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Resumo
Introdução: Somatostatinomas são tumores carcinóides produtores de somatostatina, localizados principalmente na cabeça do pâncreas e duodeno. A importância 

desse relato deve-se à raridade deste subtipo histológico. Relato de Caso: Mulher, 68 anos, portadora de diabetes mellitus há dois anos, com queixa de dor abdominal 

há cinco meses. Ao exame físico notava-se massa em epigástrio e hipocôndrio direito, fixa e dolorosa à palpação. A ultra-sonografia e a tomografia computadorizada 

de abdome evidenciaram, respectivamente, colelitíase e tumor sólido em topografia de cabeça de pâncreas, medindo cerca de 12 x 8 cm. A paciente foi submetida 

a procedimento cirúrgico, no qual foi encontrado um grande tumor envolvendo o duodeno e o pâncreas, optando-se pela gastroduodenopancreatectomia cefálica e 

colecistectomia. Os exames anátomo-patológico e imuno-histoquímico da peça operatória revelararam tratar-se de um somatostatinoma de duodeno (estadiamento: 

T4N0Mx). A paciente apresentou boa evolução no pós-operatório, e com 18 meses da cirurgia encontra-se sem sinais de recidiva tumoral. Discussão: Os 

somatostatinomas são tumores raros, geralmente malignos, mais freqüentemente encontrados no pâncreas, sendo que apenas 2,5% deles são funcionantes. O 

diagnóstico é realizado por exame anátomo-patológico e imuno-histoquímico e o tratamento de escolha é a ressecção cirúrgica. Quando a cirurgia curativa não 

pode ser realizada, alguns pacientes podem se beneficiar de procedimentos paliativos e/ou quimioterapia. O seguimento deve ser realizado a cada seis meses com 

tomografia abdominal e a dosagem sérica de somatostatina pode ser um método complementar. A sobrevivência em cinco anos após a retirada completa do tumor 

e na ausência de linfonodos comprometidos ou metástases chega a 100%.
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Abstract
Introduction: Somatostatinomas are rare somatostatin-producing carcinoid tumors, mainly found in the duodenum and pancreatic head. The importance of 

this case report lies in the rarity of such histological subtype. Case Report: Sixty-eight years old female patient with a two-year diabetes history and five-

month abdominal pain complaint. Physical examination revealed a tumor in the epigastrium and right hypochondrium, immovable and painful upon palpation. 

Ultrasound and abdominal computerized tomography showed, respectively, calculous chronic cholecystitis and solid tumour, measuring approximately 12 x 

8 cm, located in pancreatic head topography. The patient was submitted to surgery in which a large tumor was found evolving duodenum and pancreas. 

Cephalic gastroduodenopancreatectomy and cholecistectomy were performed.  The anatomopathological and immunohistochemical study of the surgical 

piece revealed a duodenal somatostatinoma (stage: T4N0Mx). The patient afforded good postoperative evaluation and after 18 months from surgery, 

presented no signs of tumor recurrence. Discussion: Somatostatinomas are rare, usually malignant tumors, more frequently found in the pancreas, and 

only 2.5% are functional. Diagnosis is established by anatomopathological and immunohistochemical exams and the chosen treatment is surgical resection. 

When curative surgery cannot be performed, some patients may benefit from palliative surgery and/or chemotherapy. Follow-up must take place every six 

months with abdominal tomography and serum somatostatin dosage could be a complementary method. The five-year survival rate is 100% upon complete 

tumor resection with the absence of affected lymph nodes or metastasis. 
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Introdução

Tumores carcinóides são neoplasias neuroendócrinas e represen-

tam 2% de todos os tumores malignos do sistema digestivo1-3. No trato 

gastrintestinal originam-se de células enterocromafins que podem se 

manifestar com diferentes achados clínicos e anátomo-patológicos, de-

pendendo do local de origem e do hormônio que secretam4-5. Somatos-

tatinomas são tumores carcinóides raros produtores de somatostatina, 

localizados principalmente na cabeça do pâncreas e duodeno6-7.

Devido a raridade desse subtipo histológico e ao fato do tumor 

encontrado possuir grandes dimensões e ausência de metástases linfáti-

cas ou à distância na época do diagnóstico, relata-se o presente caso.

Relato do caso

Mulher, 68 anos, negra, com queixa de dor epigástrica há cin-

co meses, de moderada intensidade, com irradiação para ambos os 

hipocôndrios, e que melhorava com uso de analgésicos. Referia dia-

betes mellitus há dois anos e hipercolesterolemia.

O exame físico do abdome evidenciava massa em epigástrio e 

hipocôndrio direito, fibroelástico, fixo, superfície lisa, limites im-

precisos, dor à palpação e extensão de cerca de 10 x 6 cm.

  A ultra-sonografia e a tomografia computadorizada do abdo-

me visibilizaram, respectivamente, colecistopatia crônica calculosa e 

massa sólida de contornos lobulados medindo cerca de 12 x 8 cm, lo-

calizada em topografia de cabeça de pâncreas e sem plano de clivagem 

com a mesma  (Figura 1).

Com hipótese diagnóstica de tumor de cabeça de pâncreas e 

colelitíase, foi indicada laparotomia exploradora, não sendo solici-

tadas dosagens hormonais como complementação diagnóstica.

No intra-operatório foi encontrado tumor volumoso situado na 

face posterior do bloco duodenopancreático, sem plano de clivagem com 

o mesmo (Figura 2). Optou-se pela realização de gastroduodenopancrea-

tectomia cefálica, com reconstrução em alça única e colecistectomia.

O exame anátomo-patológico da peça cirúrgica revelou ne-

oplasia em porção descendente de duodeno, comprometendo toda 

a parede do órgão e comprimindo o tecido pancreático adjacente. 

As margens cirúrgicas e nove linfonodos loco-regionais isolados 

estavam livres de comprometimento neoplásico (estadiamento: 

T4N0Mx). Havia ainda colecistite crônica calculosa.

O quadro histopatológico e imuno-histoquímico foi compatí-

vel com neoplasia de padrão neuroendócrino (tumor carcinóide), 

com imunoexpressão positiva para cromogranina e somatostatina 

e negativa para glucagon e insulina, sendo, portanto diagnosticado 

como um somatostatinoma (Figura 3).

A paciente apresentou boa evolução pós-operatória e recebeu alta 

no décimo dia de pós-operatório. Após 18 meses da operação, a pacien-

te permanece assintomática e sem evidências de recidiva tumoral.

Figura 1 - Tomografia abdominal – tumor de aproximadamente 
12 x 8 cm, contornos lobulados, localizado em topografia de ca-
beça de pâncreas (seta).

Figura 2 - Peça cirúrgica – (A) Tumor localizado na porção descendente do duodeno (seta); (B) Corte (seta) demonstrando aspecto macroscó-eça cirúrgica – (A) Tumor localizado na porção descendente do duodeno (seta); (B) Corte (seta) demonstrando aspecto macroscó-
pico heterogêneo.
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Discussão

A primeira descrição de somastostatinoma pancreático foi em 

19778, enquanto que o primeiro caso desse tumor localizado no duo-

deno data de 19799.

Os somatostatinomas são tumores carcinóides raros produtores 

de somatostatina, que representam menos de 1% de todas as neoplasias 

endócrinas gastroenteropancreáticas1,10-11, com incidência anual estimada 

em 1:40 milhões de pessoas5. A média de idade dos pacientes acometidos 

é de 54 anos5, e raramente ocorre antes dos 25 anos12. Somatostatinomas 

pancreáticos são mais freqüentes no sexo feminino, enquanto que os ex-

trapancreáticos ocorrem preferencialmente no sexo masculino5. Dois ter-

ços dos somatostatinomas são originados do pâncreas, sendo o segundo 

lugar mais freqüente o duodeno. Neste, a região mais acometida é a des-

cendente (60% na área periampular)11-13, como ocorreu no presente relato, 

e no pâncreas, a porção cefálica do órgão é a mais envolvida13.

Os somatostatinomas são freqüentemente malignos (90%)12 e cer-

ca de 30% dos duodenais e 70% dos pancreáticos apresentam metás-

tases já no diagnóstico13, habitualmente no fígado (40%) e linfonodos 

(36%)11-12. Os somatostatinomas pancreáticos são, em geral, maiores 

que os duodenais, com tamanho médio variando entre 0,3 e 6 cm11,14.

Os somatostatinomas duodenais manifestam-se freqüentemente 

com dor abdominal (25%), icterícia (25%) e colelitíase (19%)11. Entre-

tanto, apenas 2,5% deles são funcionantes6. Os não funcionantes apre-

sentarão sintomas relacionados ao espaço ocupado pelo tumor, como 

obstrução pancreática ou intestinal5.

Níveis elevados de somatostatina podem ser constatados princi-

palmente nos tumores maiores do que 4 cm de diâmetro5 e desencade-

ar hiperglicemia, má absorção (diarréia ou esteatorréia) e colelitíase, 

conhecida como tríade “inibitória” do somastostatinoma; as duas pri-

meiras devido à inibição da atividade secretória endócrina e exócrina 

pancreática e a última por supressão da motilidade da vesícula biliar; 

todos sintomas causados pelo excesso de somatostatina1,11,13. O tumor 

de pâncreas cursa com essa síndrome (total ou parcial) em 18,5% das 

vezes, enquanto que o de duodeno tende a ser não funcionante13. É tam-

bém conhecida a associação entre os somatostatinomas e a doença de 

Von Recklinghausen ou neurofibromatose tipo-I, desordem genética, 

caracterizada por áreas hiperpigmentadas na pele (manchas “café-com-

leite”) e neurofibromas cutâneos11,13.

O diagnóstico pode ser feito por endoscopia digestiva alta seguida 

de biópsia, exame anátomo-patológico e imuno-histoquímico, quando 

o tumor for localizado no duodeno5. A tomografia computadorizada, 

a ressonância nuclear magnética e a ultra-sonografia podem revelar 

massa tumoral pancreática que, associada a um aumento do nível sé-

rico de somatostatina maior que 2,5 pg/mL, sugerem o diagnóstico 

de somatostatinoma3,5,13. Pode ser também utilizada a ultra-sonografia 

endoscópica como exame complementar, útil na avaliação da extensão 

local da lesão e do acometimento linfonodal loco-regional15.

Os somatostatinomas são em geral bem localizados radiologica-

mente: apresentam-se por nódulos solitários e com diâmetro médio 

de 5 cm5, entretanto, suas manifestações clínicas são variáveis e a rari-

dade desses tumores16 faz com que a maioria seja diagnosticada pelos 

exames anátomo-patológico e imuno-histoquímico11 após ressecção 

cirúrgica5,13, como ocorreu no presente caso.

Após suspeita de tumor carcinóide pelo exame anátomo-pato-

lógico, utiliza-se da imuno-histoquímica para caracterizar a natureza 

neuroendócrina da neoplasia, podendo-se utilizar a cromogranina A, 

a enolase neurônio-específica e a sinaptofisina como marcadores3. O 

diagnóstico de somatostatinoma, no entanto, é dado pela expressão 

positiva de somatostatina pelas células tumorais, observadas à imuno-

histoquímica7.

O tratamento de escolha para os somatostatinomas duodenais é 

a ressecção cirúrgica, devido à malignidade destes tumores e por ser 

a única opção terapêutica curativa2,5. Entretanto, apenas 65% dos ca-

sos operados resultam na completa retirada do tumor5,17. A duodeno-

pancreatectomia (cirurgia de Whipple) é a cirurgia mais realizada, por 

estar o tumor, na maioria dos casos, situado na região periampular5,13. 

Nos tumores menores que 2 cm, a ressecção local é possível13.

Alguns pacientes podem se beneficiar com a cirurgia paliativa, 

visando alívio da dor, desobstruções biliares ou intestinais e controle 

Figura 3 - Fotomicrografias – (A) Células neoplásicas dispostas em blocos (seta), separados por septos fibrosos bem vascularizados, com citoplasma 
claro, baixo pleomorfismo e aspecto monótono, sugerindo diferenciação neuroendócrina (hematoxilina e eosina – 100x); (B) Forte positividade das células 
neoplásicas para cromogranina (seta), confirmando a histogênese neuroendócrina (imuno-histoquímica – 400x); (C) Presença de imunoexpressão positiva 
para somatostatina em grande número de células neoplásicas (seta), configurando o diagnóstico de somatostatinoma (imuno-histoquímica –  400x).
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de sintomas pela diminuição dos níveis séricos de somatostatina nas 

neoplasias funcionantes5. Quando mais de 90% do tumor é retirado, 

pacientes referem alívio dos sintomas por mais de dois anos5. Nos ca-

sos em que a cirurgia não é possível, a quimioterapia parece controlar 

os sintomas e beneficiar o paciente16.

Além da impossibilidade de ressecção cirúrgica local ou regio-

nal completa do tumor17, outros fatores parecem também reduzir a 

sobrevivência nos pacientes com somatostatinomas, tais como aco-

metimento linfonodal, diferenciação celular, status não funcionante 

do tumor e doença metastática18- 19. O mesmo é observado para o ta-

manho do tumor, pois em 75% dos tumores maiores que 3 cm há a 

presença de metástases hepáticas ocultas11,18,20.

O seguimento deve ser realizado a cada seis meses com tomogra-

fia abdominal, e a dosagem sérica de somatostatina pode ser um método 

complementar12.

A sobrevivência média, em cinco anos, para os pacientes com so-

matostatinomas é de aproximadamente 60%. Na presença de metástases 

hepáticas, esta é de 40%. Porém quando a ressecção é completa e não 

existem linfonodos comprometidos ou metástases, a sobrevivência che-

ga a 100% em cinco anos5,6.


