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Resumo

Abstract

0 diagndstico das lesdes hepaticas mais frequentes pode ser feito com alguma seguranga quando exibem aspectos tipicos, utilizando-
se os diversos métodos de imagem; ao contrério, as lesdes incomuns sao geralmente um desafio diagndstico para o radiologista. Nesta
segunda parte do estudo serao descritas quatro raras lesdes hepéticas: o linfoma hepatico primario, o tumor miofibroblastico, o carcinoma
neuroenddcrino primario do figado e o tumor desmoplasico de pequenas células, abordando as suas principais caracteristicas e achados
de imagem, com foco na tomografia computadorizada e ressonancia magnética.

Unitermos: Neoplasias; Figado; Atipicos; Tomografia computadorizada; Ressonancia magnética.

In cases where typical aspects are shown, the diagnosis of most frequent hepatic lesions can be made with some safety by means of
several imaging methods; on the other hand, uncommon lesions generally represent a diagnostic challenge for the radiologist. In the
present second part of the study, the authors describe four rare hepatic lesions, as follows: primary hepatic lymphoma, myofibroblastic
tumor, primary hepatic neuroendocrine tumor and desmoplastic small round cell tumor, approaching their main characteristics and imaging

findings with emphasis on computed tomography and magnetic resonance imaging.
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INTRODUCAO

Uma grande variedade de tumores acomete o figado,
sendo que 90% das lesdes hepiticas focais sdo benignas.
Dentre os tumores hepéticos benignos, o hemangioma e a
hiperplasia nodular focal (HNF) sdo as lesdes ndo cisticas
mais comuns). As neoplasias malignas mais frequentes sdo
as metastases, e o carcinoma hepatocelular (CHC) é respon-
savel por 80-85% dos casos de tumores malignos primarios,
seguido pelo colangiocarcinoma intra-hepatico®.

O diagnéstico das lesdes hepéticas tipicas pode ser feito
com alguma seguranca utilizando-se os diversos métodos de
imagem; ao contrario, as lesdes incomuns sdo geralmente
um desafio diagnéstico para o radiologista.

No grupo de tumores considerados incomuns destacam-
se os tumores de linhagem epitelial, como o cistoadenoma e
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cistoadenocarcinoma biliar, o hepatocarcinoma fibrolame-
lar, os tumores de linhagem nio epitelial, incluindo o angio-
miolipoma, o hemangioendotelioma epitelioide e o angios-
sarcoma, além de outros, como o linfoma, o pseudotumor
inflamatério (tumor miofibroblastico) e alguns sarcomas®.

Existem poucos estudos que realizaram a analise com-
parativa e abrangente das caracteristicas de imagem dos tu-
mores hepdticos incomuns.

O objetivo deste trabalho é, por meio de um ensaio ico-
nogréafico, descrever os principais aspectos de imagem de
diversos tumores hepaticos benignos e malignos incomuns,
observados na tomografia computadorizada (TC) e ressonan-
cia magnética (RM). Nesta segunda parte do estudo serdo
abordados o linfoma hepdtico primario, o tumor miofibro-
bléstico, o tumor neuroenddcrino primério hepético e o tu-
mor desmoplasico de pequenas células.

LINFOMA HEPATICO PRIMARIO

O linfoma hepatico primario (LHP) é uma neoplasia
extremamente rara, correspondendo a menos de 1% dos lin-
fomas extranodais. E definido como primério do figado
quando ndo ha envolvimento do baco, linfonodos ou outros
sitios a distAncia, no momento do seu diagnéstico. Apresenta
predilecdo pelo sexo masculino (3 homens: 1 mulher) e
usualmente ocorre na quinta década de vida®. No momento
do diagnéstico, os sintomas sdo inespecificos e os pacientes
podem apresentar desconforto abdominal ou febre. Ha forte
associa¢do com imunossupressdo, virus da hepatite B e C,

virus da imunodeficiéncia humana e Epstein-Barr®®.
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Em cerca de 60% dos casos se apresentam como massas
solitdrias (maiores que 4 ¢m), com contornos bem defini-
dos, que apés injecdo intravenosa do meio de contraste de-
monstram realce periférico com aspecto lamelar; essas mas-
sas raramente podem calcificar, simulando metéstase hipo-
vascular do tubo digestivo, com aspecto em alvo (Figuras 1
e 2). As formas multinodular e infiltrativa sao menos fre-
quentes e geralmente relacionadas a comprometimento he-
patico do linfoma sistémico®.

Alguns aspectos favorecem o diagnéstico de LHP:
Auséncia de acometimento de outros sitios extranodais.

Massa solitdria, com realce periférico de aspecto lame-

lar.

e Lesdo com aspecto em alvo, sem tumor primério conhe-
cido.

¢ Paciente imunodeprimido.

PSEUDOTUMOR INFLAMATORIO (TUMOR
MIOFIBROBLASTICO)

E lesdo hepatica rara caracterizada por uma inflamacio
cronica, com proliferacdo de fibroblastos, que pode com-
prometer diferentes 6rgdos, mas é mais comumente encon-
trada no pulmao e no figado'”. Possui outros sinénimos,
como xantogranuloma, histiocitoma, pseudolinfoma e fibro-
xantoma. Atualmente, é conhecido como tumor miofibro-
blastico inflamatério (TMI)®.

Ocorre com maior frequéncia em adultos jovens do sexo
masculino, e em geral tem evoluc¢do benigna. A etiologia é
desconhecida, podendo estar relacionada a processos infla-

matério-infecciosos (hepatite e colangite de repeti¢do) e
doencas autoimunes

A maioria dos pacientes apresenta sintomas nio especi-
ficos, como febre, dor abdominal, perda de peso ¢ ictericia.

®)

Figura 1. Linfoma hepatico primario. A: Ultrassom demonstra massa hepatica heterogénea, localizada na confluéncia dos lobos direito e esquerdo, com aspecto em
alvo. B: Na correlagao com a TC, evidencia-se o realce periférico de aspecto lamelar apoés injegéo intravenosa do meio de contraste.

Figura 2. RM de paciente com linfoma hepatico primario. Massa heterogénea no lobo hepéatico direito, com aspecto em alvo e hipossinal nas sequéncias ponderadas
em T1 (A) e moderado a hipersinal em T2 (B).
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Geralmente, é massa solitaria, podendo ser multipla e sincro-
nica em 20% dos casos, localiza-se com maior frequéncia no
lobo hepitico direito e seu didmetro pode variar de 1 cm a
20 cm no seu maior eixo®. A anélise laboratorial frequen-
temente demonstra leucocitose, eosinofilia e velocidade de
hemossedimentacdo (VHS) aumentada. Casos de pacientes
com elevacdo de marcadores tumorais como CA 19-9 ja fo-
ram relatados”?,

A TC geralmente mostra massa hipodensa, com realce
periférico heterogéneo, com drea central pouco vasculari-
zada. Podem ocorrer efeitos compressivos da massa deter-
minando dilata¢io das vias biliares e hipertensio portal (Fi-
gura 3). ARM é um dos métodos que pode caracterizar me-
lhor o pseudotumor inflamatério. A lesdo focal tipo massa é
a mais comum e apresenta-se com baixo sinal em T1 e sinal
discretamente elevado em T2, as vezes com focos de mar-
cado hipersinal de permeio. Apéds injecdo do contraste para-
magnético, observa-se realce intenso e heterogéneo, princi-

palmente na periferia da lesdo®.

Geralmente, a correlagdo histopatolégica é necessaria
para o diagnéstico definitivo do pseudotumor inflamatério,
que inclui, entre seus diagnésticos diferenciais, o colangio-
carcinoma intra-hepatico, o abscesso hepitico e o CHC”,

Os principais aspectos que podem sugerir o diagnéstico
de TMI sao:

Andlise laboratorial: leucocitose e aumento da VHS.

Associacdo com doencas autoimunes.

Massa solitdria no lobo hepitico direito, com realce pe-
riférico heterogéneo.

Resolucdo do quadro apés antibioticoterapia ou corti-
coterapia.

TUMOR NEUROENDOCRINO PRIMARIO
DO FIGADO

O tumor neuroendécrino primério do figado (TNPF)
representa menos de 0,3% de todos os tumores neuroendé-
crinos. Ocorre mais comumente em mulheres, na sexta e
sétima décadas de vida. Os sintomas sdo inespecificos, como

Figura 3. Pseudotumor inflamatério. Homem, 66 anos, com dor no hipocéndrio direito associada a febre e leucocitose. TC sem contraste (A) e ap6s injegao
intravenosa do meio de contraste (B,C) demonstra a presenca de lesao hipodensa e hipovascularizada nos segmentos Il e IV, com aspecto permeativo, simulando lesao
infiltrativa. Na TC de controle, realizada apds trés meses de tratamento com antibiéticos, observa-se regressao total da leséo (D).
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dor abdominal, massa abdominal palpavel, fadiga e perda
de peso. Mais de 10% dos casos sdo assintomaticos e apenas
pequena porcentagem dos pacientes apresenta a sindrome
carcinoide (rubor facial, dor abdominal e diarreia)'?.

O diagnéstico do tumor carcinoide hepatico primario é
baseado no exame histol6gico, imuno-histoquimico e princi-
palmente na exclusio de doenga metastatica. A cintilografia
com andlogo da somatostatina (OctreoScan) é uma técnica
util para o diagnéstico de tumores neuroendécerinos funcio-
nantes, com sensibilidade de até 90%. A PET/CT é uma
modalidade de imagem reservada para o diagndéstico dos
tumores nio funcionantes. A resseccdo cirtrgica ¢é o trata-
mento de escolha, sendo a quimioembolizagdo arterial trans-
cateter excelente op¢o paliativa para lesdes recorrentes!.,

Os achados de imagem a TC consistem em lesdes s6li-
das, tinicas ou muiltiplas, hipervascularizadas, com areas de
necrose e calcificacdo de permeio (Figura 4). Na RM as
lesdes tém baixo sinal em T1 e alto sinal nas sequéncias
ponderadas em T2"? (Figuras 5 e 6).

O diagnéstico diferencial é amplo, entretanto, devemos
considerar a possibilidade de metastases hipervasculares,
CHC, colangiocarcinoma com diferencia¢do neuroendécrina
e a variante epitelioide do tumor estromal gastrintestinal 19,

Os seguintes aspectos podem auxiliar para considerar
pertinente a hipétese de TNPF entre os diagnésticos diferen-
ciais:

® Acomete mulheres na sexta e sétima décadas de vida.

e Massas heterogéneas hipervasculares sem histéria de
hepatopatia.

e Eventual associacdo com sindrome carcinoide.

TUMOR DESMOPLASICO DE PEQUENAS
CELULAS

O tumor desmoplasico de pequenas células (TDPC) é
um tumor mesenquimal raro e altamente agressivo, com
cerca de 200 casos descritos na literatura. Apresenta maior
incidéncia em adolescentes e adultos jovens, preferencialmente
do sexo masculino, numa propor¢do de 4:1, com uma média

Figura 4. Carcinoma neuroendécrino primario do figado. TC sem contraste (A) e apds injecéo intravenosa do meio de contraste (B,C,D) demonstra a presenca de
massa heterogénea, bastante vascularizada, com alguns focos de calcificacdo e areas cisticas de permeio, ocupando o lobo hepético esquerdo.
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THK: 4 SP:

Figura 5. Carcinoma neuroendécrino primario do figado (mesmo paciente da Figura 4). Imagens de RM ponderada em T1 (A), em T2 (B) e na sequéncia pos-contraste
(C) demonstram massa heterogénea, com hipossinal em T1 e hipersinal em T2, com mUltiplas éreas cisticas de permeio (algumas das quais com nivel liquido-liquido).
A lesdo apresentava restrigao aos coeficientes de difusdo da dgua na sequéncia de difuséo (D).

Figura 6. Carcinoma neuroendécrino primario do figado (mesmo paciente das Figuras 4 e 5). Imagem de RM ponderada em T2 no plano coronal (A) demonstra massa
heterogénea ocupando quase todo o lobo hepético esquerdo, com hipersinal e mdltiplas areas cisticas de permeio, com excelente correspondéncia com o aspecto

macroscopico observado no material da ressecgéo cirlrgica (B).

de idade de 22 anos'?. A localizacio é quase que exclusiva-
mente intra-abdominal, sem origem visceral claramente iden-
tificada, com acometimento do omento, implantes perito-
neais envolvendo o diafragma, hilo esplénico, mesentério
intestinal e peritonio pélvico'®). O envolvimento de 6rgaos

378

é inconstante e secunddrio, com figado e pulmao como dois
locais comuns para a doenga metastatica além do peritonio' .

As manifestacdes clinicas do TDPC intra-abdominal sdo
usualmente inespecificas e envolvem mais frequentemente
sintomas vagos pélvicos ou abdominais e massas palpaveis'>.
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Figura 7. Tumor desmoplasico de
pequenas células. TC na fase por-
tal (A,B) demonstra formagao ex-
pansiva hipodensa, hipovasculari-
zada, infiltrando o hilo hepético,
associada a discreta dilatacao
segmentar das vias biliares intra-
hepaticas a esquerda. Nota-se
também um componente intrapa-
renquimatoso. O exame de RM com
imagens ponderadas em T1 e em
T2 com supressao de gordura (D)
mostra o hipossinal em T1 e hiper-
sinal em T2 da lesao, insinuando-
se no hilo hepético.

Os achados de imagem demonstram massa tumoral,
intraperitoneal, sem a identificacdo de um 6rgio sede, asso-
ciada a maltiplos implantes peritoneais e ascite. A TC e a
RM se apresentam como massas com densidade de partes
moles, com focos centrais sugerindo necrose e hemorragia,
apresentando moderado realce apés injecdo intravenosa de
contraste, e calcificacdes em 22% dos casos"'®(Figura 7).

O TDPC pode ser lembrado na presenca de massas in-
traperitoneais com extensdo visceral, sem sitio primdrio
definido e ocorrendo em pacientes jovens.

CONCLUSAO

Apesar de raros, os tumores descritos nesta segunda parte
do estudo devem ser conhecidos e lembrados pelos radiolo-
gistas, para que sejam incluidos nos diagnésticos diferenciais
de lesdes hepiticas, auxiliando ndo somente no planejamento
e estratégia terapéutica, mas também como coadjuvante na
defini¢do do diagndstico anatomopatolégico.

REFERENCIAS
1. Tiferes DA, D’Ippolito G. Neoplasias hepaticas: caracterizagdo por
métodos de imagem. Radiol Bras. 2008;41:119-27.

2. Walther Z, Jain D. Molecular pathology of hepatic neoplasms: clas-
sification and clinical significance. Patholog Res Int. 2011;2011:
403929.

3. Hamilton SR, Aaltonen LA. World Health Organization Classifi-
cation of Tumours. Pathology and genetics of tumours of the di-
gestive system. Lyon, France: IARC Press; 2000.

Radiol Bras. 2014 Nov/Dez;47(6):374-379

10.

11.

12.

13.

. Masood A, Kairouz S, Hudhud KH, et al. Primary non-Hodgkin
lymphoma of the liver. Curr Oncol. 2009;16:74-7.

. Coenegrachts K, Vanbeckevoort D, Deraedt K, et al. MRI findings

in primary non-Hodgkin’s lymphoma of the liver. JBR-BTR. 2005;
88:17-9.

. TanY, Xiao EH. Rare hepatic malignant tumors: dynamic CT, MRI,

and clinicopathologic features: with analysis of 54 cases and review
of the literature. Abdom Imaging. 2013;38:511-26.

. Liu PS, Hussain HK. Uncommon hepatic tumors. In: Hussain HK,

Francis IR, editors. Primary carcinomas of the liver. Series: Con-
temporary issues in cancer imaging. Cambridge: Cambridge Uni-
versity Press; 2010. p. 214-29.

. Venkataraman S, Semelka RC, Braga L, et al. Inflammatory

myofibroblastic tumor of the hepatobiliary system: report of MR
imaging appearance in four patients. Radiology. 2003;227:758—
63.

. Fukuya T, Honda H, Matsumata T, et al. Diagnosis of inflamma-

tory pseudotumor of the liver: value of CT. AJR Am ] Roentgenol.
1994;163:1087-91.

Gao J, HuZ, Wu ], et al. Primary hepatic carcinoid tumor. World |
Surg Oncol. 2011;9:151.

Park CH, Chung JW, Jang S]J, et al. Clinical features and outcomes
of primary hepatic neuroendocrine carcinomas. ] Gastroenterol
Hepatol. 2012;27:1306-11.

Dufresne A, Cassier P, Couraud L, et al. Desmoplastic small round
cell tumor: current management and recent findings. Sarcoma.
2012;2012:714986.

Pickhardt PJ, Fisher AJ, Balfe DM, et al. Desmoplastic small round
cell tumor of the abdomen: radiologic-histopathologic correlation.
Radiology. 1999;210:633-8.

379



