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Os teratomas sd@e neoplasias disgenéticas que contém tecidos de histologia
alheia a4 do local onde se originam, sendo constituidos por elementos derivados
dos 3 folhetos embriondrios. Com o crescimento alguns adquirem caracteres de
malignidade. Os teratomas intracranianos sdo raros, havendo maior incidéncia
nas duas primeiras décadas. As estatisticas existentes variam bastante. Ingraham
¢ Bailey 12 entre 231 criangas (menos de 15 anos), com tumores do sistema
nervoso, encontraram 15 teratomas, sendo 7 intraespinais e 8 intracranianos
(2%). Matson 1+ encontrou 11 destes tumores entre 750 neoplasias intracra-
nianas em menores de 14 anos (1,5%). Entretanto, Koos e Miller 13 observaram
apenas um teratoma entre 700 criangas (menores de 16 anos) com tumores
intracranianos (0,1%) e Kernohan (citado por Morelli15) nio encontrou caso
algum em uma série de 979. Entre as casuisticas que incluem adultos também
ha grandes variac¢Oes. Ziilch 25 encontrou 14 teratomas em 6.000 tumores intra-
cranianos (0,2%), Arseni?! registrou 5 entre 8.021 e Tekeuchi e col.22 30 entre
2.419 neoplasias (1,2%). Por outro lado, os teratomas intracranianos sio
raros em relacdo aos de outras localizagGes, Berry e col.2 encontraram 3 tumores
intracranianos entre 91 criancas com teratomas e Partlow e Hooshang 17 encon-
traram apenas dois entre 42 casos.

Os teratomas intracranianos predominam no sexo masculino, numa pro-
por¢do de 4-1 a 6-1, embora no recém-nascido e no lactente ocorra o inverso.
Os locais de preferéncia, na cavidade intracraniana, sdo ao longo da linha média,
predominando a regido da pineal (40 a 60%), a regdo suprasselar (16%) e,
finalmente, a fossa posterior, com nitido predominio no vermis cerebelar.

O caso em questio merece ser relatado devido A raridade da localizagio
no IV ventriculo e pela ocorréncia de puberdade precoce, sem que se tenha
constatado crescimento neopldsico na pineal, no tuber cinereo ou em outras
areas hipotaldmicas.
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OBSERVACAO

E.C.S., RG 1073178, 7 anos de idade, sexo masculino, cor branca, brasileiro. Paciente
internado em 2-4-T4, com histéria de que h4 um ano vem apresentando, gradativamente,
voz grossa, aumento das mamas, aparecimento de pelos pubianos, axilares e no rosto,
aumento no tamanho dos 6rgdos genitais (assumindo aos poucos as caracteristicas do
adulto) e aumento da ingest#io liquida e da diurese (6 litros por noite). Apé6s 6
meses foi internado em outro hospital, onde fez vArios exames que nada revelaram
(sic). Permaneceu internado durante dois meses, surgindo nesta época cefaléia frontal
esporddica, principalmente & esquerda, alteragdes na marcha, discreta desorientag#io
psiquica transitéria e piora de polidipsia e politiria. HA 2 meses a cefaléia tornou-se
continua, acentuou-se a alteracio da marcha, surgiram distdrbios de comportamento
(irritabilidade, agressividade) e déficit de memoria.

Exame fisico — Distribuicdo de pelos e aspecto dos genitais externos compativeis
com a idade phbere. Exame neurolégico — Sindrome cerebelar global (inclusive fala
escandida), sfndrome piramidal deficitdria discreta a esquerda e de liberacio dos
dois lados, edema de papila bilateral, paresia do VI par A direita, paralisia do
olhar vertical para cima, nistagmo horizontal bilateral. Eletrencefalograma — Anor-
malidade paroxistica difusa, mais acentuada nas regides occipitais, predominando
ligeiramente A& esquerda, constituida por grupos de ondas lentas irregulares, delta e
teta, de wvoltagem mais elevada que a do ritmo dominante. Encefalocintilografia —
Imagem de les#io ocupando espaco projetando-se na fossa posterior, linha mediana.
Carotidoamgiografia esquerda normal. Angiografia pela artéria vertebral: suspeita de
processo expansivo no interior do IV ventriculo. Avaliagdo psicolégica: nivel mental
na média inferior. Iodoventriculografia — Dilataglio do sistema ventricular; bloqueio
parcial ao nivel do IV ventriculo, que se acha elevado e empurrado para frente,
com amputacio do recesso lateral direito (Fig. 1). Dosagem de 17 K8: (método
adaptado de Zimmermann) 6,6 mg em 4130 ml/24 horas. Dosagem de 17-OH: (método
de Porter-Gilber modificado por Lunderman) 13,3 mg em 4130 ml/24 horas. Dosagem

Fiy. 1 — Caso E.C.8. Iodoventriculografia mostrando tumor no interior do IV Ventriculo
€ auséncia de imagens lacumares mo III ventrioulo,
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de LH: 46,8 mU/ml. Dosagem de FSR: 3,6 mU/ml. Hemograma, Uréia, Glicemia,
Dosagem de sbédio e potddsio mo soro e radiografia de térax normais. Idade 6ssea:
compativel com 13 anos.

Em 9 de abril o paciente foi submetido a craniectomia de fossa posterior, sendo
encontrado tumor intraventricular de grandes dimensdes, ocupando grande parte do
IV ventriculo, de aspecto violdceo escuro, de consisténcia varidvel, em partes bastante
fridvel e aspirdvel, em outras duro, ndo aspirdvel. O tumor foi retirado, verificando-se
que ndo havia continuidade com o assoalho do IV ventriculo. Permaneceram fragmen-
tos tumorais aderidos & face anterior dos hemisférios cerebelares, bilateralmente. Foi
visto o aqueduto de Sylvius, que estava dilatado e n#o continha neoplasia. Exame
andtomo-patolégico: teratoma maligno.

No pés-operatério piorou o quadro de diabete insipido, sendo o paciente medicado
com pitressina. No quinto dia apareceu cisto de fossa posterior, que foi repetida-
mente puncionado. Em 26 de abril foi realizada derivag@io ventriculo peritoneal e,
em 3 de malo, derivagdo cisto-peritoneal. Ap6s esta tltima intervengfio o paciente
passou a apresentar intenso distiurbio de comportamento, crises convulsivas e piora
do quadro neurolégico. Em 6 de maio foi diagnosticada broncopneumonia, Continuou
piorando, vindo o paciente a falecer em 13 de maio de 1974.

Exame necroscépico — Cérebro edemaciado, com hérnias uncais e tonsilares. Ven-
triculos laterais, terceiro ventriculo e aqueduto acentuadamente dilatados. o Iv
ventriculo estd totalmente ocupado por volumosa neoplasia de aspecto carnoso, cor
cinzenta e com focos hemorrigicos (Fig. 2). O tumor, predominantemente s6lido
com algumas 4reas cisticas, infiltra o cerebelo (substAncia branca e nucleos de ambos
hemisférios). Existe também infiltracio neoplasica do septo pelticido, com massas
tumoraes projetando-se na luz dos ventriculos laterais e terceiro ventriculo (Fig. 3).
O aspecto histolégico da neoplasia é bastante polimérfo, destacando-se os seguintes
aspectos: 1) Na maior parte ela é formada por estruturas neuro-epiteliais semelhantes
ao tubo neural primitivo. Cada uma dessas formagdes é constituida por proliferacdes
de células alongadas, dispostas em uma ou mais camadas, sendo que as mais internas
se apoiam sobre membrana bem nfitida, reminiscente da membrana limitante interna
da neuro-ontogénese. Com muita frequéncia, aparecem figuras de mitose, tipicas e
atipicas. Na periferia dessas estruturas neuro-epiteliais nota-se intensa proliferacio
de células imaturas, com nicleos volumosos, vesiculosos, nucléolos as vezes visiveis,
lembrando os espongioblastomas primitivos (Fig. 4); 2) Cavidades cfsticas com pro-
je¢Oes internas papiliferas, todas elas revestidas por epitélio cibico monoestratificado,
as vezes vacuolizado. O eixo da papila é formado por discreta quantidade de tecido
conjuntivo por onde transitam peqguenos vasos sanguineos. Esse conjunto reproduz,
com relativa fidelidade, o aspecto morfolégico de uma cavidade ventricular, com plexos
corbides; 3) Amplas cavidades cisticas revestidas parcialmente por epitélio pavimen-
toso pluristrattificado, n#o corneificado, rodeadas por tecido conjuntivo frouxo de
aspecto mixomatoso (Fig. 5); 4) Formacdes glandulares, constituidas por epitélio
cilindrico monoestratificado, com citoplasma vascuolizado e cilios no polo apical, lem-
brando o epitélio mucosecretor das vias aéreas superiores (Fig. 6); b5) Tecido de
aspecto adamantinéide; 6) Fibras musculares lisas dispostas em arranjo fascicular.
Esta neoplasia ¢ bastante vascularizada; os vasos tém paredes muito delgadas, for-
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Fig. 8 — Caso E.C.8. Bec¢lo horizontal do cerebelo e protuberdncia mostrando tumor
preenchendo completamente a lus do IV wventriculo. Atrofia do parénquima
nervoso circunjacente.

Fig. 3 — Becgdo fromtal dos hemisférios cerebrais, ao nivel da comissura anterior:

infiliracdo mneopldsica macica do septo pelucido projetando-se na Iluz dos
venirioulos laterais que es8tdo ligeiramente dilatados.
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Fig. 4 — Caso E.C.8. Formacles mneuroepiteliais opluristratificadas
(H. E. 160X)

Fig. § — Cisto com marede revestida por epitélio pavimentoso pluris-
tratificado (H.E. 160X).

Fig. 6 — E.C.8. — Estruturas glanduliformes de luz irregular, reves-
tidas mor enitélio cubico monoestratificado; numa delas, o
epitélio ¢é cilindrico, mucosecretor, Estas esiruturas se
dispdem em meio a tecido conjunitivo frouxo de aspecto

mixomatoso (H.E, 63X).
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mados quase 86 de endotélio, que repousa sobre uma membrana basal. A luz ¢
ampla, formanlo verdadeiros seios vasculares e o espago intersticial & percorrido por
fibras reticulares e coldgenas,

No testiculo, observa-se presenca de espermatogénese e a adenohipétise & de aspecto
normal.

COMENTARIOS

O encontro de teratoma na fossa posterior é bastante raro. Ziilch 25 refere
dois casos. Arseni! cita dois adultos, um dos quais com tumor de IV ven-
triculo. Ingraham e Bailey 12, entre 4 criangas com teratoma na fossa posterior,
encontrou uma de 3 anos, com neoplasia no IV ventriculo. Na casuistica de
Tekeuchi e col.22 ndo h4 referéncia de tumor na fossa posterior. Existem ainda
poucos relatos de casos isolados. Bustamante+¢ e Hosoi! descreveram tera-
tomas do angulo ponto-cerebelar, em criangas com 3 meses e 16 anos, respec-
tivamente. Harding e Naish 10 relataram o caso de uma menina de um ano
com teratoma no IV ventriculo e Morelli 15, caso semelhante, em menina com
dois anos e meio.

No nosso paciente, a localizagdo no IV ventriculo e a existéncia de cresci-
mento tumoral também em outras areas (lII ventriculo e septo peliacido), deixa
duvida quanto ao diagndstico de metédstases, disseminadas pelo LCR, ou de
formacgOes neoplasicas simultidneas e independentes. A primeira hipdtese é teori-
camente possivel, j4 que a neoplasia retirada no ato cirtirgico j4 apresentava
sinais histologicos de malignidade. Alids, o crescimento extremamente rapido
foi comprovado pelo grande volume do tumor encontrado dentro do IV ven-
triculo, 35 dias apenas apds a sua retirada sub-total.

A disseminagdo dos teratomas intracranianos é encontrada com maior
frequéncia entre os tumores suprasselares 62! (teratomas atipicos). Também
ocorre metastizacdo, porém mais raramente, em algumas variedades de tera-
tomas da pineal, sobretudo o chorionepitelioma 18, Aparentemente, no nosso
caso, houve disseminagdo do tumor a partir da neoplasia no interior do IV
ventriculo. Varios elementos levam a esta conclusdo: na ventriculografia pré-
operatéria ndo existia sinal de processo expansivo no interior dos ventriculos
laterais e III ventriculo; o tumor do IV ventriculo era muito maior que o
supratentorial; havia infiltracdo do cerebelo pela neoplasia e auséncia de com-
prometimento das paredes do Il ventriculo. A precocidade das manifestagGes
enddcrinas poderia, 4 primeira vista, sugerir o IIl ventriculo como sitio pri-
mario. Como veremos abaixo, é possivel invocar duas possiveis causas para
explicar o quadro enddcrino do nosso paciente: secre¢do propria do tumor e
distensdo do hipotdlamo, causada pela hidrocefalia. A hipdtese de que as
duas lesOes estivessem presentes desde o inicio poderia também justificar a
precocidade do quadro endécrino, mas os achados neurorradiologicos e a evo-
lugdo final do caso ndo a sustentam.

Quanto a relagdo entre neoplasia intracramiana e puberdade precoce existe
ainda muita discérdia. Este quadro endocrino é mais encontrado quando existe
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tumor da pineal ou no hipotdlamo (sobretudo quando é comprometido o tuber
cinéreo). E um achado clinico raro, sendo que a maioria das publicagcdes a
respeito consta da descri¢io de casos isolados. Sigurjonsdottir e Hayles 19,
estudando 96 criangas com puberdade precoce encontraram apenas 14 tumores
intracranianos (15%), 7 dos quais associados a neurofibromatose. As neoplasias
intracranianas mais comumente relacionadas com puberdade precoce sdo: pinea-
lomas (teratomas tipicos e atipicos) ; hamartomas ou gangliomas do tuber cinéreo;
cranio-faringiomas; astrocitomas e ependimomas da regiio hipotalamica e III
ventriculo e, mais raramente, gliomas do nervo Optico e teratomas suprasselares.
Estes ultimos tumores, também pinealomas ectdpicos, causam puberdade precoce
com frequéncia bem maior que os tumores primarios da pineal. Camins e
Mount 6, entre 58 teratomas suprasselares, encontraram apenas 3 relacionados
com puberdade precoce e Tekeuchi e cols.22 referem somente 1 caso. Troland
e Brown23, em revisdo da literatura englobando 12 pinealomas ectdpicos (9
suprasselares, 2 de fossa posterior e 1 no ventriculo lateral), ndo encontraram
referéncia & puberdade precoce. Este quadro é também raro entre os teratomas
de outros locais; na revisio de Ingrahan!! nio foi observado e Arsenil o
encontrou uma vez. Na literatura nacional, cumpre salientar o trabalho de
Brandt e Carvalho3 que relata 4 casos de puberdade precoce, 1 dos quais
causado por teratoma no interior do ventriculo lateral. Nos outros 3 doentes
existiam tumores (astrocitoma, astroblastoma e hamastoma) que comprometiam
o hipotadlamo. Alguns autores acreditam que a prépria neoplasia possa secretar
horménios que atuariam sobre o desenvolvimento sexual. Esta hipotese é a
que melhor explicaria a puberdade precoce do doente, com teratoma no ven-
tricul lateral, referido por Brandt e Carvalho 3. Para o nosso caso esta teoria
também poderia ser aceita. Entretanto, sdo raras as publicagdes nas quais tal
fato foi comprovado 3. Com relagdo aos tumores da regido da pineal foi invocada
a atividade da melatonina 7.9, hormoOnio implicado na pigmentacdo cutdnea e no
metabolismo das gonadotrofinas. A hipotese de que o0s processos expansivos
que destroem a pineal causam puberdade precoce por diminui¢do de melatonina,
se bem que interessante, ndo estd comprovada 3. Existem também dividas quanto
aos tumores que comprometem o tuber cinéreo. N#o estd provado que esta
estrutura produza gonadotrofinas, embora nos hamartomas ai localizados tenha
sido encontrado aumento do nivel destes hormdnios no LCR® Provavelmente
o tuber cinéreo exerce agdo ativadora sobre a hipdfise e as gonadas, seja
através de estimulo nervoso, ou mais provavelmente, pela libera¢io de hormo-
nios. Quanto aos tumores da regido hipotaldmica, o mais provavel é que a
puberdade precoce seja devida & compressdo direta ou destruicio de areas hipo-
talamicas implicadas no mecanismo de liberacdo de gonadotrofinas. Também
se admite como causa do quadro enddcrino a distensdo do hipotdlamo causada
pelo aumento do IIl ventriculo. No nosso paciente este tltimo mecanismo ¢
uma outra possibilidade, uma vez que o estudo histologico ndo mostrou com-
prometimento direto do hipotdlamo ou de qualquer drea que pudesse ser atri-
buida secre¢do hormonal. A concomitincia com o quadro de diabete insipido
sugere também a possibilidade de sofrimento hipotalamico.
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RESUMO

E relatado caso de teratoma maligno do IV ventriculo associado 4 puber-
dade precoce e diabete insipido, num menino de 7 anos. A necrdpsia revelou
crescimento tumoral também nos ventriculos laterais e 1l ventriculo. Os autores
discutem a localizagdo primdria do processo € os mecanismos implicados na
produgdo da puberdade precoce.

SUMMARY

Malignant teratoma in the IVth ventricle and precocious puberty: a case
report.

A case of precocious puberty and diabetes insipidus in a 7 years old boy
due to a malignant teratoma in the IVth ventricle is reported. The tumor had
grown into the Ilird and lateral ventricles as found on the necropsy. The
original site of the tumor and the possible physiopathological mechanisms for
the precocious puberty are discussed.
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