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Tumor carcinoide do rim. Relato de caso

e revisao da literatura™

Carcinoid tumor of the kidney. Report of a case
and literature review
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Resumo

A ocorréncia do tumor carcindide primdrio do rim € muita rara, com aproximadamente 37
casos relatados na literatura. O presente trabalho relata um caso deste tumor ocorrido em
uma paciente de 54 anos de idade, que procurou o Hospital para tratamento de um sarcoma
de partes moles. Durante a investiga¢@o houve o achado incidental de um tumor renal e a
paciente foi submetida a nefrectomia radical. O estudo morfol6gico e imuno-histoquimico
mostraram tratar-se de um tumor carcindide cldssico. A paciente estd bem, sem sinais de
doenca, cinco anos apds a cirurgia. Uma breve revisao da literatura é apresentada.

Palavras-chave: carcinéide renal

Abstract

Carcinoid tumor of the kidney is extremely rare and its diagnosis may puzzle physicians
and pathologists. The case of a 54-year-old female patient with an incidental finding of
renal carcinoid tumor is presented and literature is reviewed. The patient underwent a
radical nephrectomy with lymphadenectomy, and there are no signs of active disease in a
S-year follow-up.
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Introducao

Tumores carcinéides primdrios do rim sdo
infreqiientes. Sdo neoplasias de origem neu-
roenddcrina, mas a célula de origem no rim
¢ ainda motivo de especulag@o. O primeiro
caso foi descrito em 1966 por Resnick",
sendo que desde entdio aproximadamente
outros 37 casos foram relatados'? . Sdo nor-
malmente neoplasias de adultos, sem predi-
legdo por sexo, e a sintomatologia pode es-

tar associada a massa tumoral, a producio
de peptideos ou a doenca pode mesmo ser
assintomdtica. Seu comportamento € incer-
to, sendo que cerca de 30% dos casos rela-
tados apresentaram metdstases dsseas du-
rante asuaevolucio, adespeito dahistologia
do tumor.

Apresenta-se o caso de uma mulher de 54
anos de idade que foi submetida a investiga-
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¢do diagndstica para massatumoral inguinal
e aultra-sonografia abdominal detectou um
tumor renal. O estudo morfolégico e imuno-
histoquimico mostrou tratar-se de um tu-
mor carcindide cldssico.

Relato do caso
Mulher de 54 anos, branca procurou o Hos-
pital com queixa de massa tumoral na re-
gido inguinal esquerda, cuja biépsia inci-
sional mostrou tratar-se de lipossarcoma
mixoide, de baixo grau de malignidade. Du-
rante a investigacdo pré-operatoria foi rea-
lizadauma ultra-sonografia abdominal, que
revelou uma massa tumoral s6lida, medin-
do 38 mm em seu maior didmetro, localiza-
dano pdlo inferior do rim esquerdo. Os de-
mais exames ndo mostraram nenhum outro
sitio de envolvimento tumoral. A paciente
foi submetidano mesmo ato cirirgico-anes-
tésico a nefrectomia radical esquerda e a
ressec¢io da lesdo da regido inguinal com
esvaziamento inguinal esquerdo. O exame
histolégico da pega daregido inguinal con-
firmou o diagndstico de lipossarcoma mi-
x6ide. O rim esquerdo mostrava lesdo no-
dular s6lida de aproximadamente 4 cm, de
cor branco-amarelada, bem delimitada em
relacdo ao parénquima adjacente e limitada
ao rim. Histologicamente, a neoplasia era
composta por células pequenas que se ar-
ranjavam em pequenos ninhos compactos
circundados por vasos sangiiineos, tendo
um arranjo organoide (Figura 1). Os nicle-
os eram uniformes, geralmente ovais, com
cromatina granular e pequeno nucléolo. As
mitoses eram ausentes. A pesquisa de gra-
nulos argirofilicos pela colora¢@o de Gri-
melius foi positiva, o estudo imuno-histo-
quimico mostrou células neopldsicas posi-
tivas para enolase neurdnio-especifica,
sinaptofisina, pan-citoceratina AE1/AE3
(padrdo de complexo de Golgi) e cromo-
granina A, e negativas paraproteina S-100,
antigeno leucocitdrio comum, antige-
no carcino-embriondrio, vimentina.
Com estes aspectos, diagnosticou-se
um carcindide renal cldssico. Os 15
linfonodos dissecados estavam sem
metastases.

A paciente evoluiu bem no pds-opera-
tério imediato e mediato. Trés anos
apos a cirurgia, apresentou dilata¢do
pielo-calicial direita, de cardter progres-
sivo, devido a obstrucdo da jungio pel-
ve-uretral, demonstravel pelas urogra-

Figura I - Microscopia carcindide renal

fia excretora e pielografia ascendende. Foi
submetida a pieloplastia a direita. Nao foi
identificada qualquer neoplasia, e o estudo
histolégico confirmou a natureza inflama-
toria cronica deste processo. Tem sido fei-
to, periodicamente, o seguimento pds-ope-
ratério, com ultra-sonografia abdominal,
radiografia de térax e dosagem de dcido S-
hidréxi-indolacético (5-HIAA). O 5-HIAA
urindrio elevou-se ao nivel de 18 mg/24 h
(normal do método entre 2-6 mg/24 h) dois
anos apds a cirurgia, mas retornou a niveis
normais espontaneamente apés alguns me-
ses . Atualmente a paciente estd com boa
funcdo renal, sem nenhuma evidéncia clini-
caouradiolégicade atividade tumoral, cin-
co anos apds a cirurgia.

Discusséao

Tumores carcindides cldssicos sdo mais co-
muns no trato gastrintestinal, mas sdo tam-
bém encontrados em praticamente todos 0s
orgdos. Sdo neoplasias de origem neuroen-
décrina, e, assim, devem ser entendidos
como carcinomas de baixo grau de maligni-
dade, opondo-se ao extremo maligno que sdo
os carcinomas indiferenciados de pequenas
células. Esta origem é confirmada pela imu-
no-histoquimica, sendo os carcinomas sem-
pre positivos para enolase neurdnio-especi-
fica, cromogranina e outros polipeptideos
neuroendderinos. Ha também casos de neo-
plasias originadas na pelve renal, inclusive
com diagndstico citolégico.

Tumores carcinéides originados no rim sao
extremamente raros. Cuidadosa revisdo da li-
teratura através do banco de dados Medline®
mostrou 37 casos bem definidos®”. Destes,
tivemos acesso a 28 artigos originais, com 32
casos® 37919 O resumo da literatura, revis-
ta em relacdo aos aspectos clinicos, pode ser
visto na Tabela 1, ¢ sobre os aspectos anato-
mopatolégicos, na Tabela 2.
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Tabela 1 - Dados clinicos de 32 casos de carcindide renal.

Ref. Idade, Apresentagédo Sindrome  Estadio Evolugédo
sexo clinica carcinoide seguimento
I 29,F Hemattiria e dor Nio 1 SED, 3a
lombar )
4 67,M Obstrugdo intestinal Nao Obito, metastases em
LN e Figado
5 65,F Febre, massa tumoral Nao 1 NA
7 61,M Achado incidental Nao 1T Metdstases em LN
8 44 F Politiria, Niao 111 NA
amenorréia
alopécia
9 36,M Dor no flanco hd Nao v SED, la
dias
10 64.F Diarréia aquosa Sim I Obito no PO
imediato
11 13,F Sindrome de Nio I SED, 2,5a
Cushing
12 54,.M Dor Nio I SED,4a
15 40,M Dor epigdstrica Nio I NA
16 65,M Febre, massa tumoral Nao 1 SED, 10 m
18 49.M Dor lombar, Nio 1 Metistases
constipagao hepéticas, 4 a
19 40,M Hematuria, dor no Nao v Metdstases
flanco hepdticas 2 a
20 20,M Dor no Nio 11 Metdstases em LN
flanco, hematiria
21 33.M Hematdria, massa Niao I SED, 3 a
tumoral
22 57,F Dor lombar Nao 1 NA
23 53,F Dor abdominal, Sim v Metéstases em
diarréia e Rim, LN e Figado
enrubescimento
24 62,M Achado incidental Nio I NA
25 63.M Achado incidental Niao 11 SED,7,5a
Metéstases hepéticas
7a
40,M Desconforto Nao II SED, 3 a
abdominal
49,F Hematiria Niao v Obito 2,3 a
Metdstases
pulmonares,
Gsseas e hepdticas
52.F Sindrome carcindide Sim v Obito 6 m; Metastases
pulmonares, ésseas e
hepéticas
62,M Hematiria Nao I SED, 2 m
26 43,F Dispnéia, diarréia e Sim I SED, 7m
enrubescimento hd
3 anos
27 42.M Desconforto Niao 111 Metdstases em LN
abdominal regional; SED 7 a
28 34.M Dor lombar Nio - NA
Hematdria
29 61,M Massa tumoral hd Nao 11 Metéstases em LN
20 meses
64,F Achado acidental Nio I SED,7a
32 34.M Hematria, c6licas Nio 11 NA
renais hd 17 meses
33 55,F Assintomatico Nao I SED, 3 a
34 32,.M Achado acidental Nao 1 SED, 4 a
59,F Pitria intermitente Nao v Massa espinhal, 3 a
Presente caso  54,F Achado acidental Nao 1 SED,5a

F = feminino; M = masculino; SED = sem evidéncia de doenga; LN = linfonodo; NA = ndo avalidvel;

PO = pés-operatdrio.




Tabela 2 - Dados anatomopatoldgicos de 31 casos de tumor carcinéide do rim.

Ref. Local Maior Forma Padrao Necrose Mitoses
didmetro histolo-
(cm) gico
1 RD, PI 10 sélido misto presente NA
4 RE, PI NA solido misto presente NA
5 Rimem 2 sélido ausente NA
ferradura trabecular
7 RE 22 sélido presente NA
trabecular
8 RD, MR 7 sélido misto nao NA
9 RD 8,5 sélido misto presente NA
10 RD, PS NA NA NA NA NA
11 RE, MR 4 sélido em ausente < 1/20 CGA
ninhos
12 RD, PI 6 solido presente NA
trabecular
15 RE 17 cistico em nao ausentes
ninhos
16 RD 2 sélido NA NA
trabecular
18 RD 12 s6lido misto presente NA
19 RD, PS 9 sélido presente ausentes
trabecular
20 RE, PS 30 solido presente NA
trabecular
21 RD, PS 5 sélido NA NA NA
cistico
22 RD, PI 8 cistico ausente ausentes
trabecular
23 RD, PI 3 NA NA NA NA
24 RD, PI 4 sélido ausente NA
trabecular
25 RE, PI 6 solido presente NA
cistico trabecular
RE, PI 5 NA em ninhos presente ausentes
RE, MR 6 NA misto presente 2/20 CGA
RD 8 NA em ninhos presente 4/20 CGA
RD, PI 4 NA misto presente ausentes
26 RD 10 solido NA NA NA
27 pelve 5 sélido misto presente NA
renal
28 RD NA sélido presente NA
trabecular
29 RE, PI 11 sélido presente escassas
cistico trabecular
31 RE, PI 9 cistico nao escassas
trabecular
32 RE ~15 sélido ausente ausente
cistico trabecular
33 Rimem 5 sélido ausente raras
ferradura trabecular
Presente RE, PI 4 sélido em ausente ausentes
caso ninhos

RD: rim direito; RE: rim esquerdo; PI: pélo inferior; PS: pélo superior; MR: mesorim; NA: ndo avaliado:
CGA = campo de grande aumento.

A idade de ocorréncia do tumor carcinéide  discretamente mais avangada, mas dentro
renal foi, em média, de 48,4 anos, variando  dos limites extremos. A apresentacdo clini-
entre 13 e 67 anos. Em relagdo ao sexo, 19  cadaneoplasia foi extremamente varidvel e
tumores eram em homens e 13 em mulhe- inespecifica, sobrepondo-se aquela vistaem
res. A paciente aqui apresentada tem idade  outras neoplasias renais(Tabela 1). A sin-



drome carcinéide € rara. Na apresentagdo
clinica predominou a dor lombar ou no flan-
¢0 (30% dos casos) e hematiria (24%). Ma-
nifesta¢do dolorosa foi também relatada co-
mo abdominal em trés casos e epigdstrica
em um caso. O tumor, como um achado
incidental de exame, aexemplo do presente
caso, é um dado relativamente freqiiente,
com cinco relatos (15,6%). Um tumor pal-
pével foi a primeira manifestacéo clinicaem
trés casos. Demais sintomas como febre,
politria, pitria, obstrucdo intestinal e cons-
tipacdo foram queixas eventuais dos paci-
entes. A sindrome carcindide, como primeira
manifestacdo ou durante a evolugdo da do-
enga, ocorreu em quatro casos.

Dos 32 casos revistos (Tabela 1), 16 (53%)
estavam no estadio I e seis (18%) eram de
estddio II. Doenga com metdstases regio-
nais foi descrita em quatro (9%) casos, en-
quanto doeng¢a disseminada foi observadaem
seis (18%) ocasides. As metastases foram
principalmente para o figado, ossos e pul-
moes, além de linfonodos regionais. Este
padrdo de disseminacdo em nada difere do
de tumores carcindides de outros sitios. O
seguimento foi realizado em 25 pacientes.
Destes, 14 (56%) doentes estdo bem e sem
evidéncia da doenga, em um periodo varid-
vel de dois meses até sete anos como no pre-
sente caso. Trés (12%) doentes morreram
por doenca disseminada e trés (12%) estdo
vivos com doenga. Houve um 6bito no p6s-
operatério imediato, por septicemia'® .

Os tumores carcindides renais podem aco-
meter indiferentemente o rim direito ou es-
querdo e ndo t€m localizagdo preferencial
dentro deles. Ha casos descritos de tumo-
res originados na pelve renal, podendo ai o
diagnéstico ser feito pelo exame citold-
gico'” . A associacdo com malformagdes
renais, como rins em ferradura® % | e
displasia renal®!'® | tem sido descrita. Ou-
tras associagdes incluem o teratoma‘®'? e
apresencgade elementos heterélogos, como
o musculo liso!?. Geralmente os tumores
sdo grandes, variando entre 2 ¢ 30 cm de
didmetro. Todos os padrdes histolégicos
préprios destes tumores sdo descritos, in-
clusive com os espectros de atipia celular.
Carcinomas indiferenciados de pequenas
células (“oat cell”) também sdo encontra-

dos no rim‘**? | A maioria (18 de 24) das
neoplasias revistas na literatura era de no-
dulos sélidos, mas dreas cisticas ou neo-
plasias restritas a parede de um cisto sdo
também encontradas. A necrose estd ge-
ralmente presente, mas aparentemente
nfo indica um progndstico. Poucos artigos
se preocuparam com o {ndice mitético. A
tinica neoplasia com mais do que quatro fi-
guras de mitose por 20 campos de grande
aumento apresentou metdstases a distan-
cia®®V . Os critérios para se estabelecer o
grau de malignidade sdo os mesmos que re-
gem as neoplasias neuroenddcrinas de ou-
tros sitios, portanto os mesmos pacientes
com carcinéides tipicos, sem outros sinais
de agressividade histoldgica, devem ser se-
guidos estritamente.

A citogénese daneoplasiandoestd totalmente
esclarecida. Mais recentemente se tem su-
gerido a presencga de uma célula totipoten-
cial capaz de se derivar em linhagem neuro-
endécrina®®2? | Esta hipétese pode ser par-
cialmente defendida pelo achado de altera-
¢des genéticas comuns entre carcindide e
adenocarcinomas renais‘? .

O tratamento do tumor carcinéide primdrio
de rim é a nefrectomia radical com linfade-
nectomiaregional, sendo esta Gltima de mais
valor parao estadiamento o progndstico do
que terapéutico?¥ .
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