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INTRODUCAO

s neoplasias representam mais de 20% de todas as
doencas testiculares e paratesticulares na infancia,
mesmo assim sao raros, constituindo 1% do total de tumo-
res sélidos pediatricos, com uma incidéncia anual de 0,5 a
2/100000 meninos. Estes tumores se subdividem em dois
grupos: tumores de células germinativas e tumores de cé-
lulas ndo germinativas, podendo ocorrer em todas as ida-
des, mas com dois picos de ocorréncia, antes dos trés anos
de idade e no periodo pds puberal, dos quais cerca de 75%
dos tumores, sdo malignos, e cerca de 19% destes apre-
sentam metastases’.

Estes tumores apresentam caracteristicas biol6-
gicas especificas, que se diferenciam das neoplasias testi-
culares em adultos, devendo assim, serem estudados a
parte. Com isso, cinco aspectos devem ser levados em con-
sideracdo % 1 — Nos adultos, tumores de células nao
germinativas testiculares sao raros, enquanto, entre os
meninos, é uma patologia comum, em torno de 25 a 40%;
2 — Seminomas e coriocarcinomas ndo ocorrem na infan-
cia e, por isso, a freqUéncia relativa dos diversos tipos de
tumores germinativos difere da observada nos adultos Os
tumores de células germinativas representam 60 a 75%
dos tumores testiculares na infancia, tendo como principal
exemplo o tumor de saco vitelinico (ou tumor do seio
endodérmico) (65% das neoplasias), sequido pelos
teratomas (14%); apesar de existirem alguns trabalhos
em que o teratoma, se apresenta como 0 mais comum? 4.
3 — Algumas vezes, o tumor de saco vitelinico é confundido
com o carcinoma embrionario do adulto, no entanto, aquele
possui melhor prognéstico, por se apresentar como doenca
localizada freglientemente; 4 — Teratomas sdo considera-
dos doencas benignas, com raros relatos de metastases; 5
- Cerca de 10% dos tumores testiculares sao identificados
no periodo neonatal e, neste grupo particular, aproximada-
mente 2/3 dos casos sdo representados pelos tumores do
estroma gonadal. Lembrando gque a forma mais comum de
apresentacdo clinica é de massa testicular indolor’ (Figura
1). A Secdo de Urologia da Associacdo Americana de Pedi-
atria propds uma classificacdo para os tumores testiculares
na infancia (Tabela 1). Recomenda-se a utilizacdo do
estadiamento, segundo o Pediatric Oncology Group (POG)
e o Children’s Cancer Group (CCG)>-¢(Tabela 2)

Figura 1 -

Tabela 1 -

Tumor de testiculo direito, em menino de 1 ano de
idade.

Classificacdo dos tumores testiculares pré-
puberais.

\

Vil
VI

Tumores de células germinativas

- Tumor d seio endodérmico (Yolk Sac tumor)
- Teratoma
- Tumor de células mistas

Seminoma
Tumores do estroma gonadal

- Tumor de células de Leydig

- Tumor de células de Sertoli

- Tumor de células granulosas

- Tumores mistos do estroma gonadal

Gonadoblastoma

Tumores do tecido de sustentacao
Fibroma

Leiomioma

Hemangioma

Linfomas e leucemias

Les6es “tumor like"

Cisto epidermoide

Noédulos hiperplasicos (hiperplasia da adrenal)
Tumores secundarios

Tumores dos anexos
Rabdomiosarcoma

Fibrossarcoma
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Tabela 2 -
Group (CCG).

Estadiamento dos tumores testiculares na infancia, segundo o Pediatric Oncology Group (POG) e o Children’s Cancer

Estadio Extensao do Tumor

| - limitado ao testiculo

- Resseccdo tumoral completa sem disseminacao
- Sem evidéncia radiolégica e patolégica de extensdao
- Marcadores ou bidpsia retroperitoneal negativa

Disseminacao macroscépica do tumor na cirurgia;

- Doenca residual microscépica no escroto ou no corddo
- Adenopatias retroperitoneais menores de 2 cm;
- Aumento de marcadores tumorais , antes diminuidos

11 -
Metastases a distancia

Adenopatias retroperitoneais maiores que 5 cm

TUMOR DE SEIO ENDODERMICO
(TUMOR DO SACO VITELINICO -
“YOLK SAC TUMOR")

O tumor de seio endodérmico é o tumor de célu-
las germinativas mais recentemente reconhecido. Foi des-
crito por Schiller, em 1939, no ovario e designado
mesonefroma 7. Também conhecido como tumor do saco
vitelinico, tumor de Teilum ou orquioblastoma, é raro na
pratica clinica, porém é o mais comum tumor maligno tes-
ticular na infancia, cerca de 70 a 80 % do total.5°.

Clinicamente, hd um aumento assintomatico do
testiculo acometido, normalmente, antes dos dois anos de
idade podendo ter hidrocele associada a alguns casos (15 a
25%), o que, muitas vezes pode retardar o diagnéstico. O
testiculo afetado adota uma posicdo mais baixa e
verticalizada em relacdo ao testiculo normal contralateral.? -

O aspecto histopatolégico destes tumores é muito
variado, com formacao de microcistos, macrocistos, areas
solidas, glandular-alveolar, mixomatoso, sarcomatoide,
hepatdide, entre outros. O aspecto caracteristico é a diferen-
ciacdo em seio endodérmico representado pelos corpuscu-
los de Schiller-Duval (Figura 2). O exame ultra-sonografico,
mostra uma massa sélida, hipervascularizada, com focos
hemorragicos. A dosagem de alfafetoproteina (AFP) é
mandatdria para investigacao de tumor do seio endodérmico,
aumentado em cerca de 80% destes pacientes, devido a
producao deste marcador por células do seio endodérmico,
mimetizando a producao fisiolégica da AFP do inicio da
embriogénese. A ultrassonografia apenas, nao é especifica
para o diagndéstico do tumor de seio endodérmico, no en-
tanto, sua associacdo com a dosagem sanguinea de altos
niveis de AFP, faz com que, este diagnostico deva ser con-
siderado em meninos com massa testicular 7:81°,

Aproximadamente 80% destes tumores estdo
confinados ao testiculo (estadio I). O tratamento é a
orguiectomia, com abordagem via inguinal, devido a possi-
bilidade de disseminacdo hematogénica, pela abordagem
escrotal, necessitando de isolamento e ligadura atraumatica
precoce do corddo espermatico e, posteriormente, proce-
der a orquiectomia (Figura 3). O papel da linfadenectomia

retroperitoneal é controversa, existindo alguns aspectos
deste tumor que nao justificam a realizacao deste tipo de
operacgao: tumor com tendéncia por disseminacdo via
hematogénica, com comprometimento pulmonar em 20%
dos casos; com invasao linfatica retroperitoneal somente
em 4 - 5% dos pacientes; a maioria dos tumores do seio
endodérmico sao tumores puros; Em torno de 85% destes

Figura 2 - Corpusculo de Schiller- Duval, oservado no tumor do

seio endodérmico.

Figura 3 -

Abordagem inguinal para orquiectomia de tumor tes-
ticular.
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pacientes encontram-se em estadio |. Assim a
linfadenectomia retroperitoneal, ndo influencia no prognés-
tico ou curso da doenca, aumentando sua morbidade 6",

O seguimento destes pacientes é feito com do-
sagens de AFP e radiografias de térax realizadas mensal-
mente, tomografias computadorizadas abdominais realiza-
das trimestralmente no primeiro ano. Ap6s o primeiro ano
se ndo houver alteracdes, a AFP e a radiografia toracica
serdo realizadas de 2/2 meses e a tomografia semestral-
mente até completar dois anos de seqguimento do pacien-
te. A partir de entdo estes serdo exames serdo realizados
anualmente. Os pacientes em estadios I, lll, IV, sdo sub-
metidos a quimioterapia e posterior orquiectomia com
linfadenectomia retroperitoneal > 12 .

TERATOMAS

E 0 sequndo tumor testicular mais freqliente na infan-
cia, variando de 13 a60%>'3. O tumor do seio endodérmico tem
uma maior divulgacao, conseqiientemente, uma maior incidén-
cia, porém algumas instituicdes e servicos, acreditam que, atual-
mente, 0 teratoma possa ser o mais comum tumor primario tes-
ticular na infancia™"” .A verdadeira incidéncia é desconhecida,
em parte , devido a baixa divulgacdo de tumores testiculares
benignos' 3. Ao exame ultrassonografico mostra areas cisticas com
septacdo, permeadas com dreas sélidas, a grande maioria dos
tumores testiculares sao sélidas, a excecao do tumor de célula
granulosa, o qual é extremamente raro. A presenca de
calcificagdes, que normalmente reapresenta tecido 6sseo ou cor-
po psamoma, é outro dado que auxilia no diagndstico, encontra-
do nos teratomas. Os niveis de AFP, pode nos ajudar na diferen-
ciacao entre tumores do seio endodérmico, encontrando-se alte-
rados, nestes em até 93% dos casos.Lembrando que, fisiologica-
mente, os niveis de AFP, pode estar elevado até aproximada-
mente oito meses de vida' 3. Sdo tumores encapsulados, poden-
do conter cistos de tamanhos variados, além de diversos tipos de
tecidos, como 0sso, musculo, cartilagem etc.

Em individuos pré puberes o teratoma tem com-
portamento benigno, no entanto, no adulto considerado
neoplasia maligna, pois tende a disseminagdo’®, Um dos
motivos para explicar esse comportamento é a freqiiente
relacdo com elementos precursores nao teratomatosos,
como o carcinoma embrionario.

Antigamente, o tratamento deste tumor era atra-
vés da orquiectomia radical. Entretanto, atualmente, o testicu-
lo pode mostrar natureza cistica da lesao, sugerindo teratoma,
o que leva ao tratamento conservador, através de enucleacao
do cisto, com preservacdo do parénquima testicular e manu-
tengao do seguimento rigoroso do paciente > '*.Haja vista que,
raramente a malignizacdo de teratoma testicular é reportada’°.

TUMOR DE CELULAS DE LEYDIG

tumores da granulosa juvenil e os indiferenciados, que jun-
tos somam um total de 10%. Os tumores de células de Leydig,
sdo os mais freqlentes entre os tumores ndo germinativos
do testiculo, tém sido descrito em todas as idades, mas com
picos em criancas pré-puberes e adultos da 3° e 4° décadas.
Ainda que, tradicionalmente seja descrito como tumor nao
relacionado com criptorquia prévia , tem-se descrito casos
de associacdo da mesma, com a Sindrome de Klinefelter e
com a esclerose tuberosa?. Seu diagndstico é precoce pela
aparicdo de sinais clinicos de puberdade, com aumento da
genitalia externa, pélos pubianos, mudanca da voz e
agressividade, devida a producao exacerbada de testosterona.
Sao universalmente considerados benignos nesta fase (in-
fancia), no entanto, cerca de 10% dos casos, e todos em
adultos, sdo considerados malignos, sendo o Unico critério
absoluto de malignidade é a presenca de metastases?!. Tem-
se proposto uma série de achados morfoldgicos indicativos
de malignidade, tais como: tumores grandes, presenca de
anaplasia celular, mitoses freqlentes ou atipia, margem
infiltrante, necrose, invasao linfatica e/ou de vasos sangui-
neos, aneuploidia do DNA na citometria de fluxo, frente a
diploidia nos tumores benignos. O tratamento é orquiectomia
via inguinal, porém nos casos de suspeita, a biopsia intra-
operatoria é indicada, sobretudo, naqueles pacientes em que
ha algum comprometimento do testiculo contra-lateral. Pode-
se tentar a cirurgia conservadora, apesar da sua indicagao
ndo ser tdo clara como nos teratomas e cistos
epidermoides?? 23, Estes tumores respondem mal a
guimioterapia e a radioterapia. O seguimento deve ser peri-
6dico, com ultrassonografia do testiculo contra-lateral e ra-
diografia toracica realizados trimestralmente, a tomografia
computadorizada (TC) devera ser realizada no ultimo con-
trole trimestral e depois, anualmente 24,

TUMOR DE CELULAS DE SERTOLI

Entre os tumores ndo germinativos de testiculos,
os tumores de células de Sertoli, é o sequndo mais fre-
qlente, sdo também conhecidos como androblastomas. E
uma neoplasia metabolicamente inativa, portanto sem al-
teracdes endocrinas significativas, embora, em cerca de
14% dos pacientes encontra-se ginecomastia?®. Sdo detec-
tados em periodos precoces da vida. Apesar da maioria
destes tumores terem evolugao benigna, ha relatos de
metastases, o que leva a indicacdo de orquiectomia radi-
cal, sendo suficiente na maioria dos casos?®, e no segui-
mento, a atencao deve estar no retroperiténeo. Os critérios
de malignidade sdo semelhantes aos do tumor de células
de Leydig, porém, diferente deste, ha relato de comporta-
mento maligno em criangas.

CISTO EPIDERMOIDE

As neoplasias estromais de testiculos englobam
os tumores de células de Leydig, de células de Sertoli, os

Na maioria dos estudos, o cisto epiderméide é
tido como o quarto tumor em freqiiéncia, em torno de 3%

Rev. Col. Bras. Cir. 2009, 36(1): 085-089



88

Teixeira et al.
Tumores Testiculares na Infancia

do total. O primeiro caso publicado foi em 1942. Define-se
por ser um tumor, formado em quase sua totalidade por
epitélio produtor de queratina, se diferencia do cisto
dermdide, por ndo possuir anexos de pele a sua estrutura,
como este, e do teratoma que possui em sua estrutura, os
trés folhetos embrionarios. Assim como teratoma, o cisto
epidermoide pré puberal pode ser considerado um tumor
benigno.Sao detectados por auto exploracdo ao exame fi-
sico rotineiro, em 80% dos casos, podendo ser acompa-
nhado de doencas testiculares prévias (20%) ou antece-
dente de criptorquia em até 2% dos casos?’. Price, estabe-
leceu cinco critérios para confirmacédo de leséao testicular
por cisto epidermoide: cisto localizado de parénquima tes-
ticular; o centro do cisto esta substituido por material amorfo
ou restos queratinizados, a parede cistica € um tecido fi-
broso, coberto parcial ou totalmente por tecido escamoso
(Figura 4);ndo0 ha elementos anexiais dérmicos ou
teratomatosos dentro do cisto ou em algum lugar dentro
do testiculo; ndo observa-se cicatriz dentro do parénquima
restante?®. Ecograficamente sdo lesdes bem delimitadas,
com periferia hiperecogenica e ecogenicidade mista no
centro?®3°, A ultrassonografia testicular é um exame extre-
mamente Util para o planejamento cirlrgico, permitindo
até mesmo a conservacao testicular, sobretudo, em afeccoes
bilaterais. A realizacdo da cirurgia conservadora é uma
opcao a ser considerada, principalmente, quando ha aco-
metimento de ambos os testiculos®!, optando por bidpsia
de congelacdo, via exploracdo inguinal.

RABDOMIOSARCOMA
PARATESTICULAR

E o terceiro tumor em frequéncia. Pela comple-
xidade de seu manejo, requer tratamento individualizado e
multidisciplinar. A Societé Internationale d'Oncologie
Pediatrique (SIOP) recomenda a realizacdo de orquiectomia
radical via inguinal. Na abordagem via escrotal prévia é
mandatoria a realizacdo de escrotectomia parcial. O trata-
mento adjuvante é realizado, seguindo protocolos, depen-
dendo de andlises anatomopatoldgicas da peca e estudos
de extensdo®**, (Figura 5)

CONSIDERAGOES FINAIS

Os tumores testiculares na infancia merecem uma
atencao especial do ponto de vista terapéutico. A massa
sélida testicular deve ser considerada maligna até que se
prove o contrdrio. Existe uma tendéncia para realizacdo de
resseccoes conservadoras para lesdes de comportamento
benigno tais como o teratoma, o tumor de células de Leydig
e para o cisto epidermdide, desde que sejam confirmadas
por biépsia de congelagao.

A literatura sugere que a orquiectomia radical
inguinal sem linfadenectomia retroperitoneal seja o proce-
dimento mais correto para o tratamento de pacientes no

estadio I. A linfadenectomia retroperitoneal, devera ser
empregada aos pacientes gue se encontram nos estadios I
e lll. O tratamento cirlrgico apds a violacdo escrotal é ne-
cessario e aumenta a taxa sobrevida. Ndo existem ddvidas
gue o tratamento padrao para os tumores testiculares é a
resseccao. Porém a quimioterapia adjuvante nos tumores
testiculares da infancia ganha papel relevante na sobrevida
de lesbes mais avancadas.

E consenso que para o estadiamento | ndo ha
necessidade de complemento terapéutico cabendo somente
0 seguimento desses pacientes, vale lembrar que o
estadiamento | € o mais freqliente com sobrevida em cinco
anos em torno de 80%:34.

Para aquelas no estadio I, Il e as com recorréncia
do estadio I; a quimioterapia adjuvante com esquema padrao
contendo bleomicina, etoposide e cisplatina (BEP) alcancam
taxa de sobrevida de 87%, 72% e 100% respectivamente 3.

Ja para os tumores avancados com metastase o
mesmo esquema de quimioterapia proporciona taxa de
sobrevida de 56%.

Temos entdo que a quimioterapia nao é indicada
para etadiamento | e para os demais estadiamentos o esque-
ma BEP é efetivo, levando sempre em consideracao que trata-
mento quimioterapico pode devido sua toxicidade levar a uma

de rabdomioblasto no centro.
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ABSTRACT

Testicular and paratesticular prepuberal tumors are rare. They represent around 1% of the total of tumors of infancy. They
subdivide in 2 groups: germ cells tumors and non germ cells tumors, being able to occur in all the ages, and about 75% are malignant,
and about 19% of these they present metastasis. The tumors of germ cells tumors represent 60 75% of the tumors testiculars in
infancy, having as main example the yolk sac tumor (65% of the neoplasms), followed for teratomas (14%),; although some works
to exist where teratoma, if presents as most common .The non germ cells tumors include the Leydig cell tumor and Sertoli cell tumor.
The Leydig cell tumor, are most frequent between the non germ cells tumors testicular. This review article on epidemiology, diagnosis
and treatment of to testicular and to paratesticular tumors in child.

Key words: Testicular neoplasms. Teratoma. Leydig cell tumor. Sertoli cell tumor. Children.
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