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Resumo

No presente artigo, relatamos o caso de um paciente portador de teratoma de mediastino anterior, de evolucéo lenta, o qual foi submetido a
resseccdo cirdrgica. O exame anatomopatoldgico da peca revelou degeneragdo maligna para tumor carcindide. Tal evolucdo é extremamente
rara, sendo encontrados na literatura apenas trés artigos correlatos. Apresentamos uma descri¢do clinico-patologica do tumor e, por fim,
discutimos a conduta terapéutica. Houve evolucéo satisfatoria, e o paciente foi submetido a tratamento oncoldgico.

Descritores: Neoplasias do mediastino; Teratoma; Tumor carcindide; Mediastino/cirurgia.

Abstract

Here, we report the case of a patient with a slowly-progressing anterior mediastinal teratoma submitted to surgical resection. The
anatomopathological examination of the sample revealed malignant degeneration to carcinoid tumor. Such evolution is very rare, and we
have found only three related studies in the literature. We describe the clinicopathological features of the tumor and discuss the treatment
administered. The evolution was satisfactory, and the patient was submitted to oncological treatment.

Keywords: Mediastinal neoplasms; Teratoma; Carcinoid tumor; Mediastinum/surgery.

Introducao

Os teratomas sdo tumores de células germinativas origi-
nados dos trés folhetos embriondrios. Sdo benignos em
sua maioria e se localizam nos mais variados sitios. Sdo
os tumores mais freqiientes do mediastino anterior, apods
os timomas, sendo mais comumente presentes em adultos
jovens." Representam cerca de 8 a 13% dos tumores nessa
regido e apresentam prognostico bastante favoravel com o
tratamento cirtrgico, sendo sua evolucdo para degeneracio
maligna pouco conhecida e extremamente rara.®?

Relatamos o caso de um paciente de 66 anos submetido
a resseccdo de teratoma cistico de mediastino anterior, de
evolucdo lenta, com achado anatomopatoldgico de dege-
neracdo maligna para tumor carcinoide. Trata-se de um
caso extremamente raro, tanto pela presenca desse tipo de
tumor em paciente idoso como por sua evolucio para dege-
neracdo maligna. Isso, aliado ao fato de termos encontrado
na literatura apenas trés referéncias a tumor mediastinal
com degeneragdo carcindide localizado no mediastino, nos
motivou a escrever este artigo.

Relato de caso

Paciente de 66 anos, do sexo masculino, natural de Sdo
Luiz (MA) e procedente de Sd3o Paulo, sem antecedentes
morbidos e sem histéria de tabagismo, foi admitido no
ambulatdrio sem queixas e em bom estado geral. Trazia
exame radioldgico, realizado em outro servico ha dez anos,
revelando a presenca de tumor de mediastino anterior, com
cerca de 4 cm de didmetro. A investigacdo prosseguiu com a
realizacdo de uma nova radiografia e uma nova tomografia
computadorizada de tdrax, as quais revelaram um tumor de
contornos espiculados, medindo 3,0 x 4,0 cm, localizado
no mediastino anterior a direita e com as mesmas caracte-
risticas encontradas nos exames realizados anteriormente
(Figura 1). Apresentava exames laboratoriais e prova de
funcdo pulmonar normais. Os marcadores tumorais estavam
normais. Foi confirmado o diagndstico sindrémico de tumor
de mediastino anterior, e indicado tratamento operatério.

O paciente foi submetido a toracotomia postero-lateral
direita. No intra-operatorio, encontramos um tumor de consis-
téncia cistica e cor amarela, medindo 5,0 x 3,5 x 3,0 cm e
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Figura 1 - Tomografia de tdrax (janela para mediastino).

pesando 35 g, com areas de calcificacdo e localizado
no mediastino anterior, sobre a face anterior da veia
cava superior, infiltrando o pericardio e o segmento
anterior do lobo superior direito. Iniciou-se disseccdo
através da abertura da pleura mediastinal, sendo
necessarias também resseccdo parcial do pericardio
e segmentectomia pulmonar. O mediastino estava
livre de linfonodomegalias. O paciente evoluiu sem
intercorréncias no pos-operatorio. Foram encontrados
pélos e secrecdo sebacea no interior do tumor a aber-
tura da peca (Figura 2). O exame microscdpico revelou
neoplasia embrionaria caracterizada por proliferacio
de estruturas cisticas, ora revestidas por epiderme com
glandulas sebaceas e foliculos pilosos, ora revestidas
por epitélio cilindrico ciliado de padrdo respiratdrio.
Observavam-se feixes musculares lisos, tecido adiposo
disposto em 16bulos, agregados linféides e tecido
cartilaginoso. Em certas areas, havia proliferacio de
células com nucleos regulares, com cromatina em
sal-e-pimenta. Essas células formavam blocos irregu-
lares e apresentavam-se positivas para cromogranina
a imunohistoquimica, o que resultou no diagndstico
de teratoma cistico do mediastino com degeneracio
maligna para tumor carcindide (Figura 3).

0 paciente foi submetido a quimioterapia adju-
vante com cisplatina e bleomicina e, até o quarto
més pos-operatdrio, encontrava-se bem e sem sinais
de recidiva da doenca, apresentando marcadores
tumorais normais.

Discussio

No caso relatado, o paciente apresentava-se
assintomatico ha dez anos, desde a realizacdo da
primeira tomografia. Quando procurou o nosso
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servico, discutimos se haveria necessidade de
opera-lo, uma vez que ndo apresentava sintomas, e
o exame radiologico mantinha-se inalterado ha dez
anos. A revisio da literatura, entretanto, mostrou
que a degeneracdo maligna dos teratomas, apesar
de rara, pode ocorrer, e entdo decidimos pela reali-
zacdo da operacdo. Para nossa surpresa, o tumor
apresentava-se com degeneracdo carcinoide, confir-
mada pelo exame anatomopatoldgico.

Teratomas maduros sdo tumores que se originam
de mais de um dos trés folhetos de células germi-
nativas primarias, sendo mais freqliientemente
encontrados em criancas e em adultos jovens, sem
diferencas entre os sexos. Sdo os tumores de células
germinativas mais freqiientes, correspondendo
a 75% dos casos, e sio mais comumente locali-
zados nas gobnadas, seguido do mediastino. Entre
os tumores localizados no mediastino anterior, sua
incidéncia varia de 8 a 20%.>% A maioria ¢ anato-
mopatologicamente bem diferenciada e benigna e
apresenta crescimento lento, sendo, portanto, diag-
nosticada incidentalmente em exames radioldgicos,
como no caso relatado. Em adultos, cerca de dois
tercos dos casos sdo assintomaticos.??

Os teratomas cisticos, como no caso aqui
relatado, dificilmente provocam sintomas, principal-
mente em razdo de seu componente cistico. Quando
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Figura 3 - Imunohistoquimica: células positivas para
cromogranina.

presente, o sintoma mais encontrado ¢ a dor tora-
cica. A ruptura cistica pode ocorrer na vigéncia de
infeccdo, causando hemoptise, empiema pleural,
insuficiéncia respiratéria aguda e tamponamento
cardiaco.!” Um sintoma raro, porém patognomd-
nico, ¢ a tricoptise.©

O diagnostico sindromico ¢é realizado por meio
de radiografia e de tomografia computadorizada de
térax. Apresenta-se como um tumor encapsulado
de limites, contornos e tamanhos bem definidos,
contendo areas cisticas e elementos 0sseos no seu
interior. A ressonancia nuclear magnética ¢ util para
avaliar a relacdo do mediastino com as estruturas
hilares.©®”

Histologicamente caracteriza-se por apresentar
areas cisticas e sdlidas. Pode conter dentes, pele e
pélo (folheto ectoderma); cartilagem e osso (folheto
mesodérmico); e tecido bronquico, intestinal ou
pancreatico (folheto endodérmico).®® No caso aqui
relatado, foram encontrados tecidos cartilaginoso,
epidérmico e dsseo, e também pélos.

O exame anatomopatologico da peca cirtr-
gica do caso aqui relatado revelou teratoma com
degeneragido maligna, a qual ¢ definida como cres-
cimento de células malignas ndo germinativas em
um teratoma pré-existente. Essa evolucdo ¢ rara
tanto em gdnadas como em sitios extragonadais e
permanece indeterminada. Ha relatos de surgimento
em pacientes submetidos & quimioterapia efou a
radioterapia. Em cistos dermaides de ovario, a dege-
neracgio ¢é descrita em cerca de 1-2% dos casos.”) Em
1987, descreveu-se um caso de tumor carcindide
crescendo no interior de uma neoplasia de célula
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germinativa de mediastino em paciente que havia
sido tratado com quimioterapia e radioterapia.®

Na literatura, ha poucos casos documentando
degeneracdo maligna de teratomas mediastinais.
Em 1985, descreveram-se trés casos (adenocarci-
noma, sarcoma e neuroepitelioma maligno)."” Em
1989, relatou-se um caso de carcinoma de células
escamosas.'" Em 1994, relatou-se um caso de
adenocarcinoma bem diferenciado.!'?

No caso aqui relatado, foi encontrado um tumor
carcindide primario com degeneracdo maligna no
interior do teratoma. Tal evolugio ¢ extremamente
rara, havendo apenas trés casos semelhantes publi-
cados em periddicos das bases de dados Literatura
Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude,
Medline e PubMed.!*?)

No estudo anatomopatologico da peca, foram
encontradas células com nucleos regulares e
aspecto em sal-e-pimenta no interior do teratoma.
A imunohistoquimica dessa regido mostrou-se posi-
tiva para cromogranina, o que ¢ caracteristico de
tumor carcinoide.'

Os teratomas maduros sdo usualmente tratados
por resseccdo cirurgica. A abordagem mais usual
¢ a esternotomia mediana, porém, no caso em
questdo, optamos pela toracotomia direita em razdo
da localizacdo justa-mediastinal direita do tumor.
Acessamos o tumor por completo. Realizamos
disseccdo do tumor junto a veia cava superior e reti-
ramos o “tampdo” pericardico para que a operagio
pudesse ser oncologicamente curativa. Alguns
autores!"™ descrevem uma série de 95 resseccoes de
teratomas mediastinais em 50 anos. Nessa longa
série, trés pacientes foram submetidos a lobectomia,
cinco pacientes foram submetidos a ressecgdes
pulmonares parciais, e sete pacientes foram subme-
tidos a pericardiectomia.

A videotoracoscopia tem sido introduzida na
resseccdo de teratomas mediastinais com resultados
promissores.'™ No caso aqui relatado, porém, a
degeneracdo maligna, com infiltracdo de tecidos e
orgdos adjacentes, tornaria dificil a utilizacdo de tal
via de acesso.

Em razdo da presenca de degeneragdo carci-
noide, houve necessidade de complementacdo com
tratamento adjuvante. Os efeitos terapéuticos da
irradiacdo sdo desconhecidos no tumor carcinodide.
Aradioterapia apresenta efeito paliativo na presenca
de metastases dsseas sintomaticas e no controle da
doenca local. Os analogos da somatostatina de longa
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duracdo devem ser considerados quando o paciente
apresenta sindrome carcindide e elevados niveis de
marcadores bioquimicos. Um grupo de autores!'”
utilizou terapia de rotina com octreotideo intrave-
noso no pré-, intra- e pds-operatorio em 82 pacientes
com tumores carcinoides avancados submetidos a
cirurgia. Nenhum paciente apresentou sindrome
carcinoide. O tumor carcindide com metastase linfo-
nodal apresenta taxa maior de recidiva. A eficacia
da quimioterapia ¢ motivo de controvérsia; entre-
tanto, ha relatos de que a quimioterapia, utilizada
na presenca de doenca locorregional e a distancia,
interfere na sobrevida.'®'” A causa mais comum de
morte nesses doentes ¢ a progressdo para doenca
metastatica avancada. Pacientes tratados com tera-
péutica cirdrgica agressiva apresentam sobrevida de
50 a 80%. Entretanto a sobrevida em cinco anos
varia de 18 a 30% na presenca de metastase.!'”'®
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