesdo de submucosa que atinge até o ter¢o
profundo da submucosa e mucosa sem comprometimento da
camada muscular propria. Portanto, conclui-se que se tratava
de operagdo curativa.

FIGURA 2 - ULTRASSONOGRAFIA ENDOSCOPICA: LESAO
SUBEPITELIAL DE RETO COMPATIVEL COM TUMOR
NEUROENDOCRINO DE RETO (T2 N0)

Paciente segue com acompanhamento ambulatorial,
realizando exames de controle todos com normalidade.

DISCUSSAO

A palavra “neuroenddcrina” representa expressdo para
marcadores neurais em células neoplasicas, que contam com
caracteristicas e fendtipo enddcrino. A classificagdo da OMS,
em 2010, subdividiu as neoplasias neuroendocrinas (NNE) em
tumor neuroenddcrino (TNE) e carcinoma neuroendocrino
(CNE). O termo carcinoma ¢ empregado somente em casos
de neoplasias pouco diferenciadas de alto grau, ndao sendo
usando em tumores neuroendocrinos bem diferenciados que
metastatizam?®.

Os carcinomas mistos, constituido por, no minimo, 30%
de componente neuroenddcrino ou 30% de componente ndo

neuroendocrino sao classificados em particular como carcinoma
neuroenddcrino misto. Pelo fato dos tumores pequenos e com
baixa atipia nuclear (de aspecto benigno) serem capazes de
metastatizar, todos os TNE podem ser considerados poten-
cialmente malignos. O TNE se caracteriza como neoplasia
neuroendocrina bem diferenciada, constituida por células com
caracteristicas similares as das células endocrinas normais do
trato digestivo, expressando marcadores gerais de diferenciagdo
neuroenddcrina (comumente cromogranina A difuso e intenso
e sinaptofisina), de acordo com o sitio de origem, com atipia
nuclear entre leve e moderada ¢ baixo indice mitético (< 20
figuras mitoticas por 10 campos de grande aumento).

Os graus G1 e G2 sao estabelecidos em conformidade com
o indice de proliferagao e histologia. Essa estipulagdo engloba
as neoplasias que antes eram chamadas de “carcinoide”. Nao
se indica o emprego da palavra “carcinoide” em decorréncia
sua conotagdo benigna’.

Os tumores neuroendocrinos consistem em neoplasias
raras que representam 0,49% de todas as neoplasias malig-
nas. Trata-se de lesdo maligna com crescimento lento, que
se evidencia em homens, raga negra, com idade média de
55 anos, com frequente localizag@o no trato gastrointestinal,
principalmente no intestino delgado, e em até 40% as lesdes
sdo multicéntricas®.

Os tumores neuroendodcrinos anorretais sao produzidos a
partir das células enterocromafins. Seu acometimento no trato
gastrointestinal representa 64% dos casos, normalmente com
a maioria assintomaticos. Alguns tumores levam ao sangra-
mento retal, dor, tenesmo ¢ emagrecimento. Nao sdo capazes
de manifestar a sindrome carcinoide, ja que ndo produzem
serotonina. A possibilidade de metastases decorre do tamanho
tumoral, bem como do grau de mitose e do marcador KI167.
Quando os tumores ultrapassam 2 cm, ou se encontra entre 1
a2 cm, com invasdo da camada muscular propria, recomenda-
-se operagdo radical. A sobrevida apos cinco anos chega a
63%’. Os tumores neuroendocrinos anorretais demandam,
primariamente, tratamento cirurgico.
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