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Informação Clínica 
_______________________________________________________________ 

Identificação 

 
• M.A.R.C.F 

• Sexo feminino  

• 54 anos 

• Caucasiana 

 
 

 

 

 

 
 



Informação Clínica 
_______________________________________________________________ 

História Clínica  
 

• Distensão abdominal e enfartamento pós-prandial   
 

• Sem perda de peso, vómitos ou obstipação 

 

 

 
AP: Colecistectomia (2000), amigdalectomia, osteoporose 

        AF: Irrelevantes 

 

 

 

 
 



Informação Clínica 
_______________________________________________________________ 

 

 

• AngioTC → Dilatação vias biliares IH e da VBP (1,1cm) 

     (2008)       → Espessamento parietal irregular duodeno-jejunal 

                        → Lipoma jejuno (14mm) 

                        → Densificação gordura mesentérica  

                        → Múltiplas formações ganglionares mesentéricas 

                        → Formação nodular hipodensa (3x2cm) processo uncinado pâncreas 

 
 

 

•    Biópsia de nódulo pancreático: “aspectos sugestivos de lesão benigna- pancreatite 

                                                               crónica” 

• Biópsia duodenal: “infiltrado inflamatório” 

 

 

 
 



          
_______________________________________________________________ 

 

 

                    

             TC abdominal superior 

 
 

 

 
 































































































































































Hipóteses Diagnósticas 
_______________________________________________________________ 

♀ 54 anos  
Distensão abdominal e enfartamento pós prandial  



Hipóteses Diagnósticas 
_______________________________________________________________ 

 

 

                    

                      

 
 

 

 
 

•  Neoplasias  
          Linfoma, GIST, T. Neurogénico 
 

•  Síndromes Polipóides 
 Peutz-Jeghers 
 

•  Infecção   

 Yersinia, Giardia, Strongyloides, oportunística 
 

• Enteropatia Eosinofílica, Amiloidose, Mastocitose, Macroglobulinemia Waldenstrom 

   

 



      Espessamento pregas delgado 
_______________________________________________________________ 

 

 

                    

                      

 
 

 

 
 

 

     Espessamento das Pregas 

 

 

 

Irregular 

 

 

Regular 

 

 

Segmentar 

 

   Linfoma 

   DC 

   Tuberculose 

   Yersinia, Giardia, Stronyloides 

   Infecção oportunistica 

 

 

   Isquemia 

   Vasculite 

   Radiação 

   Hemorragia intramural 

 

 

 

Difuso 

 

   Doença Whipple 

   Linfangiectasia intestinal 

   Gastroenterite Eosinofílica 

   Mastocitose 

   Amiloidose 

   Macroglobulinemia Waldenstrom 

   Infecções oportunisticas 

 

   Edema 

   Enterite eosinofílica 

   Abetalipoproteinemia 

   Amiloidose 

Baseada em Radiology: Volume 249: Number 2—November 2008 



Linfoma intestinal 
_______________________________________________________________ 

 

• 1ário vs 2ário (+++) 
 

• TGI: local extraganglionar + comum 
• estômago › delgado (ileo distal – placas de Peyer) 
        
 
• ↑risco: d.celíaca, SIDA, LES, DC, QT 

 
 
 

 
 
 
 
 
 

Espessamento nodular 
Pequenos pólipos  
Lesão infiltrante 
Massa excêntrica 
 

 
 RadioGraphics 2010; 30:1955–1974  
  
 



Linfoma intestinal 
_______________________________________________________________ 

• Hepatoesplenomegalia, adenopatias 
 

• Sandwich sign 
 

• Dilatação aneurismática 
 

• Ulceração e necrose 
 

• Multifocal 10 – 25% 



GIST (Gastrointestinal Stromal Tumors) 
_______________________________________________________________ 

• 0,1-3% tumores TGI ; 5,7% sarcomas 
• 70-80% benignos 
• › 50 anos 

 
• Precursores das cél. intersticiais de Cajal  
• Expressão KIT protein (CD117) 
 
• TGI (estômago), mesentério 
• Muscular própria, muscular mucosa 
 

 
 



GIST 
_______________________________________________________________ 

Necrose central, c/s/NHA 
Ulceração e hemorragia 
Obstrução não comum 
Raramente múltiplos (maligno) 

 
 
 

• Componente exofitico  +++ 
      (obstrução não comum) 
 

• Endoluminal (polipóide) 
•   



GIST 
_______________________________________________________________ 

• › 5 cm 
• Realce heterogéneo  
• Metástases (fígado e peritoneu) 
• Componente cístico-necrótico 
 
 
           

 
 RadioGraphics 2010; 30:1955–1974   
 

Benigno/Maligno:  
• › 5 cm 
• Necrose e hemorragia 
• Hipercelularidade 
• Atipia nuclear 
• ↑ índice mitótico 
 



Síndrome Peutz-Jeghers 
_______________________________________________________________ 

• Polipose intestinal hereditária AD (19p13.3)  
 
• 3ª década de vida 
 



Outros 

Gastroenterite eosinofílica 
(eosinófilos) 
 
Amiloidose 
(proteína fibrilar insolúvel) 
 
Mastocitose 
(mastócitos) 
 
 
Macroglobulinemia Waldenstrom 
(imunoglobulina M) 
 
D.Whipple (Tropheryma whipplei) 
(macrófagos PAS +) 
 
 
 
Linfangiectasia Intestinal 
 
 
 

Infecção 

 
Geralmente patologia gástrica associada 
Eosinofilia periférica (75%) e atopia (50%) 
Mucosa(diarreia), transmural(obstr), serosa (ascite) 
 
Sist GI (colon, delg 70%) 
Espess pregas (nod /dif), adp, hepatoesplenomegalia 
↓ motilidade (destruição plexo mioentérico); dilatação 
 
Flush, prurido, cefaleias,  sintomas GI (histamina) 
Nodularidade mucosa difusa 
 
Hepato-esplenomegalia, adenopatias 
Micronód.(1-2mm),adp,hepatoesplenomeg,ascite,dens.mesentério 
 
Malabsorção, febre, artralgia 
Jejuno:padrão mucoso discretamente nodular, lúmen normal 
Adenopatias mesentéricas e retroperit.(hipodensas) 
Hepatoesplenomeg, ascite, ausência de dilatação 
 
1ária (D.Milroy) / 2ária (inflam/neoplásica), generalizada/localizada 
Espess  nod dif (linfáticos dilatados) 
Padrão mucoso granular grosseiro 
 
Giardia, Yersinia, Strongyloides, oportunística 
 
 



Anatomia Patológica  
_______________________________________________________________ 

Diagnóstico Histopatológico 
 

1. Duodeno distal com proliferação na lâmina própria de 
fibras nervosas e células ganglionares, enquadrável em 

polipose ganglioneuromatosa (correlação clínico-
patológica). 
2.   Aspectos reactivos do tipo das vilosidades do duodeno 
distal. 

S100  e NSE + 



T. Neurogénicos abdominais 
_______________________________________________________________ 

• Células Ganglionares 
 Ganglioneuromas  
 Ganglioneuroblastomas  
 Neuroblastomas  
 

• Sistema Paraganglionar 
 Feocromocitoma 
 Paraganglioma 
 

• Baínha Nervosa 
 Neurofibromas 
 Neurilemomas 
 Neurofibromatose 
 T. malignos baínha céls nervosas  

RadioGraphics 2003; 23:29–43 

• Cadeia simpática paravertebral 
• SR 
• Órgão Zuckerkandel 
• Outros (parede intestinal ,abd,vesícula,  
                       bexiga) 



     Ganglioneuromatose intestinal 
_______________________________________________________________ 

• Rara  
 

• Hiperplasia plexo mioentérico 
 

• Alterações da motilidade (obstipação) 

 
• Produção de substâncias 

                       (VIP, catecolaminas, androgeneos) 

 
 
 
 
 
 
 
 



     Ganglioneuromatose intestinal 
_______________________________________________________________ 

Lesão polipóide focal 
Polipose ganglioneuromatosa 
Ganglioneuromatose difusa 
 

→ 
        cólon 
        íleo terminal  
        apêndice 

• Acumulação progressiva de contraste  (matriz mixóide) 
                                                                                                                                                                                                                           RadioGraphics 2003;23:29–43) 

 
 
 
 
 
 
 



Pré-contraste Fase pancreática Fase portal 



     Ganglioneuromas 
_______________________________________________________________ 

RM 
 

•  T1: Homogéneo; intensidade de sinal baixa 
•  T2: Sinal variável  
       - proporção estroma mixóide, componente celular, fibras de colagénio 

      - bandas curvilíneas  de hiposinal (cels Schwann e fibras de colagénio) 

T1: homogénea, hipointenso .      T2: heterogénea, hiperintensa. T1: homogénea,hipointenso.T2: heterogénea (áreas lineares 
 e curvilineas de hiposinal), marcadamente hiperintensa. 

Ganglioneuroma retroperit. (♂20A) Ganglioneuroma SR (♀24A) 



     Ganglioneuromatose intestinal 
_______________________________________________________________ 

• Geralmente associada a MEN2b ou NF1 
 
• Outras: ET, D.Cowden, Polipose juvenil, c.cólon 
 
• Forma isolada extremamente rara 
 
 
 



    Exames Auxiliares de Diagnóstico  
_______________________________________________________________ 

 
 

Despiste de outras patologias associadas 
  
                                     ↓ 
 
                                Negativo 



     Ganglioneuromatose intestinal isolada 
_______________________________________________________________ 

Harrison’s Principles of Internal Medicine17th Ed 



     Ganglioneuromatose intestinal isolada 
_______________________________________________________________ 

Harrison’s Principles of Internal Medicine17th Ed 

Tratamento → Caracterização pré-cx  
                           (localização, tamanho)   



Informação Clínica 
_______________________________________________________________ 

Agravamento das queixas  

 

Vómitos  

Diarreia  

↓ peso 

  

 

                              

 
 

 

 
 



          
_______________________________________________________________ 

 

 

                    

             TC abdominal  
                                                                      

 

 

 
 



















































































































































































































Invaginação 
_______________________________________________________________ 

• 5 % das invaginações ocorrem no adulto 
• Localização, causa, ponto de partida 
• Coil spring 

→ 

↓ 



Invaginação 
_______________________________________________________________ 



Trânsito Intestino delgado 
_______________________________________________________________ 

(2011) 



Peça cirúrgica 
_______________________________________________________________ 

  

 

                              

 
 

 

 
 



Anatomia Patológica 
_______________________________________________________________ 

  

 

                              

 
 

 

 
 


