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RELATO DE CASO

Tumor estromal gastrointestinal gigante em ângulo de Treitz - 
relato de caso e revisão da literatura

Bulky gastrointestinal stromal tumor in Treitz’s angle - case report and subject review
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Resumo

Os tumores estromais gastrointestinais, ou GIST, consistem 
em grupo heterogêneo de neoplasias mesenquimais do trato 
gastrointestinal (TGI), podendo acometer qualquer porção 
desse. Apresentam-se como tumores com limites precisos, 
de conteúdo cístico, necrótico e com focos hemorrágicos 
ao corte, originados na camada muscular própria. Não 
compõem conjunto uniforme de neoplasias, podendo haver 
variações histológicas, imunohistoquímicas e clínicas sig-
nificativas entre os exemplares. O marcador de superfície 
c-KIT (ou CD117), receptor transmembrana tipo proteína 
kinase, está presente na maioria absoluta dessa família, 
porém há exemplares raros que não expressam tal compo-
nente. Dentre os sítios acometidos, os GIST de duodeno 
correspondem apenas a 3-5% dos casos e o acometimento 
da transição duodeno-jejunal só não é mais fortuito que o 
do primeiro segmento do órgão. Apesar de sua raridade, os 
tumores estromais gastrointestinais devem ser lembrados e 
considerados dentre os diagnósticos diferenciais de eventos 
hemorrágicos GI. Em vista disso, esse trabalho visa contri-
buir para a construção de base bibliográfica sólida sobre o 
tema, a partir do relato de caso atendido em nosso serviço e 
de revisão atual da literatura.

Descritores: Tumores do estroma gastrointestinal, Duode-
no, Hemorragia gastrointestinal

Abstract

The Gastrointestinal Stromal Tumors, as known as GIST, 
consist of a heterogeneous group of mesenquimal neoplasms 
of the gastrointestinal (GI) tract, that may affect any of it’s 
portions. They are found to be well delimited tumors, of 
cystic content, with exposition of necrosis and hemorrhagic 
spots at cut, being conceived at the muscularis propria layer. 
Although having the same denomination, GIST doesn’t stand 
for a plain-pattern gathering of neoplasms, with noteworthy 
variations being possible among its constituents, in terms of 
histology, immunohistochemistry and clinical behavior. The 
expression of c-KIT (or CD117) cell surface marker is nearly 
absolute, but even so there are few cases where this protein is 
not seen. Concerning GIST location, duodenum corresponds 
to 3-5% of cases and, on matters of rarity, the placement on 
the transition between duodenum and jejunum is second 
only to duodenum’s initial portion involvement. Besides 
being a particularly unusual occurrence, the duodenal gas-
trointestinal stromal tumor must not be forgotten and kept 
among the differential diagnosis of hemorrhagic GI events. 
Therefore, this paper intends to contribute to the building of 
a solid literature about this matter, through a case report and 
a review of the current knowledge on the subject 

Keywords: Gastrointestinal stromal tumors, Duodenum, 
Gastrointestinal hemorrhage

Introdução

Os tumores estromais gastrointestinais, ou GIST, 
consistem em grupo heterogêneo de neoplasias me-
senquimais do trato gastrointestinal (TGI), podendo 
acometer qualquer porção desse. Inicialmente classifi-
cados como tumores neurais ou de células musculares 
lisas, em 1983 os GIST foram reconhecidos como enti-
dade nosológica distinta e tiveram sua denominação 
cunhada por Mazur e Clark.
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Apresentam-se como tumores com limites pre-
cisos, de conteúdo cístico, necrótico e com focos he-
morrágicos ao corte, originados na camada muscular 
própria, estando revestidos por mucosa, íntegra ou 
não. Não compõem conjunto uniforme de neoplasias, 
podendo demonstrar diferenciação tendendo à seme-
lhança a células musculares lisas, células nervosas, 
histiócitos ou eventualmente indiferenciação. Histo-
logicamente são agrupados por sua composição em 
células fusiformes (70%), células epitelióides (20%) 
ou padrão misto (10%)(1,2). À imunohistoquímica tam-
bém não se observa homogeneidade, o marcador de 
superfície c-KIT (ou CD117), receptor transmembrana 
tipo proteína kinase, está presente na maioria absoluta 
dessa família (acima de 95% dos casos)(3-4), porém há 
exemplares raros que não expressam tal componente. 
Outros marcadores celulares que podem ser evidencia-
dos em GIST são o CD34 (60-70%)(5-10,11-14), HCD – Cal-
desmona pesada – (>60%)(15-16); SMA (geralmente em 
tumores CD34 negativos)(3,6,17); Vimentina (15-60%)(3,18); 
Proteína S100 (10%)(3) e Desmina (5-10%)(6). Da mesma 
forma, o comportamento clínico não segue padrão, 
havendo espectro que varia de pequenos nódulos be-
nignos de achado incidental a tumores de dimensões 
consideráveis, sintomáticos e francamente malignos. 

As células intersticiais de Cajal (CIC) encontram-se 
intercaladas entre nervos autonômicos e músculo liso, 
assumindo papel de marcapasso do trato digestivo 
– ou seja, iniciando e coordenando a peristalse –, e o 
conhecimento atual as aponta como provável origem 
histogenética dos GIST(4,19). Essa teoria é embasada no 
fato das CIC serem fisiologicamente c-KIT positivas e 
nos achados de Hirota e colaboradores, que descreve-
ram o envolvimento de mutações de ganho de função 
nesse receptor dentro da gênese dos tumores estromais 
gastrointestinais(20). 

Objetivo

O trabalho se propõe a contribuir para a literatura 
acerca dos GIST, através da apresentação de um caso 
conduzido em nosso serviço e de revisão atual dos 
trabalhos que abordam o objeto de estudo. 

Descrição do Caso

MJS, feminino, 66 anos, hipertensa, AVC prévio 
há 3 anos, ex-tabagista (12,5 anos/maço). Episódio de 
enterorragia há 3 meses como antecedente, trazendo 
resultados de EDA e colonoscopia que não justifica-
vam o evento. Paciente deu entrada no serviço por 
episódio de fraqueza e tontura, além de massa abdo-
minal indolor palpável à esquerda. 

Foram realizados exames laboratoriais que detec-
taram quadro anêmico, manejado com cinco bolsas de 

concentrado. Prosseguiu-se a investigação com tomo-
grafia computadorizada de abdome, demonstrando 
formação exofítica de 8,5 x 8,5 x 6,7 cm na 4ª porção 
do duodeno e jejuno proximal, hipervascularizada, 
com realce heterogêneo pelo contraste e focos de 
necrose centrais. O processo expansivo apresentava 
comunicação/perfuração com o segmento do delgado 
adjacente, sem determinar obstrução intestinal à mon-
tante – resultado sugestivo de GIST. Não se observou 
presença de lesões hepáticas ou em outros órgãos que 
pudessem sugerir disseminação à distância.

Paciente foi então submetida à laparotomia explo-
radora, na qual se realizou enterectomia segmentar, 
com retirada da 4ª porção do duodeno e jejuno proxi-
mal, permitindo ressecção em bloco da neoformação. 
Procedeu-se com posterior entero-entero anastomose 
em dois planos e posicionamento de dreno tubular. 
Peça cirúrgica encaminhada à anatomia patológica, 
com laudo declarando neoplasia de células fusiformes 
de origem na camada muscular própria do duodeno e 
extensão para submucosa, com presença de necrose. 
Índice mitótico: 01 mitose/50 CGA; grau histológico 
I; estadiamento pT3; margens cirúrgicas livres. Imu-
nohistoquímica (IHQ) confirmou tratar-se de GIST.

Houve evolução favorável no pós operatório, com 
boa aceitação da dieta e progressiva redução do débito 
do dreno. Paciente recebeu alta hospitalar no 7º PO 
e permanece em acompanhamento ambulatorial em 
nosso serviço.

Discussão e Revisão da Literatura

Os tumores estromais gastrointestinais, apesar 
de raros levando-se em conta todas as neoplasias a 
acometer o trato digestivo, são os mais prevalentes 
dentre os tumores mesenquimais a se desenvolver nes-
se aparelho (80%)(21-24) e correspondem a 5% de todos 
os sarcomas(24). A predominância etária observada é 
entre 50-70 anos(25-28), sendo incomum a manifestação 
prévia à quinta década de vida. A associação ao sexo 
é inconsistente na literatura, de forma geral não ha-
vendo predileção marcante. 

Apesar da gama de localizações possíveis abranger 
todo o complexo gastroenteral, os sítios em ordem 
de frequência são: estômago (60%); jejuno e íleo (em 
conjunto correspondendo a 30%); duodeno (3-5%); 
intestino grosso (4%); esôfago e apêndice (somando 
1%); GIST extra intestinais – omento, mesentério, re-
troperitôneo – (<1%)(4,29-35). Ademais, dentre os GIST 
duodenais, observa-se mais usualmente o compro-
metimento da segunda porção, seguida da terceira, 
quarta e primeira(30,36).

Apenas 70% dos GIST levam a sintomas, enquanto 
o restante é detectado incidentalmente ou durante 
autópsia(18,37,38). A clínica manifesta é variável e inespe-
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cífica, com probabilidade de presença diretamente pro-
porcional às dimensões da neoplasia(39). Destacam-se 
desconforto abdominal vago, eventos hemorrágicos 
gastrointestinais – hematêmese, melena, anemia crôni-
ca – e obstrução da luz com náuseas, vômitos, sacieda-
de precoce e perda de peso possivelmente associados. 
Os sangramentos se sobressaem particularmente nos 
tumores localizados no duodeno(40), atingindo até 75% 
de incidência, contra 54% nos gástricos(41). Somente 
minoria é palpável ao exame físico, sendo variável 
sugestiva de malignidade(3).

De acordo com os guidelines da National Com-
prehensive Cancer Network (NCCN) e da European 
Organisation for Research and Treatment of Cancer 
(EORTC), o prognóstico baliza-se a princípio no tama-
nho do tumor, localização e sua atividade mitótica. As 
proporções dos GIST de duodeno em geral são infe-
riores as dos gástricos e do resto do intestino delgado, 
com médias de 4 cm, 6 cm e 7 cm, respectivamente(30). 
A localização no estômago coloca-se como fator de 
melhor prognóstico comparada à intestinal, de maior 
agressividade para tumores de mesmo tamanho e taxa 
de mitose(42-44).

Até 20-30% pode apresentar comportamento 
maligno(3,18,45,46), contudo, de caráter localizado via 
de regra, sendo as metástases incomuns(42). Quando 
presentes, o fígado é o órgão mormente atingido(2), na 
prática não se observando acometimento linfonodal, 
seja local ou regional(47-49).

O diagnóstico com frequência não é firmado 
precocemente devido ao quadro clínico vago, por 
conseguinte, é fundamental aventar a hipótese de 
GIST diante hemorragia gastrointestinal de origem 
obscura, ou seja, que persiste ou recorre após EDA e 
colonoscopia negativas(21,50).

Idealmente, para o diagnóstico assertivo deve-
-se realizar análise histológica e imunohistoquímica. 
Todavia, a biópsia percutânea ou laparoscópica é con-
traindicada em tumores ressecáveis devido ao risco de 
hemorragia, ruptura e disseminação intra abdominal 
associados(51-53). A aspiração com agulha fina durante 
ecoendoscopia (EUS) atualmente é colocada como 
padrão ouro(27) para obtenção de amostra e compõe 
alternativa às limitações da biópsia. Contudo, neo-
plasias situadas nas porções finais do duodeno, bem 
como no resto do intestino delgado, podem ser além do 
alcance do endoscópio, inviabilizando esses métodos. 
À vista disso, em grande parte das vezes é realizada 
investigação com exames de imagem e o diagnóstico 
de certeza é obtido apenas no pós operatório. 

A tomografia computadorizada com contraste é 
considerada a modalidade de escolha(38) para a iden-
tificação dos GIST e estadiamento pré operatório. 
O achado clássico associado à forma inicial dessa 
entidade é de lesão ovalada, com limites precisos e 

realce discreto e uniforme pelo contraste. Condições 
avançadas, por sua vez, podem apresentar realce ir-
regular e heterogêneo, além de áreas de degeneração 
cística, necrose ou hemorragia(54). Assim, diante lesões 
intramurais hipervascularizadas, principalmente se 
maiores de 3 cm, deve-se considerar os tumores estro-
mais gastrointestinais dentre as principais hipóteses(55).

Ressonância magnética e ultrassonografia também 
se inserem dentre as ferramentas possíveis. Diferen-
temente de outras neoplasias gastrointestinais, GIST 
iniciais habitualmente não são detectáveis à radio-
grafia de duplo contraste abdominal por crescerem 
seguindo orientação centrífuga, gerando impressões 
negativas na luz do órgão apenas quando avançados.

Múltiplas afecções figuram entre eventuais diag-
nósticos diferenciais, porém, a clínica, os exames de 
imagem, a microscopia tradicional e a imunohistoquí-
mica em conjunto são suficientes para descartá-las. 

A literatura aponta a ressecção tumoral, sem 
ruptura da pseudocápsula e com margens livres à 
microscopia, como técnica segura e curativa para pa-
cientes sem metástase, sendo assim a terapêutica de 
escolha(48,56,57). Não há consenso quanto à extensão das 
margens de segurança, recomendando-se 1-2 cm como 
padrão para as variedades duodenais(47,58,59). Tumores 
maiores localizados na segunda metade do duodeno 
podem exigir duodenectomia segmentar com anasto-
mose duodeno-jejunal termino-terminal(30,60-61). A linfa-
denectomia não se mostra necessária pois a incidência 
de metástase linfonodal é baixa(14,62-63), além de agregar 
morbidade e delongar o tempo cirúrgico.

A abordagem de pacientes inoperáveis compunha 
desafio significativo previamente à descoberta do 
envolvimento de receptor KIT mutado na patogênese 
dos GIST, pois esses são refratários à terapia citotóxica 
convencional(64) e a dosagem de radiação exigida para 
seu controle é superior aos limites de segurança dos 
tecidos adjacentes(65). Assim, o desenvolvimento dos 
Inibidores de Tirosina Kinase representou marco funda-
mental nesse cenário. O mecanismo de ação envolvido 
consiste na inibição competitiva dos receptores alvo, 
suprimindo vias fundamentais a funções básicas das 
células, como proliferação, diferenciação e sinalização 
anti-apoptótica. Os agentes disponíveis no momento 
são o Imatinib, como primeira opção, o Sunitinib e 
o Regorafenib. Esses fármacos são indicados classi-
camente para tumores metastáticos ou irressecáveis, 
porém, recentemente foi descrito o uso adjuvante para 
pacientes com alto risco de recorrência. É relatado tam-
bém o emprego como neoadjuvância, porém esse não 
está solidamente embasado até o presente momento.

Recidivas ocorrem em sua maioria dentro dos 
primeiros 3-5 anos após o tratamento(52,63), assim sendo, 
acompanhamento mais rígido nesse período se impõe 
como necessidade. A recomendação da NCCN é de 
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avaliação com tomografia computadorizada a cada 3-6 
meses nos cinco primeiros anos e anual ulteriormente.

Comentários Finais

O caso apresentado compartilha diversas seme-
lhanças com relatos prévios presentes na literatura, 
assim, espera-se para essa paciente prognóstico e 
evolução comparáveis a esses. 

A detecção precoce, a partir do conhecimento des-
sa entidade e da condução de investigação adequada 
dos eventos hemorrágicos GI, permanece como prin-
cipal estratégia para otimização do desfecho clínico. 
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