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Historia Clinica

» ldentificacao:
ZS.PG.
Sexo feminino
64 anos

» Antecedentes pessoais patologicos:
Litiase vesicular sintomatica, ha pelo menos 1 ano
Obesidade morbida (IMC = 36,2 Kg/m?)
Paramiloidose
HTA medicada

» Submetida a colecistectomia por via laparoscopica, em
20/01/2010, sem intercorréncias, com alta ao 3.° dia pos-
operatorio.



Macroscopia

» Vesicula biliar com 10 cm de maior dimensao,
serosa lisa e brilhante, parede maioritariamente
delgada e mucosa com areas desnudadas.
















































Diagnostico diferencial

» Adenomiomatose difusa com displasia de alto grau/
carcinoma in situ

» Adenocarcinoma bem diferenciado invasivo



Imuno-histoquimica

Caldesmon Caldesmon




Imuno-histoquimica

Caldesmon Caldesmon




Diagnostico definitivo

» Adenomiomatose difusa com displasia de alto grau/
carcinoma in situ



Adenomiomatose da vesicula biliar

» Hiperplasia adenomiomatosa / Doenca diverticular

» WHO classification: tumorlike lesion

» Definicao:
Lesao caracterizada por invaginacoes da mucosa (seios

de Rokitanski-Aschoff) acompanhadas por hiperplasia
muscular lisa.



Patogénese

» Condicao benigna, adquirida e degenerativa (apenas

caso descrito na literatura de adenomiomatose na infancia”) )

» 2 grupos de causas hipotéticas®

Aumento da pressao intra-luminal (contractilidade muscular
anormal por disfuncao neurogénica) + Espacos existentes
entre os feixes de m. liso da parede

Uni@o ductal pancreaticobiliar anomala: canal biliar comum
anormalmente longo e jungao com o canal pancreatico
localizada fora da parede duodenal ---» refluxo secrecoes
pancreaticas ---» elevacao da pressao intra-luminal e
estimulacao cronica da VB

» O mecanismo da hiperplasia do musculo liso ainda
esta por esclarecer.




Classificacao morfologica

» 3 Tipos de Adenomiomatose:

Localizada
Segmentar

Difusa



Classificacao morfologica

» Localizada (adenomioma):
Mais comum
Fundo

Formacao nodular
umbilicada, limites bem
definidos, sem capsula e
didmetro variavel de 0,5 a

25em:

Superficie de corte: Fuwiil tgpe
compacta, esbranquicada e S Gesimpinidiiins

COM NUMErosos pequenos

espacos cisticos (“favo de Hatakeyama K. High sk o galaddercaroinorma n idery paterts
me l,,) évg:ciergf;r;?‘tazlaa:t%egndfo‘nz%/gzatosis of the gallbladder. J. Exp. Clin.

Pode ser sub-seroso



Classificacao morfologica

» Segmentar:

Espessamento de parte
da parede da VB

Estenose anelar, divide a
VB em 2
compartimentos:

Compartimento do colo,
proximal

Compartimento do fundo,
distal

Mais espesso

Frequentemente com
adenomiomatose

Fundal compartment

Segmental type

o
m dilated Rokitansky-Aschoff sinuses

in Nabatame N., Shirai Y., Nishimura A., Yokoyama N., Wakai T.,
Hatakeyama K.: High risk of gallbladder carcinoma in elderly patients
with segmental adenomyomatosis of the gallbladder. J. Exp. Clin.
Cancer Res., 23: 594, 2004.



Classificacao morfologica

» Difusa (generalizada)
cholecystitis glandularis proliferans

cystica, em 1931.

Espessamento de toda a
parede da VB

Diffuse type

o
m dilated Rokitansky-Aschoff sinuses

in Nabatame N., Shirai Y., Nishimura A., Yokoyama N., Wakai T.,
Hatakeyama K.: High risk of gallbladder carcinoma in elderly patients
with segmental adenomyomatosis of the gallbladder. J. Exp. Clin.
Cancer Res., 23: 594, 2004.



Epidemiologia
» > @ adultas (idade méedia 60 anos)

» Incidéncia aumenta com a idade

» Prevaléncia varia em diferentes séries: 0,8% - 12%
dos especimes de colecistectomia

» O aumento relativo da incidéncia nos ultimos anos
deve-se ao uso de técnicas imagioldgicas mais
sensiveis e ao aumento do numero de
colecistectomias laparoscopicas realizadas
RVENENGE



Clinica

» Maioria assintomaticos
Achado incidental radiologico ou histologico

» Sintomatologia:

Dor tipo cdlica no QSD do abdomem (~litiase
vesicular)

/0% dos doentes sintomaticos apresentam litiase
vesicular

Restantes 30% com sintomas mas sem litiase: queixas
vagas de indigestao e dor ou desconforto abdominal



Histologia

» 2 componentes:

Epitelial — estruturas glandulares ou
ductais ramificadas na parede
muscular (seios R-A)

» Proliferacao

Muscular lisa — envolve as estruturas
glandulares

Seios Rokitanski-Aschoff

- # Ductos Luschka (proliferagcao

concéntrica de tecido conjuntivo)

» 80% casos: lesdes de colecistite cronica associadas



Histologia
» Estruturas glandulares epiteliais:

Representam invaginagcoes ou saculacoes da mucosa

(continuidade com o epitélio de superficie € muitas vezes
observada, mas ndo necessariamente®)

Camada unica de células cilindricas altas, semelhante
ao epitélio de superficie

Podem conter bilis espessa, muco ou calculos

Podem estender-se a sub-serosa e alcancar a serosa

Dilatacao cistica (inflamacao e fibrose, com
consequente obstrucao ou obliteracao das estruturas
glandulares)

Se longa duracao: calcificagao da lama biliar e calculos
presentes nos seios R-A



Histologia

» Pode ocorrer:

Fibrose extensa (feixes do musculo liso deixam de ser
reconheciveis®))

Invaséo peri-neural por estruturas ductais benignas®)

Muito raro

Mecanismo desconhecido (producao de factores quimiotacticos ou
substancias sinalizadoras e a activagao de receptores.




Histologia

» Pode ocorrer:

Transformacéao neoplasica do epitélio:
Metaplasia (pil6rica, intestinal)
Displasia
Carcinoma in situ

Carcinoma invasor --—- » adenocarcinoma bem diferenciado
(++ adenomiomatose segmentar)




Tratamento Prognostico

» Tém indicacao para
colecistectomia:

Todos os doentes com
adenomiomatose
sintomatica

Todos os doentes com
lesOes sugestivas de
adenomiomatose, mas
indistinguiveis de lesbes
pré-malignas ou
malignas.

» Excelente, com resolucao
completa da
sintomatologia



Adenomiomatose e carcinoma

da vesicula biliar

Incidéncia de carcinoma na VB com adenomiomatose: 2% a
6,4%.

O carcinoma da VB € mais comum na adenomiomatose
segmentar, particularmente nos idosos:

E provavel que a estenose anelar do Iimen cause estase biliar crénica no
fundo da VB, causando alteragbes da mucosa (metaplasia)®

A adenomiomatose nao € considerada, per se, uma les&o pre-
maligna(2.3.6)
Desenvolvimento de carcinoma na adenomiomatose relacionado com:
Presenga de calculos (85% dos casos de carcinoma da VB)
Inflamacao crénica

Alteragdes metaplasicas
|dade avangada dos doente

Controversia: magnitude do risco de carcinoma da VB em
doentes com adenomiomatose nao esta estabelecida.®



Adenomiomatose e carcinoma
da vesicula biliar

» 2 modelos de carcinogénese®):
Sequéncia metaplasia-displasia-carcinoma
A mais plausivel

Metaplasia, displasia e carcinoma in situ estao presentes na
mucosa adjacente ao carcinoma em 66%, 81,3% e 69%,
respectivamente

Gradiente de idades sugere progressao das lesdes: displasia
(51,9 anos), carcinomas precoces (96,8 anos) e carcinomas
avancgados (62,9 anos)

Sequéncia adenoma-carcinoma
Importancia limitada

Areas adenomatosas nos carcinomas ou transformacéo
maligna em adenomas
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Diagnostico diferencial

» Pros » Contra

Estruturas glandulares
com espacos grandes,
bem organizadas entre
Si, sem caracter
infiltrativo

Presenca de células
musculares lisas em
proliferacao conceéntrica
em torno das estruturas
glandulares (HcD+)

Auséncia de reaccao
desmoplasica



Central dimple

Fundal type

O
m dilated Rokitansky-Aschoff sinuses

in Nabatame N., Shirai Y., Nishimura A., Yokoyama N., Wakai T.,
Hatakeyama K.: High risk of gallbladder carcinoma in elderly patients with
segmental adenomyomatosis of the gallbladder. J. Exp. Clin. Cancer
Res., 23: 594, 2004.



Neck compartment

Fundal compartment

Segmental type

O
m dilated Rokitansky-Aschoff sinuses

in Nabatame N., Shirai Y., Nishimura A., Yokoyama N., Wakai T.,
Hatakeyama K.: High risk of gallbladder carcinoma in elderly patients with
segmental adenomyomatosis of the gallbladder. J. Exp. Clin. Cancer
Res., 23: 594, 2004.



Diffuse type

O
m dilated Rokitansky-Aschoff sinuses

in Nabatame N., Shirai Y., Nishimura A., Yokoyama N., Wakai T.,
Hatakeyama K.: High risk of gallbladder carcinoma in elderly patients with
segmental adenomyomatosis of the gallbladder. J. Exp. Clin. Cancer
Res., 23: 594, 2004.






