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TERATOMA SACROCOCCIGEO

Relato de trés casos

Asdrubal Falavigna?, Carlos Gandara?,
Fernando Antonio Patriani Ferraz®, Bruno Saciloto*

RESUMO - Os tumores de células germinativas séo derivados da célula germinativa primordial de localizagdo gonadal ou
extragonadal. O teratoma é um dos seus constituintes, cuja localizagdo extragonadal mais comum € a regido sacrococcigea, independente
da sua classificago histopatoldgica em benignos ou malignos. Descrevemos trés casos de teratomas sacrococcigeos e enfatizamos

aspectos do diagndstico, técnica cirdrgica e manejo complementar.
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Sacrococcigeal teratoma: report of three cases

ABSTRACT - Germ cell tumors are originated from the primary stem cell located either in or outside the gonadal system. Teratomas
are the major group, with the sacrococcygeal location being the most common extragonadal site, independent they are benign or
malignant. We describe three cases of sacrococcygeal teratoma and emphasize aspects of diagnosis, surgical techniques and

complementary approaches.
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Os tumores de células germinativas sdo derivados da
célula germinativa primordial e apresentam evolugéo benigna
ou maligna, podendo esta ocorrer em localiza¢do gonadal ou
extragonadal®. Os constituintes do grupo dos tumores de
células germinativas sdo o teratoma, 0 germinoma, o carci-
noma embrionério, o tumor do seio endodérmico, o
coriocarcinoma e o gonadoblastoma. O teratoma é formado
por tecidos diferentes, os quais variam dependendo do 6rgéo
ou local que se originam?2. Habitualmente é derivado das trés
camadas germinativas do embrido, existindo também o tipo
monodérmico?. O teratoma apresenta implantacdo gonadal
ou extragonadal. A regido sacrococcigea é a localizagdo
extragonadal mais comum, podendo a lesdo ser do tipo sélida,
multicistica ou formada por grande cisto (inico®*. Nessa regido
encontram-se 39% a 60% dos teratomas, sejam eles benignos
ou malignos>1°. Relatamos trés casos de teratoma sacrococcigeo
e revisamos sua etiologia, epidemiologia, diagnostico e manejo.

CASOS

Caso 1. Diagndstico pré-natal (38 semanas) pela ultra-sonografia
(US) fetal de volumosa massa tumoral sacrococcigea. Indicada
cesariana, sem intercorréncias no nascimento. Recém-nascido do

sexo feminino com nivel de alfa-fetoproteina (AFP) elevado, acima
de 1000 ng/mL. Tomografia computadorizada (TC) da regido pélvica
evidenciou volumoso tumor cistico na regido glutea, pre-
dominantemente do lado esquerdo, com pequena expansdo pré-
sacral, classificado como teratoma tipo | de Altman. Esse tumor era
facilmente visualizado com o paciente em decubito ventral (Fig 1a).
A cirurgia realizada no 2° dia de vida com o paciente em decubito
ventral através de incisdo transversa sobre o tumor. Houve resseccéo
completa do tumor e do céccix. Boa evolugdo pés-operatéria,
recebendo alta hospitalar apds 7 dias com normalizagéo dos niveis
de AFP. O exame anatomopatoldgico foi compativel com teratoma
maduro. Acompanhamento ambulatorial apés 6 anos da cirurgia
com exame de ressonancia magnética (RM) da pelve e dosagem sérica
de AFP sem evidéncias de recidiva (Fig 1b).

Caso 2. Paciente feminina de 9 meses de idade em investigagéo
médica de processo expansivo sacral, com provavel diagndstico de
meningocele sacra. No exame fisico, verificou-se volumoso tumor
cistico na regido sacrococcigea com expansdo gldtea e pré-sacral ao
exame de toque retal. Nao apresentava perda de funcdo motora, ten-
do funcionamento normal do esfincter vesical e do anal (Fig 2A). O
exame de RM da regido pélvica mostrou um tumor misto extenso
predominantemente exteriorizado e com componente pré-sacral
minimo, caracterizando um teratoma do tipo | de Altman (Fig 2b). O
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Fig 1. Caso 1. Volumoso processo tumoral na regiéo glitea (1a). Ressecgdo cirtirgica completa do tumor

demonstrada na RM da pelve (1b).

nivel sérico da AFP foi normal. Submetida a ressec¢do completa do
tumor e do cdccix através de incisdo horizontal sobre o tumor (Fig
2¢). Nao houve complicacBes ou perdas funcionais com o procedimento
cirdrgico. O exame anatomopatoldgico evidenciou ser um teratoma
maduro. Acompanhamento radiolégico de 3 anos e dosagem sérica
de AFP ndo detectaram recidiva da doenca.

Caso 3. Paciente feminina de 1,5 anos de idade apresentando dor
subita perianal e dificuldade para deambular. Histéria de constipagdo
cronica. Ao exame fisico, evidenciou-se tumoragéo dolorosa com nitidos
sinais flogisticos em regido perianal com eliminagdo de secregao pu-
rulenta pelo anus. Os exames de TC e RM de pelve revelaram tumoragéo
pré-sacral, caracterizando um teratoma tipo IV de Altman (Fig 3a). A
dosagem sérica de AFP foi normal. Submetida a drenagem do abscesso
isquio-retal e tratamento complementar com antibiGticos endovenosos
por 14 dias. Posteriormente, foi submetida a ressecgéo do tumor através
da incisdo mediana sobre o sacro e cdccix. Houve retirada completa do
tumor e do coccix. O diagnostico histopatoldgico foi de teratoma ima-
turo (Fig 3b). N&o foi indicado tratamento complementar. Paciente em
observacao ha 18 meses, com exames radiolégicos de pelve e dosagem
sérica de AFP normal (Fig 3c).

DISCUSSAO

Os tumores de células germinativas malignos apresentam
incidéncia de 3% na crian¢a e no adolescente?. O teratoma
é um tumor de células germinativas, cuja localizagéo
extragonadal mais comum € a regido sacrococcigea. O teratoma
sacrococcigeo apresenta incidéncia de um caso em cada 35000
criangas vivas®, sendo mais freqliente no sexo feminino na

Fig 2. Caso 2. Processo expansivo tumoral na regido glitea e sacral (2a). RM

lombar pré-operatdria evidenciando volumoso tumor predominantemente
exteriorizado (2b) e com ressec¢éo cirdrgica completa no exame de controle
(2¢).
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Fig 3. Caso 3. RM pélvica demonstrando processo tumoral na regiéo pré-sacral
(3a). O exame anatomopatoldgico mostrou tibulos com epitélio imaturo H&E
X 100 (3b). Ressecgdo cirdrgica completa no exame de controle (3c).

proporcéo de 2 a 4:1%2,

Embriogénese e oncogénese - A origem do tumor decorre
de falha na migracéo das células germinativas primordiais que,
por motivos ainda desconhecidos, ndo formam os testiculos
ou ovarios e comegam a se multiplicar em outros locais**3, Esses
locais sdo as areas medianas e paramedianas do corpo, tais
como a regido sacrococcigea, o retroperitdneo, o0 mediastino,
0 pescogo e a area pineal do cérebro. O tipo do tumor a ser
formado depende do grau de diferenciagdo da célula
germinativa no momento da malignizagao®.

Classificacdo histoldgica do teratoma - O teratoma €
classificado histologicamente em trés tipos: maduro, imaturo
e com componentes malignos®*415. O tipo maduro ou benigno
é formado por tecidos bem diferenciados. O teratoma imaturo
é reconhecido pela presenga de estruturas histoldgicas

semelhantes ao do tubo neural ou de elementos embridnicos
neurogliais ou neuroepiteliais, lembrando meduloblastoma
ou ependimoma. O maligno é caracterizado pela presenca de
um ou mais componentes de células germinativas malignas -
germinoma, coriocarcinoma, tumor do seio endodérmico ou
carcinoma embrionario. No momento do diagndstico,
usualmente, 48% sdo benignos, 23% imaturos sem
componentes malignos e 29% francamente malignos®?. A
idade é preditor de malignidade nos teratomas localizados no
testiculo, mediastino e regido sacrococcigea®. Quando o
diagndstico é feito até os dois meses, a incidéncia de
malignizacéo, é 10% nos meninos e 7% nas meninas; apos
esse periodo estas cifras aumentam para 67% e 47%,
respectivamente’®. Este dado foi observado nos 3 casos
apresentados, no caso 1 e 2 em que o diagnéstico e tratamento
foram realizados precocemente, e 0 exame anatomopatol6-
gico foi compativel com teratoma maduro ndo sendo 0 mesmo
observado no caso 3.

Marcadores tumorais - O componente maligno mais comum
do teratoma é o tumor do seio endodérmico®. A maioria dos
tumores do seio endodérmico secreta AFP, a qual pode ser
dosada no sangue e demonstrada nas células por imuno-histo-
quimica’. Este marcador é Util para avaliar a presenca de do-
enca residual ou sua recorréncia®. Seus niveis estdo habitualmente
elevados no periodo neonatal diminuindo até chegar aos niveis
da normalidade nas 2 semanas seguintes'’. A meia-vida pds-
operatoria € 6 dias. Ap6s esse periodo, sua persisténcia em niveis
elevados pode ser uma indicac8o para reoperacao ou necessidade
de quimioterapia®. A gonadotrofina coridnica 3, que é produzida
pelo coriocarcinoma, pode também estar elevada, porém numa
freqliéncia muito menor do que a AFP*,

Classificagdo do teratoma sacrococcigeo de acordo com
sua localizagdo - Altman e col.*® classificaram a apresentacéo
dos teratomas sacrococcigeos, por ordem de freqliéncia, em:
tipo | - com predominio externo na regido glGtea, podendo ha-
ver minimo componente pré-sacral; tipo Il - tumor que se
apresenta externamente com extensdo intrapelvica significante;
tipo 1l - componente externo pequeno e predominio do
componente pélvico com extensao para o abdome; e tipo IV
- predominio pré-sacral sem significativa apresentagao externa
ou extensdo pélvica. O tipo | é o mais comum e com menor
probabilidade de ser maligno no momento do diagndstico.

Diagndstico- O diagnostico do teratoma tipo |, Il e lll de Altman
pode ser feito no exame fisico, embora, algumas vezes, o
abaulamento da regido glitea seja discreto. O tipo IV é o que
comumente passa desapercebido ao exame clinico, sendo, a
constipacdo, usualmente a queixa principal do paciente. O
diagndstico pode ser feito através de exame retal cuidadoso em
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que o dedo do examinador deve palpar a fossa pré-sacral. Os
exames de US, TC e a RM de abdome e pelve auxiliam na de-
limitagdo da lesdo, determinacdo da anatomia das estruturas
adjacentes e no diagndstico diferencial'®°. O examinador deve
sempre suspeitar esse tipo de doenga nas crian¢as com
abaulamento da regido gltea, com queixas de constipacéo, na
presenca de alteragdo da frequiéncia urinaria ou fraqueza em
membros inferiores, pois os teratomas tem a tendéncia de
malignizagdo com o passar do tempo?®.,

Prognéstico - O progndstico dos pacientes com teratoma
sacrococcigeo depende do tamanho do tumor, sua histologia
e localizacéo e a idade do paciente. O teratoma maduro
apresenta indice de cura superior a 95% com ressec¢do
cirlrgica completa, incluindo o céccix. O imaturo esta associado
com maior incidéncia de maligniza¢do e comportamento pou-
co previsivel. Seu prognostico sera melhor quando mais precoces
for o diagndstico e o tratamento, ou seja, quanto mais jovem
for 0 individuo®2*, O diagndstico precoce e a resseccdo radical
do teratoma sacrococcigeo, incluindo o céccix, é a Unica chan-
ce de cura®', Esta regra ndo é verdadeira para todos casos,
especialmente nas criangas de maior idade®. E importante
que 0 exame anatomopatolégico seja feito em cada centimetro
do tumor a fim de néo deixar de se diagnosticar seu com-
ponente maligno!2. O exame imuno-histoquimico com
coloracdo para alfa feto proteina e gonadotrofina coribnica
humana é importante, pois se positivo, demonstra a presenca
de componentes malignos no tumor®,

Tratamento - O tratamento principal para o teratoma
sacrococcigeo, independente do tipo histoldgico, é o de
resseccdo cirdrgica completa do tumor e do cdccix®. Na falha
destes objetivos, a recorréncia é a regra. No paciente com
teratoma maduro o Unico tratamento preconizado € o cirdr-
gico, possuindo uma taxa de recidiva em torno de 4%
(seguimento de 39 meses), impondo seguimento de no minimo
3anos'?2, Nos casos de teratoma imaturo, o desconhecimento
da probabilidade de sua malignidade, ndo permitiu estabelecer
como rotina o tratamento adjuvante de quimioterapia e
radioterapia®8. Malogolowkin e col.8 estudando a evolugdo de
criangas com teratomas imaturos, demonstrou a existéncia de
relacdo entre a elevagdo pré-operatoria dos niveis séricos de
alfa feto proteina e maior incidéncia de malignidade, a ponto
de indicar a quimioterapia no p6s-operatério. Esta conduta é
também sugerida em dois estudos multicéntricos?24,

Os pacientes com teratoma maligno, antes de 1975, foram
tratados com cirurgia ou radioterapia, sendo utilizado somente
em alguns pacientes a quimioterapia monoterapica. Entretanto,
a recorréncia tumoral evoluindo para mortalidade foi obser-
vada em todos 0s casos. A terapia moderna consiste na

administracéo de varias drogas quimioterapicas, entre elas a
cisplatina, como complementacdo da cirurgia. Billmire e
Grosfeld?! em analise de 142 casos de teratomas malignos na
infancia, concluiram que a sobrevivéncia utilizando somente
a remogao cirlrgica é 17% versus 100% quando a operagao
foi sequida de poliquimioterapia. Em estudo retrospectivo, 10
pacientes com teratomas sacrococcigeos malignos foram tra-
tados com cirurgia seguida do uso de varios quimioterapicos
combinados; cisplatina, bleomicina e vinblastina®. Desses 10
pacientes, oito ainda estavam vivos e sem recorréncia apos
evolugdo média de 5,4 anos. Dois pacientes tiveram recidiva
tardiamente, sendo encaminhados a ressecgao cirirgica. Todas
as recidivas possuiam metastases a distancia, assim como a
doenca local, sendo a dosagem sérica da AFP um bom
indicador?, Calaminus? utilizou, no tratamento de tumores
sacrococcigeos malignos, um regime intensivo, em intervalos
curtos, de quimioterapia contendo cisplatina e vinblastina. Con-
cluiram que ndo foram obtidos resultados progndésticos
significativos no tocante ao estadiamento tumoral, extenséo
de metastases, extensdo ao 0sso e niveis de alfa-fetoproteina.
Durante a cirurgia sdo recomendadas hemostasia adequada,
controle de possivel coagulopatia existente, protecéo visceral
e profilaxia contra infeccdo no sitio operatorio. As complicacdes
cirtrgicas incluem infecgéo da ferida operatodria, atonia vesical
e infecgOes do trato urinério?. A malignidade tumoral consiste
na maior causa de morte, estando o procedimento cirlrgico
isento de influéncia direta sobre o progndstico imediato no
pés-operatoério®.

Em conclusdo, a regido sacrococcigea é a mais freqliente
localizacdo dos teratomas em criangas. A ressec¢ao tumoral
completa e a retirada do cAccix constituem o principal objetivo
no tratamento curativo do teratoma. O diagndstico e seu tra-
tamento o mais precoce possivel é de fundamental importancia
para evitar sua malignizacéo.
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