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A patologia da regido supra-selar é diversificada. Germinomas supra-selares
podem ocorrer e o seu diagndstico diferencial deve ser lembrado sempre nas
lesbes da regido opto-quiasmatica, pois um tratamento radioterdpico bem insti-
tuido pode prolongar a vida do paciente.

Friedmann propds em 1947 o termo germinoma, diante da similaridade do
aspecto histologico entre pinealoma ectopico e os germinomas encontrados nas
gdnadas, mediastino, retro-peritOneo e glandula pineal. O germinoma é o tumor
mais frequente encontrado na regido pineal, cerca de 509% dos casos. Em 1972,
Rubinstein 28 classificou todos os tumores da linha média do cérebro em um
tinico grupo, desde que crescessem na regido do corpo da pineal, na pineal e
na regido supra-selar, substituindo os termos antigos de teratoma atipico e pine-
aloma ectépico. A maioria dos germinomas cresce na regido da pineal (70%)
e em outras localizages, como na regido supra-selar (14%), localizagdo dupla,
supra-selar e pineal (8%), no ventriculo lateral (7%) e com envolvimento ven-
tricular difuso (2%) 3. Pacientes com germinoma podem ter uma vida normal
apés remogdo cirurgica do tumor e radioterapia22. A remocdo cirurgica do
tumor, especialmente da regido da pineal, determina consideravel risco opera-
torio sendo justificivel tentar um tratamento radioterdpico antes da remocdo
cirurgica 8. Oliveira e col., segundo informag6es pessoais, revendo a bibliografia
internacional de 1965 a 1980, encontraram 260 casos de germinomas que foram
irradiados sendo a média de sobrevida de 3 anos em 62% (115 de 186), e de
5 anos em 57% (137 de 241).

E também sabido que os germinomas podem metastisar no sistema nervoso
central (SNC) através do LCR, mais frequentemente para a medula e para as
paredes do sistema ventricular. A incidéncia ndo estd bem caracterizada varian-
do entre 8-17% 4.5:6. HA4 pesquisadores que estabelecem que pacientes com ger-
minoma, devem ter todo o seu SNC irradiado 9:27.

Cummins e Mount+ referem que se o exame do LCR revelar a presenca de
células do germinoma o paciente deverd ser submetido a irradiacdo de todo o
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neuroeixo. Por outro lado uma série de outros autores admite que nio deve
ser feita a irradiacdo do neuroeixo, pela baixa incidéncia de metastase em
relacdo a morbidade radioterdpica da medula 31.

A incidéncia de metastases para o SNC ndo é tdo frequente, Waga 30
encontrou 8% (5 de 62), e todos tinham sido submetidos a remogdo do tumor,
sendo trés na regido da pineal e dois supra-selares, embora alguns autores 2
defendam a tese de que ndo se deve mexer no tumor para evitar sua dissemi-
nacdo. Waga, em relacdo aos casos apresentados, conclui da pouca validade
da irradiacdo do neuroeixo em paciente com germinoma, apesar do risco de
disseminacéo através do LCR quando submetidos a remocdo cirirgica do pro-
cesso tumoral.

Tem sido relatado 25, em concomitincia do tumor em regiio supra-selar e
‘meninges espinhais, metdstases pulmonares, inclusive verificadas varios anos apéds
cirurgia e radioterapia.

Os germinomas supra-selares, também chamados de pinealomas ectépicos,
apresentam uma triade clinica caracterizada por diabetes insipidus, alteractes
visuais e hipopituitarismo, que pode simular outras patologias da regiio12. E
importante colocar esta entidade no diagnéstico das lesGes da regido opto-quias-
matica, dado que o tratamento radioterdpico pode prolongar em muitos casos
a sobrevida.

Por outro lado, aceita-se que realmente os germinomas sdo metastisantes
dentro e fora do SNC e que, talvez, a exérese cirlirgica do tumor primario
possa facilitar o aparecimento de metistases principalmente em nivel medular.

Esta foi nossa intengdo ao publicar o caso, em face da sobrevida de 11 anos
ap6s tratamento cirurgico e radioterdpico e na presenca de comprometimento
medular verificado apés a primeira intervencgio.

OBSERVACAO

A.L.M.S., sexo masculino, branco, 25 anos (RG. 123.277) internado no H.S.P.E. em
04-10-77. H4 13 anos o paciente notou que ingeria muito liguido e urinava bastante.
Apés dois meses passou a apresentar cefaléia frontal intensa sem ser acompanhada
de vémitos ou perturbacdo visual. Foi atendido no H.S.P.E. e, ap6s exames, submetido
a craniotomia frontal esquerda que revelou a presenca de tumor do nervo 6ptico
esquerdo, invadindo o quiasma o6ptico. O caso evolufu no pés-operatério com quadro
de polidipsia e politdria, com perda da vis#o do olho esquerdo. De inicio o paciente
foi medicado com Pitressin e com Diabinese. Ulteriormente foi submetido a tratamento
radioterdpico em campos de 9x9 cm, com paralelos e opostos, com Tele-Cobalto.
Recebeu a dose de 4.600 rads no meio da espessura, em 28 aplicacdes (entre 03-08
e 14-09-1966).

Em 23-03-77 o paciente foi internado no Servico de Endocrinologia no qual, apés
exames, foi medicado com Diabenese (2 comprimidos ao dia), Meticorten (7,5 mg ao
dia) e Levoid (3 mg ao dia), por apresentar hipogonadismo hipogonadotréfico, hipoti-
roidismo, hipofuncéio suprarrenal e diabetes insipido.
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Em 04-10-77 o paciente foi atendido de urgénecia com queixa de que h4 um dia
nédo conseguia andar e, h4 quatro horas, nio conseguia movimentar os quatro membros.
H4 dois meses vinha apresentando formigamentos nas méos e perda de forca nos mem-
bros inferiores, sendo que h4 trés semanas apresentara um epis6dio de dificuldade
para urinar durante trés dias. Ao exame apresentava quadro de tetraplegia flicida
sensitivo-motora com nivel em T6. Reflexos profundos ausentes. Respiracio tipo
abdominal e dor & movimentacio da coluna cervical. Apresentava amaurose a esquerda
e hemianopsia temporal & direita. Pressfo arterial de 80x 60 e regular estado geral.

Exames complementares — Radiografia de criAnio mostrando sinais de craniotomia
frontal esquerda com sela térecica normal e presenca de Lipiodol disseminado na regido
frontal. O estudo radiol6gico da coluna cervical e tordxica foi normal. O exame do
LCR mostrou, & manobra de Stookey, bloqueio parcial com xantocromia, 5 células
(100% de linfécitos) e proteinas de 720 mg/dl. Mielografia ascendente por puncéo
lombar revelou imagem compativel com processo expansivo intramedular em T3.

Fig. 1 — Caso A.L.M.8. — Macroscopia do germinoma metds-
tatico ma medula tordzica.

Intervenedo cirurgica — O paciente foi entio submetido a intervencfio de urgéncia,
sendo realizada, laminectomia de C6 a T4 que, ap6s abertura da dura-méter revelou
a presenca de tumor intramedular, infiltrativo, de dificil individualizac8o, apesar do
uso do microscépico cirdrgico. O tumor se estendia acima e abaixo da 4rea da lami-
nectomia. Foi efetuada exérese parcial do mesmo.

Evolu¢do — Paraplegia fldcida inalterada, agora em nivel de T1; intenso desconforto
respiratério, sendo necessario o auxflio de respiracfio assistida com o uso do respirador
de Bird Mark 8. O paciente estava consciente, sendo que 5 dias ap6s foi submetido a
traqueostomia. Ocorreram crises convulsivas generalizadas. Densidade uriniria em
torno de 1000 a 1002. Ocorreu infeccio pulmonar e o paciente veio a falecer 18 dias
ap6s a internacfio. Sendo submetido a necrépsia e estudo histo-patolégico (Figs. 1, 4, 3).

COMENTARIOS

O pinealoma ectépico — termo incorreto, pois o tumor raramente se origina
na pineal e, quando isto acontece, ndo é ectopico e, sim, metastatico, sendo mais
corretamente denominado germinoma supra-selar — foi primeiramente relatado
por Harris e Cairns, que mostraram que o quadro morfologico era idéntico ao
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Fig. 2 — Caso A.L.M.8. — Microscopia do germinoma metdstico
na medula, (160x — HE),

Fig. 8 — Caso A.L.M.8. — Germinoma remanescente em drea focal
do quiasma Optico, (63x — HE).

de certas neoplasias da glandula pineal e do seminoma do testiculo 3. Russel,
em 1944, definiu dois grupos de neoplasias da pineal, um deles derivado das
células do parénquima (pinealocitomas e pinealoblastomas) e outro, denominado
teratoma atipico. Em 1954, Russel 2¢ postulou que os chamados pinealomas
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ectdpicos, que ocorriam na regido supra-selar ndo estavam correlacionados as
células do parénquima da pineal e eram histologicamente idénticos aos teratomas
atipicos da glandula pineal. Friedman 11, propds o termo germinoma para neo-
plasias com caracteristicas morfolégicas do seminoma ou disgerminoma, indepen-
dentemente do lugar de origem.

Os germinomas foram primeiramente separados dos pinealomas, como enti-
dade clinica, por Kageyama & Belsky 17, em 1961, que os classificaram em trés
tipos, de acordo com o lugar de origem e o modo de infiltragdo: o primeiro
tipo, com origem na regido pineal e metastisando para o assoalho do terceiro
ventriculo; o segundo tipo corresponde ao pinealoma ectdpico, que se origina no
terceiro ventriculo e invade hipotdlamo, neuro-hipdfise e vias Opticas; o terceiro
tipo é o pinealoma ectépico da regido quiasmatica, que invade o assoalho do
terceiro ventriculo, neuro-hipéfise e infundibulo.

A etiologia do tumor € controversa, sendo mais aceito que derive das
células germinais primordiais. Mintz 1%, em 1960, considera que migram através
de certos tecidos antes de se localizarem no sulco gonadal. Normalmente, todas
as células germinais atrofiam e desaparecem, exceto aquelas dos sulcos gonadais.
Acredita-se que os germinomas supra-selares originam-se das células germinais
migratdrias, que nao sofreram necrose fisiolégica e que proliferam na linha
mediana (especialmente na neuro-hipofise e infundibulo), onde restos de tecido
pineal verdadeiro nunca foram demonstrados. Microscopicamente, o germinoma
supra-selar ¢é idéntico ao encontrado nas godnadas, mediastino, retroperitoneo e
corpo pineal 8. Uma possibilidade de erro na interpretacdo da neoplasia é a
reacdo granulomatosa e linfocitdria que frequentemente acompanha os germinomas.

Clinicamente ha predominio do sexo masculino (4:1) e geralmente aparecem
na segunda década (509% dos casos); o quadro de diabete insipido ¢ geralmente
0 primeiro sintoma a aparecer e é verificado em 80% dos casos14¢; com os
distarbios enddcrinos e alteragbes do campo visual, formam a triade clinica que
caracteriza o germinoma supra-selar.

As alteracdoes hipotdlamo-hipofisdrias apresentam como manifestacoes mais
frequentes o0 hipogonadismo, a sonoléncia, o pan-hipopituitarismo, o hipotiroidis-
mo, o nanismo, o emagrecimento intenso chegando a caquexia, a hipofungdo
adrenal e, mais raramente, os quadros de puberdade precoce! e galactorréia.
No caso apresentado, o estudo enddcrino realizado sete meses antes do Obito
revelou comprometimento endocrino do tipo hipogonadismo hipogonadotroéfico
com hipotiroidismo, hipofun¢do suprarrenal e diabete insipido.

O estudo radiolégico simples geralmente é negativo e a angiografia cerebral
pouco tutil; o estudo pneumoencefalografico ou a ventriculografia revelam a
presenca de processo expansivo por amputacdo da parte anterior e inferior do
terceiro ventriculo com levantamento do mesmo.

Com o advento da tomografia cerebral computadorizada 3 tornou-se possivel
obter uma verdadeira imagem de localizagdo do tumor e com caracteristicas
sugestivas, verificando-se geralmente a presenca de drea de alta densidade 32,
obliterando parte ou inteiramente o terceiro ventriculo podendo, ou ndo, deter-
minar aumento das cavidades ventriculares. No nosso caso foi realizada a ven-
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triculografia com Lipidiol que mostrou amputacdo da parte anterior do terceiro
ventriculo.

O diagnostico de certeza é feito com a cirurgia 7,21 com a qual é possivel,
apesar de técnicas microcirurgicas mais recentes 20,29, apenas uma ressecgdo
parcial ou uma biépsia. A conduta complementar serd a radioterapia, que é
realizada na dose de 150/rads por dia, com 5 aplicacbes na semana. Caso o
paciente apresente células do germinoma no LCR, uma dose adicional de 2.500
a 3.000 rads é feita na coluna vertebral8. Com esta conduta terapéutica a
sobrevida € prolongada, com remissdo de sintomatologia, podendo ultrapassar
10 anos 615,26, como no presente caso. Com a tomografia cerebral computado-
rizada € possivel acompanhar o desaparecimento da neoplasia ou a sua reci-
diva 28, verificando-se que apds irradiacdo de 2.500 a 3.000 rads a tomografia
revela um rapido desaparecimento do processo tumoral. Outros tumores tais
como: os adenomas da hipofise, craniofaringeomas, gliomas e cordomas, ndo
desaparecem tdo rapidamente; entretanto uma excessdio deve ser lembrada, o
sarcoma de celulas reticulares que geralmente é muito sensivel & radioterapia.

O nosso paciente recebeu radioterapia apenas local, ndo tendo sido feita
na fossa posterior ou na coluna vertebral, em vista do diagnostico anatomo-pato-
logico, verificado na ocasidio (1966) ser de tumor indiferenciado do quiasma e
nervo optico. O diagnoéstico de germinoma s6 foi feito 11 anos apds, no material
obtido mediante a laminectomia.

A possibilidade de metdstases em germinoma supra-selar existe 5,18 ¢ se
faz geralmente pelo LCR; entretanto, a possibilidade de tumores multifocais
ndo € admitida e a ocorréncia de tumores na regido supra-selar e pineal nido
sdo metastases e podem representar a presenca de dois tumores simultineos e
distintos. O nosso caso evoluiu para o 6bito pelo aparecimento de metdstase
na medula toraxica, 11 anos apés o aparecimento do tumor primario. Os meca-
nismos que procuram explicar a disseminacdo dos tumores intracranianos sio
atraves do LCR, ocasionados pelo ato cirlirgico que poderd provocar a conta-
minacdo do LCR por células neoplasicas como tem sido relatado nos casos de
metastase de astrocitoma 19, ependimoma e medublastoma. Temos dificuldade
para explicar o aparecimento de metastase medular no nosso paciente mesmo
porque foi operado 11 anos antes e na necrOpsia ndo se verificou a presenca
de massa tumoral supra-selar ou de outra localizacdo que nio medular.

No estudo histologico realizado no quiasma Optico verificou-se a presenca
de germinoma remanescente em &rea focal, localizada a exemplo do caso apre-
sentado por Cohen 5, onde também a necropsia revelou a presenca de ninhos de
tumor no quiasma e no hipocampo.

A apresentacdo deste caso, baseado na literatura, permite conclusdes que
poderemos extrapolar a outros pacientes com germinomas supra-selares: estes
tumores sdo histologicamente indistinguiveis do germinoma testicular; caracte-
rizam-se por uma triade sintomdatica na qual o diabete insipido é o primeiro
sintoma, sendo acompanhado de alteragdes visuais e enddcrinas, que dificilmente
determinam alteragbes radiolégicas; o ato cirurgico é inicialmente importante
com a finalidade de regular a pressdo intracraniana com deriva¢ées do LCR nos
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casos com hidroceflia obstrutiva. O ato cirurgico fica restrito ao diagnéstico e
descompressdo rapida do quiasma e vias Opticas, quando for o caso, mas tem
o risco de aumentar a taxa de metastatizacdo. Nos casos de tumores de baixa
agressividade histoldgica, o tratamento radioterapico deve ser em campo inicial-
mente alargado (todo o cérebro até 3.000 rads) e, apds, campo localizado (com
dose total de 5.500 rads), 150 rads/dia; caso tais tumores sejam mais agressi-
vos ou haja celulas tumorais no LCR, torna-se necessario irradiar todo o neuro-
eixo com dose de aproximadamente 3.000 rads e, apds, dar um refor¢co de dose
no local do tumor primario na ordem de 2.000/2.500 rads.

Julgamos que um ato cirirgico, com bidpsia estereotaxica ou a céu aberto,
com finalidade exploradora da regido supra-selar, nos dard subsidios indispen-
sdveis 4 conduta correta do caso. Com o diagnodstico anatomo-patolégico de
certeza, com classificagdo que nos dé orientacdo sobre a agressividade histols-
gica do tumor, o tratamento radioterdpico pode ser melhor orientado.

RESUMO

Paciente operado de tumor intramedular que evoluiu para o Obito, cuja
necropsia revelou presenca de germinoma intramedular e germinoma supra-selar
remanescente de tratamento cirurgico e radioterdpico realizado 11 anos antes.
Sdo discutidas a etiologia e a conduta cirlirgica e radioterapica.

SUMMARY

Late appearence of suprasellar germinoma metastase: report of a case.

A case of a patient with metastasis of germinoma in the spinal cord is
reported. Eleven years before the patient was submited to cranial surgery and
radiotherapy for a suprasellar tumor.
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