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Teratoma Sacrococcigeo

RESUMO

O teratoma sacrococcigeo, em-
bora raro, é a neoplasia mais frequen-
temente diagnosticada no periodo
neonatal. O diagnéstico é geralmente
estabelecido apds o nascimento, ape-
sar do uso da ultrassonografia obsté-
trica permitir um numero crescente de
sinalizagdes pré-natais. O principal
diagnostico diferencial é o mielomenin-
gocelo. Amonitorizagdo de marcadores
tumorais sugestivos da presenca de
células malignas de um tumor do saco
vitelino associado, tal como a alfa-
-fetoproteina, e a ressecgédo precoce
do tumor sdo recomendaveis.

Apresenta-se o caso clinico de
um recém-nascido do sexo feminino a
quem foi detectado ao nascimento uma
massa sacrococcigea. A ressonancia
magnética nuclear admitiu tratar-se de
um teratoma sacrococcigeo e o valor
de alfa-fetoproteina era normal para
a idade da doente. Foi realizada res-
secgao total do tumor com remocgao do
céccix e confirmado o diagndstico em
estudo anatomo-patolégico. A reava-
liagao posterior da crianga revelou um
valor decrescente da alfa-fetoproteina,
auséncia de défices motores e um bom
aspecto cosmético.

A apresentagdo deste caso clinico
pretende realcar a importancia do diag-
nostico precoce, fundamental para a
abordagem terapéutica adequada e me-
lhor prognostico.
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INTRODUCAO

Os teratomas séo neoplasias soli-
das que derivam da diferenciagdo anor-
mal das células germinativas primordiais.
Derivam das trés camadas germinativas
(ectoderme, mesoderme e endoderme)
e podem ter localizagdo gonadal ou ex-
tragonadal. A localizagéo mais frequente
€ a sacrococcigea, seguida da ovarica,
testicular e cerebral, entre outras”. O
teratoma sacrococcigeo, embora raro,
€ a neoplasia mais frequentemente dia-
gosticada no periodo neonatal, com uma
prevaléncia de 1 em 35 000 a 40 000
recém-nascidos vivos?®. A maioria des-
tes tumores tem ocorréncia esporadica,
embora esteja descrita uma maior inci-
déncia familiar e um predominio no sexo
feminino numa relagdo 1:4(34. E habitu-
almente uma lesdo benigna e a etiologia
permanece desconhecida®.

O teratoma sacrococcigeo é habitu-
almente suspeitado ao nascimento ou du-
rante as primeiras semanas, embora cada
vez mais durante o periodo pré-natal,
como um achado ultrassonografico(").

Os diagnésticos diferenciais in-
cluem o mielomeningocelo, o lipoma
e o quisto dermdide, mas também tu-
mores malignos como o sarcoma de
Ewing/PNET, o neuroblastoma e o do-
miossarcoma®. O diagnéstico de pro-
babilidade é estabelecido com base na
deteccdo imagiologica do tumor, por
ecografia e ressonancia magnética nu-
clear, e na constatagdo de niveis altos
de marcadores tumorais, tais como a
alfa-fetoproteina (AFP) e a hormona go-
nadotréfica coriénica humana (B-HCG).
Niveis elevados de AFP podem indicar
malignidade; infelizmente no periodo ne-
onatal estes valores estdo normalmente
elevados e s6 alcangam valores normais
cerca dos 9 meses de idade.

O diagnostico definitivo é estabele-
cido apds analise anatomopatologica e
estudos genéticos da massa tumoral”®),
Este tipo de tumor pode ser classificado,
de acordo com as caracteristicas histolé-

Tabela 1 - Classificagdo dos teratomas sacrococcigeos (American Academy of Pedia-

trics Surgery Section).

Teratoma _r
: Caracteristicas
Sacrococcigeo
Tipo | Massa externa, com componente interno minimo ou ausente
Tipo Il Massa predominantemente externa, com extensao interna para
0 espacgo pré-sagrado

Tioo IIl Massa externa e interna com extensao para a cavidade

P abdominal
Tipo IV Massa totalmente interna, sem componente externo.
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gicas, em benigno (maduro, constituido
por tecidos diferenciados) ou maligno
(imaturo, composto por elementos em-
brionarios) ou, de acordo com a extensao
interna ou externa da massa tumoral,
em 4 tipos diferentes (Tabela 1)®©. Virtu-
almente qualquer tecido pode estar pre-
sente num teratoma sacrococcigeo.

O tratamento de eleicdo é a res-
secgao completa do teratoma com ex-
cisdo do céccix para diminuir o risco de
recorréncias, devendo verificar-se se ha

adesao ao recto®®9. A quimioterapia esta
geralmente reservada para os teratomas
sacrococcigeos malignos“ ™. O prognos-
tico estéd dependente da idade do diag-
nostico, da malignidade do tumor e facili-
dade da recessao cirtrgica®.

CASO CLINICO

Recém-nascido do sexo feminino,
de raga caucasiana, fruto de gestacéo vi-
giada, sem intercorréncias. As ecografias
pré-natais nao revelaram alteragdes. An-

Figura 1 - Teratoma sacrococcigeo:

Figura 2 - Ressonancia magnética nuclear da
regido lombossagrada (corte sagital), mostrando
lesédo com componente maioiritariamente cistica
no espaco pré-sagrado (seta).
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aspecto no 1° dia de vida.

tecedentes familiares irrelevantes. O par-
to foi espontaneo, eutdcico, hospitalar,
com Indice de Apgar 8/9/10 (aos 1°, 5° e
10° minutos, respectivamente). Somato-
metria adequada a idade gestacional. No
exame fisico ao nascimento apresentava
uma tumefacgdo na regido sacrococci-
gea, com 3 x 4 cm de didmetro, redonda,
movel, com consisténcia elastica, cober-
ta por pele de tonalidade vinosa e com
pélos (Figura 1). O restante exame era
normal, nomeadamente a motricidade
dos membros inferiores. O toque rectal
revelou ligeira proeminéncia anterior ao
coccix, sem componente pré-sagrado.

Aressonancia magnética nuclear da
regido lombossagrada mostrou presenca
de lesdo predominantemente cistica no
espago pré-sagrado, localizado entre o
recto e a metade inferior do sacro e céc-
cix, estendendo-se até a gordura subcu-
tanea, com topografia sugestiva de tera-
toma sacrococcigeo (Figura 2).

O doseamento sérico da AFP reve-
lou um valor de 27 800 UI/L.

A ressecgo cirdrgica da tumefacgéo
sacrococcigea, com remogao total do coc-
cix, decorreu sem intercorréncias, no 11°
dia de vida. O exame histoldgico eviden-
ciou presenga de massa cistica com 4,5 x

Figura 3 - Cortes histologicos do teratoma sacrococcigeo com evidéncia de tecidos diferenciados
(A- epitélio respiratorio; B- epitélio intestinal; C- tecido cerebral; D- &cinos pancreaticos).



3,0 cm de didmetro compativel com tera-
toma sacrococcigeo maduro, constituido
por retalhos de varios tecidos, nomeada-
mente esquelético, respiratorio, intestinal,
pancreatico e cerebral (Figura 3).

A reavaliagéo posterior revelou um
valor decrescente da AFP, auséncia de
défices motores e um bom aspecto cos-
mético. Aos 3 anos de idade a crianga
apresentava um crescimento estaturo-
-ponderal dentro dos percentis normais,
auséncia de défices motores ou sensiti-
vos e continéncia de esfincteres. Os mar-
cadores analiticos tumorais mantinham-
-se normais.

DISCUSSAO

O teratoma sacrococcigeo € a neo-
plasia congénita mais comumente detec-
tada no recém-nascido®. Cerca de 80%
das criangas afectadas sdo do sexo femi-
nino, tal como no caso descrito.

O progndstico é habitualmente fa-
voravel, dependendo da idade do diag-
nostico, das caracteristicas anatomo-
-patoldgicas do tumor e da precocidade
da ressecgao cirurgica.

O diagnostico foi suspeitado e es-
tabelecido no periodo neonatal, facto
associado a um melhor progndstico, visto
que a incidéncia de malignidade aumenta
com o aumento da idade do diagnéstico
(5% no periodo neonatal em comparagao
com 75% apds o ano de idade)®.

Do ponto de vista anatomo-
-patolégico, o teratoma sacrococcigeo
pode continuar a crescer em plano pos-
terior, com formacéo de protusédo exter-
na, ou em plano anterior, com dissecgao
de planos e distorgdo de 6rgédos, com
ou sem invasao (recto, vagina e bexiga)
®. No caso que se descreve, a presenga
de massa predominantemente externa,
com extensao interna para o espago pré-
-sagrado permite a sua classificagdo em
teratoma sacrococcigeo tipo Il, de acordo
com a classificagdo da Academia Ame-
ricana de Pediatria. Histologicamente, a
classificagdo assenta no tipo de tecido
presente. Nos teratomas sacrococcigeos
maduros, como no caso apresentado, os
elementos mais frequentemente encon-
trados séo tecido neuroglial, pele, epité-
lios respiratério e intestinal, cartilagem, e
musculos liso e estriado®. Estdo geral-

mente associados a melhor progndstico
do que os teratomas sacrococcigeos com
tecidos imaturos.

A associagdo a outras malformagdes
congénitas ocorre em 5 a 26% dos ca-
sos, com destaque para as malformagdes
genito-urinarias, nomeadamente hidrone-
frose, displasia renal e atrésia uretral®® .

O diagndstico provavel, tal como
descrito na literatura™®, foi estabeleci-
do com base na clinica e na detecgcao
imagioldgica do tumor, por ressonancia
magnética nuclear. O valor da AFP, nor-
mal para a idade('¥, apontava para um te-
ratoma maduro. O diagnostico definitivo
foi estabelecido apds analise anatomo-
-patoldgica da massa tumoral. A diminui-
¢ao significativa e progressiva dos valo-
res da AFP apds a resseccao cirurgica
corroboraram o diagndstico.

Aabordagem clinica de um teratoma
sacrococcigeo deve ser interdisciplinar,
entre obstetricia, neonatologia, cirurgia
pediatrica e oncologia pediatrica®. A ce-
sariana electiva esté geralmente indicada
no feto com um teratoma sacrococcigeo
de grandes dimensdes (> 5 cm), para evi-
tar a ruptura do tumor e a distocia. Em
presenga de hidropsia fetal esta indicada
a cesariana assim que seja atingida a
maturidade pulmonar (> 30 semanas)®.

A ressecgao completa do teratoma,
com remogao do coccix, realizado nes-
te caso, é o tratamento de eleigdo589),
sendo que a ndo excisao do coccix esta
associada a recorréncia do tumor®®, Nao
sendo um teratoma com caracteristicas
malignas, ndo houve necessidade de
quimioterapia.

O seguimento pos-cirdrgico inclui o
doseamento seriado da AFP. A sua nor-
malizagéo ocorre ao longo de cerca de 9
meses por se manter a produgéo da mes-
ma pelo figado do lactente™?,

O mais importante factor prognosti-
co é o tamanho do componente sélido do
tumor. Tumores predominantemente cis-
ticos, tal como no caso descrito, mesmo
de grande tamanho, associam-se geral-
mente a melhor progndstico, sobretudo
pela menor presenga de rede vascular e
hemorragia®.

As sequelas a longo prazo, séo
relativamente comuns apds ressecgao
cirurgica do teratoma sacrococcigeo e in-
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cluem alteragdes da motilidade intestinal,
incontinéncia urinaria, aspecto estético
da cicatriz e, consequentemente, diminui-
¢ao da qualidade de vida™. No entanto,
tendem a melhorar com o tempo e, quan-
do analisadas a nivel individual, ndo tém
uma prevaléncia significativamente su-
perior a populagao geral™. Neste caso a
evolugao foi favoravel, com bom aspecto
cosmético e sem défices motores.

SACROCOCCYGEAL TERATOMA:
A CASE REPORT

ABSTRACT

Sacrococcygeal teratoma, although
rare, is the most common tumour de-
tected in the newborn period. The tumour
is usually diagnosed after birth, but the
routine use of obstetric ultrasonography
has allowed an increasing prenatal de-
tection rate. Myelomeningocel is the main
differential diagnosis. Tumour markers
monitorization, such as alpha-fetoprotein,
and prompt surgical excision is recom-
mended.

The authors report the case of aterm
newborn girl presenting a sacrococcygeal
mass. The magnetic resonance imaging
suggested corresponding to sacrococ-
cygeal teratoma. Alfa-fetoprotein was in
the normal range for the age of the infant.
The total surgical resection of the tumour
and coccyx was performed. Follow-up re-
vealed a decreasing alpha-feto-protein,
no adverse effects with no motor deficits
and a good cosmetic aspect.

The present report aims to empha-
size the importance of an early diagnosis,
since it should carry a prompt manage-
ment and a better outcome.

Keywords: Sacrococcygeal terato-
ma, germ cell tumour, newborn.
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