CAPITULO 8

COLANGIOCARCINOMA EM PACIENTE JOVEM
COM SINDROME DE DOWN
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RESUMO: O relato descreve o caso de um
paciente jovem, portador de sindrome de Down,
que evoluiu com sindrome colestatica com
achados de imagem compativel com neoplasia
de vesicula biliar ou colangiocarcinoma. Paciente
foi submetido a biépsia por ecoendoscopia cujo
o resultado do anatomo patolégico evidenciou
tratar-se de colangiocarcinoma. Optou-se
entdo por realizar uma colangiopancreatografia
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retrograda endoscopica (CPRE) com colocacao de duas proteses para drenagem de
via biliar, tendo sido definido por cuidado paliativo. O colangiocarcinoma tem fatores
de risco bem estabelecidos e estdo sendo estudados outros fatores predisponentes
como a mutacdo genética, porém, ndo se encontrou associagdo na literatura de
colangiocarcinoma e sindrome de Down.

PALAVRAS-CHAVE: Colangiocarcinoma; jovem; sindrome de Down.

ABSTRACT: The report describes the case of a young patient with Down syndrome,
who developed cholestatic syndrome with imaging findings compatible with gallbladder
neoplasia or cholangiocarcinoma. The patient underwent a biopsy by echoendoscopy,
the result of the pathological anatomy of which proved to be cholangiocarcinoma. It
was then decided to perform an endoscopic retrograde cholangiopancreatography
(ERCP) with the placement of two prostheses for drainage of the bile duct, having
been defined by palliative care. Cholangiocarcinoma has well-established risk factors
and other predisposing factors such as genetic mutation are being studied, however,
no association has been found in the literature on cholangiocarcinoma and Down
syndrome.
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APRESENTACAO DO CASO

Paciente, 45 anos, sexo masculino, natural e procedente de Teresina — PI.
Sabidamente portador de sindrome de Down e dislipidemia. Apresentou em janeiro
de 2019 quadro de ictericia, prurido, coluria e acolia fecal, sendo encaminhado ao
Hospital Universitario da Universidade Federal do Piaui (HU UFPI), para seguimento
do caso. Ao exame fisico: bom estado geral, acian6tico, eupnéico, ictérico 3+/4+.
Laboratério: bilirrubina total: 22, direta: 16,3, fosfatase alcalina: 1609, Gama GT:
730; TGP: 159, TGO: 99, Ca 19.9: 11,9, hemoglobina: 11,1, leucécitos: 14630.
Realizou colangiorressonéancia e ressonancia abdominal que evidenciaram massa
hepética em segmentos IV e V acometendo parede da vesicula e confluéncia dos
ductos com invaséo linfonodal (Figura 1). Realizada ecoendoscopia com biépsia cujo
resultado do anatomo patoldgico evidenciou colangiocarcinoma. Sendo submetido
a colangiopancreatografia retrograda endoscépica (CPRE) com colocagéo de duas
préteses para drenagem de via biliar, tendo sido definido por cuidado paliativo.
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Figura 1: Achados tomograficos de colangiocarcinoma, HU UFPI —2019.

DISCUSSAO

A sindrome de Down é a alteracdo cromossOmica mais comum tendo
como etiologia uma copia adicional do cromossomo 21. O colangiocarcinoma é
responsavel por 3% de todas as lesdes malignas do trato gastrointestinal, tendo
como faixa etaria mais frequente entre 50 a 70 anos de idade. Tem origem no
epitélio dos ductos biliares intra ou extra-hepéticos. Tendo como fatores de risco
bem estabelecidos infec¢cbes parasitarias, colangite esclerosante primaria, cistos
dos ductos biliares, hepatolitiase e algumas toxinas. E estdo sendo estudados
outros fatores predisponentes como a mutacdo genética, porém, ndo se encontrou
associacdo na literatura de colangiocarcinoma e sindrome de Down. Sendo
diagnosticado na grande maioria dos casos na fase avancada. A via endoscopica
€ 0 método de escolha para drenagem das vias biliares obstruidas sendo um
procedimento pouco invasivo, que permite detectar e tratar anomalias da arvore
biliar e do canal pancreatico principal.

CONSIDERACOES FINAIS

Faltam estudos epidemiolégicos para se poder associar a sindrome de
Down como fator predisponente para o colangiocarcinoma. A drenagem através da
insercéo de prétese por CPRE é importante para aliviar os sintomas dos pacientes

com colangiocarcinoma e € uma medida pouco invasiva no tratamento paliativo.
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