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Relato de Caso

Nesidioblastose do adulto: relato de caso

Adult nesidioblastosis: case report

FraNCISCO ANTONIO ARAUJO DE OLIVEIRA', JOSE ERIALDO DA SiLvA JUNIOR?

REsumo

Em 1938, Laidlaw utilizou o termo nesidioblastose
referindo-se a uma neodiferenciagdo das ilhas beta de
Langerhans, originada do epitélio dos conductos pancre-
aticos'. Suas consequéncias clinicas sdo decorrentes dos
efeitos da hipoglicemia sintomética: lipotimias, convulsées
e até coma metabdlico. A enfermidade é comum em neo-
natos com hipoglicemias persistentes, mas rara em adul-
tos. Apresentamos um caso em paciente do sexo mascu-
lino, reportando a contribui¢do da ecoendoscopia para o
diagnéstico e tratamento.

Unitermos: Nesidioblastose, Hipoglicemia Sintomatica.

SUMMARY

In 1938, Laidlaw first described nesidioblastosis, as Lan-
gerhans islets differenciation, arising by pancreatic ducts.
Clinical consequences are result of symptomatic hypo-
glycemia effects, like: lipothymy, loss of consciousness
or even metabolic coma. The pathology is co mmon in
infants with persistent hypoglycemia, but rare in adults.
We describe a case in a 63 years old man, reporting
the contribution of endosonograpy for diagnosis and
treatment.

Keywords: Nesidioblastosis, Symptomatic Hypoglycemia.

INTRODUCAO

Hipoglicemia secundaria a nesidioblastose é rara em
adultos, e sua patogénese continua desconhecida?. Sinais
incluem hipoglicemias cronicas e recorrentes, geralmente
acompanhadas de sintomas neurolégicos. Apresentamos

0 caso de um paciente do sexo masculino de 63 anos,
com hipoglicemias de repeticdo (30mg/dl), lipotimias e
convulsdes. Através da ecoendoscopia, foi visualizada le-
s80 em corpo pancreatico compativel com insulinoma.

Apds resseccdo cirlirgica e breve periodo assintomatico,
evoluiu com nova queda dos niveis glicémicos. Em novo
estudo endossonogréfico com puncdo aspirativa com
agulha fina, foi identificada drea de hiperplasia e hiper-
trofia de células beta no remanescente pancredtico pela
andlise citopatoldgica. A este acometimento da glandula
pancredtica, denominamos nesidioblastose.

RELATO DE CASO

Homem de 63 anos iniciou quadro de hipoglice-
mias sintomaticas em novembro de 2010 (28-30mg/dl),
apresentando turvagdo visual, lipotimias e sincopes
frequentes, que eram revertidas apds infusdo venosa de
glicose hipertonica.

Realizou ultrassom de abdome, tomografia e
ressonancia magnética, ndo sendo encontradas
lesGes pancredticas. N&o havia lesGes intracranianas.
Foi encaminhado & ecoendoscopia, a qual identificou
lesdo hipoecogénica homogénea, medindo 6,9 mm x 6,1
mm, na transi¢do corpo/cauda pancredtica (Figura 1).

Considerando a alta probabilidade de tratar-se de
insulinoma, o paciente foi encaminhado & cirurgia,
sem necessidade de puncdo ecoguiada. A andlise do
produto de pancreatectomia corpo/caudal evidenciou
tumor neuroenddcrino bem diferenciado de 0,7 cm, sem
invas&o vascular, com margens livres, coloragdo positiva
para keratina e cromogranina, compativel com insulinoma
(Figura 2).
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Figura 1: Ecoendoscopia setorial, evidenciando lesido
hipoecoica bem delimitada de 6,9 mm na transi¢io
corpo/cauda, compativel com insulinoma.

Figura 2: Coloracéo positiva para keratina.

Permaneceu assintomatico por 1 ano e 2 meses. Novamente,
apresentou episddios de hipoglicemia sintomética, com niveis
de 30mg/dl. Realizou TC de abdome, RNM e octreoscan para
estudo detalhado da cabeca pancreética (remanescente pos-
cirdrgico), ndo sendo encontradas novas lesdes.

Em novo estudo endossonogréfico, foi identificada lesdo
hipoecogénica homogénea, medindo 5,8 mm, em periferia
do processo uncinado. Diante do encontrado, alguns
guestionamentos foram levantados, tais como: seria possivel
uma lesdo tdo pequena produzir hipoglicemia sintomatica?
Qual conduta tomarfamos frente a esta nova lesdo?

Ap6s discutirmos com a equipe assistente, optamos realizar
pungdo aspirativa com agulha fina (EUS-FNA) e coloragédo
da leséo (EUS-FNT), no sentido de facilitar a enucleacdo
cirtrgica. Utilizando agulha 22 G, foram preparadas laminas
para citologia e “cell block” para estudo histopatoldgico.
Além disso, injetamos 1,0ml de tinta-da-China intralesional
(Figura 3). N&o houve incidentes imediatos.
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Figura 3: Puncéo ecoguiada (22 G) e injecdo de
corante intralesional (EUS-FNT).

A coloragéo pelo método HE mostrou epitélio acinar e ductal,
com raras mitoses, sendo, portanto, suspeito para neopla-
sia. Entretanto, as coloragbes para keratina e cromogranina
foram negativas, ndo configurando tumor neuroenddécrino.

O paciente foi novamente encaminhado a cirurgia, realizando
ultrassom transoperatdrio, guiado pelo corante (Figura 4.),
com enucleacdo da lesdo em processo uncinado.

Figura 4: Ultrassom intraoperatoério guiado por corante.

O estudo anatomopatolégico revelou auséncia de lesdes
tumorais (keratina e cromogranina negativas); no entanto,
havia quadro de hiperplasia e hipertrofia de ilhas beta do
tecido pancredtico, quadro esse denominado nesidioblastose.
Houve melhora imediata dos niveis glicémicos. O paciente
encontra-se assintomatico até a presente data.

DiscussAo

Existem poucas séries de casos de nesidioblastose, sendo
a maioria dos reportes em forma de relato de caso. Apesar
de rara, a nesidioblastose deve ser considerada frente a
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um caso de hipoglicemia hiperinsulinémica persistente no
adulto (HHP). Deve-se investigar, inicialmente, insulinoma
e hipoglicemia facticia, j& que essas sdo as causas mais
frequentes®. No adulto, essa sindrome € rara, sendo causa
de quadro clinico e laboratorial idéntico ao insulinoma, mas
sem existir essa formacdo tumoral.

Patologicamente, a HHP foi associada a existéncia de altera-
¢Bes focais ou difusas do tecido pancredtico, como a nesi-
dioblastose. Ha autores que incluem neste termo alteragdes
histolégicas, que vao desde uma proliferagdo difusa e desor-
ganizada de células das ilhotas pancreéticas, até variantes
do normal, passando por hiperplasia (Figura 5), hipertrofia,
microadenomatose e adenomatose focal das ilhotas”.

Figura 5: Andlise anatomopatoldgica revelando hiperpla-
sia e hipertrofia das ilhas beta do parénquima pancreatico
(areas brancas), configurando quadro de nesidioblastose.

Métodos de imagem como ultrassonografia, tomografia e
ressonancia magnética podem contribuir para o diagnéstico
de insulinomas, mas s&o indteis no diagndstico da nesidio-
blastose.

A ecoendoscopia assumiu papel fundamental no diagndéstico
e planejamento da terapéutica por possibilitar a visualizagdo
de diminutas lesdes, definir seu aspecto histoldgico através
da puncdo ecoguiada e a demarcacgdo para facilitar a cirurgia,
evitando grandes resseccdes.

Entretanto, mesmo com o auxilio da ecoendoscopia, a ultras-
sonografia transoperatéria costuma ser necesséria para vi-
sualizar o foco da doenga, especialmente na faixa pedidtrica,

NESIDIOBLASTOSE DO ADULTO: RELATO DE CASO

evitando lesdes nos ductos biliar e pancredtico®. Aspectos
sonogréficos incluem hipoecogenicidade, padrédo homogé-
neo e auséncia de capsula.

Com o grande numero de cirurgias bariatricas realizadas
nos tempos atuais, surgem as primeiras séries de casos de
hipoglicemias ndo insulinomatosas nesse grupo especifico.
Inicialmente, todos sdo tratados de forma sintomdtica,
com infusdo de glicose, bloqueadores de canais de célcio,
diazéxido ou octreotideo.

Com a persisténcia do quadro, a nesidioblastose deve ser
aventada. Secrecdo aumentada de peptideo glucagon-
like tipo 1 e diminuicdo dos niveis de grelina estdo sendo
implicados na hipertrofia das células beta em pacientes
submetidos a cirurgia baridtrica®.

O tratamento definitivo da nesidioblastose é dificil, haven-
do alta possibilidade de recidivas apds pancreatectomias
parciais. Hipoglicemias recorrentes apds ressecgéo de 70%
do pancreas podem indicar a possibilidade de coexisténcia
de hiperplasia das ilhas beta no remanescente pancreatico’.
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