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Teratoma sacrococcigeo imaturo fetal: relato de caso

Immature fetal sacrococcygeal teratoma: a case report
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Resumo

Introdugao: O teratoma sacrococcigeo é um tumorde células germinativas
com desenvolvimento extragonadal derivado de células pluripotentes.
Essa neoplasia tem a capacidade de originar diversos tecidos humanos
maduros ou permanecer indiferenciado — nestes casos, hd maior potencial
de malignidade. Objetivo: Relatar caso de teratoma sacrococcigeo fetal
com desfecho desfavoravel e posterior revisao da literatura baseada nos
achados. Descricao do caso: Gestante de 38 anos, previamente higida,
com ecografia obstétrica de rotina constatando massa heterogénea
grande, cistica, em regido coccigea fetal sugestiva de teratoma. Em
consulta na 252 semana gestacional, ndo foram identificados batimentos
cardiacos fetais e, apos o parto, o natimorto foi encaminhado para
necropsia. As analises macro e microscépica corroboram o diagnéstico de
teratoma sacrococcigeo gigante, revelando ser imaturo, tipo | de Altman,
associado a multiplas malformagdes congénitas. Discussao: O teratoma
sacrococcigeo congénito é comumente associado a outras anomalias,
especialmente alteragbes de linha média. Os principais preditores
prognosticos séo o grau de diferenciacao celular, momento do diagndstico
e localizagdo tumoral de acordo com a classificacdo de Altman. O correto
diagnostico e o tratamento precoce sdo de fundamental importancia para
0 prognéstico dos pacientes
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Abstract

Introduction: Sacrococcygeal teratoma is an extragonadal germ cell
tumor that arises from pluripotent stem cells. This neoplasm has the
ability to display a wide array of mature human tissues or it can remain
undifferentiated, the latter having a greater malignant potential.
Objective: This article aims to report a case of fetal sacrococcygeal
teratoma with poor outcome including literature review based on
the findings. Case description: 38 years-old female pregnant patient
with routine obstetric ultrasound showing a large heterogeneous fetal
coccygeal mass, with cystic aspects, for which the radiology suggested
the diagnostic hypothesis of a teratoma. Fetal heartbeat was absent by
the 25th gestational age with the stillborn was sent for autopsy. Gross
and microscopic examination endorsed the giant sacrococcygeal
fetal teratoma diagnosis, displaying immature components, classified
as an Altman type |, associated with multiple congenital anomalies.
Discussion: Congenital sacrococcygeal teratoma is most commonly
associated with other anomalies, in particular midline ones.
Differentiation grade, tumor site and Altman classification are bad
outcome indicators. A well-made diagnosis linked to an early treatment
are essential to improve patient outcomes.
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Introducao

O teratoma sacrococcigeo (TS) é considerado a
neoplasia de células germinativas mais comum na
infancia, incidindo em cerca de 1 entre 40.000 nascidos
vivos. A apresentacao neoplasica pode ser externa,
interna ou mista, uma vez que o desenvolvimento é
derivado de ecto, meso e endoderme. A diferenciacao
celular pode formar tecidos maduros — cabelos, unhas,
dentes - ou estes podem permanecer indiferenciados,
compostos por células imaturas e potencialmente
malignas. Por ter comumente alta vascularizacao,
costuma apresentar crescimento acelerado.

Manifesta-se mais frequentemente em criangas
maiores de um ano e prevalece no sexo feminino em
relacao ao masculino na propor¢ao de 4:1.' Nao é rara
a associacao neoplasica a malformagdes congénitas,
principalmente as decorrentes de alteracdes na
linha média. De maneira geral, 75% dos tumores
sacrococcigeos apresentam bom prognoéstico e os
principais preditores de pior evolu¢ao incluem o
momento do diagndstico, a localizacdo de acordo
com a classificacdo de Altman 2 (Tabela 1) e o grau de
diferenciacao celular.

O objetivo deste trabalho é relatar um caso de
teratoma sacrococcigeo gigante imaturo tipo | de
Altman, revisando sua etiologia e diagndstico.

Descricao do caso

Paciente feminina gestante com 38 anos sem
comorbidadesconhecidas. Ao exame ultrassonografico
(USQG) obstétrico de rotina na 182 semana, observou-
se no feto a presenca de massa sélida heterogénea
grande (74 x 46 cm) em regido coccigea, com
componente cistico, tendo como principal hipétese
diagnéstica teratoma sacrococcigeo. Em reavaliagao
ecogréfica realizada na 232 semana, foi relatado que a
massa tumoral atingia as dimenséesde 17,2 x 12,5 cm,
associada a polidramnio e malformacgoes sistémicas,
incluindo: cardiomegalia, hipoplasia pulmonar e

Tabela 1. Classificacdo de Altman

hepatomegalia. O feto era considerado grande para
idade gestacional, pesando 927g.

Na 252 semana, a paciente deu entrada no hospital
com queixa de movimentos fetais reduzidos e saida
de liquido de aspecto esverdeado por via vaginal.
Foi admitida em centro obstétrico, na avaliacao
os batimentos cardiacos fetais eram ausentes;
gestante encontrava-se em periodo expulsivo e, por
impossibilidade de extracao por via vaginal, devido
ao tamanho da lesao, foi realizada uma cesariana de
emergéncia para retirada do feto. O natimorto era do
sexo masculino, pesando 2.355g e placenta de 400g.

No exame pds-mortem, foi diagnosticado o
teratoma sacrococcigeo, sendo classificado pelas
dimensdes macroscépicas (18,3 cm no maior eixo -
Figura 1)' como gigante, além de conter elementos
pouco diferenciados de neuroepitélio a microscopia
(Figura 2)? que permitiam categoriza-lo como imaturo,
sendo tipo | na escala de Altman, pelo predominio
externo (Figura 1)3.

A necropsia também  detectou outras
anormalidades viscerais, incluindo cardiomegalia,
hipoplasia pulmonar, hepatoesplenomegalia
acentuada, genitdlia externa indiferenciada e anus
imperfurado. Na andlise da placenta, pode-se observar
o dismorfismo vilositario, associado a dismaturidade e
sinais de vasculopatia.

Discussao

O caso relatado pode ser considerado raro por
diversos aspectos. Epidemiologicamente, € um tumor
de baixa incidéncia, com distribuicao semelhante entre
sexos, sendo mais incidente na populacao pediatrica.
Além disso, em infantes de até quatro meses de
idade, o tumor geralmente apresenta componentes
maduros, de curso benigno.” Lesdes com componentes
imaturos cursam com maior potencial de malignidade
proporcional ao grau de elementos nao diferenciados
e apresentam-se geralmente em criangas mais velhas.
No presente relato, observou-se uma neoplasia com

Tipo Caracteristicas

| Tumor predominantemente externo, podendo apresentar minimo acometimento pré-sacral
Il Tumor externo com significativo componente intrapélvico

I Tumor externo minimo com extensa lesdo pélvica pré sacral e intra-abdominal.

v Tumor integralmente pré-sacral.

Fonte: Elaboracao propria baseada em Altman, Randolph e Lilly .
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Figura 1. O teratoma imaturo é composto por tecidos derivados
de trés folhetos embrionarios. A quantidade e deteccdo de tecido
neuroectodérmico (A) é crucial, inclusive evidencia-se o componente
neural imaturo com formacdo de roseta (B).

Figura 2. Natimorto do sexo masculino com Teratoma sacroccocigeo.

caracteristicas imaturas, em feto masculino e evolucao
desfavoravel. Aliando essas caracteristicas, relacionadas
ao grau de imaturidade celular somado ao momento
de apresentacdo, que foi antenatal, observou-se uma
lesao de comportamento mais agressivo, convergindo
com dados da literatura pesquisada, figurando entre
25% dos tumores sacrococcigeos com progndstico
reservado.’

Sabe-se, ainda, que o tipo histolégico de Altman
mais prevalente é o do tipo I. Os pacientes que
apresentaram TS classificado como tipo | apresentaram
menor numero de complicagbes gastrointestinais
baixas, quando comparados aos outros tipos."'

A presenca de cardiomegalia,
hematoesplenomegalia e hidropsia fetal em casos
de teratomas sacrococcigeos com diagnéstico no
periodo antenatal indica insuficiéncia cardiaca no
feto, que costuma estar relacionada a sobrecarga
cardiaca resultante de estados de alto débito cardiaco.
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Volumes tumorais elevados, crescimento tumoral
acelerado e predominancia de componente tumoral
solido altamente vascularizados também podem ser
citados como fatores que influenciam em prognéstico
desfavoravel, por corroborarem o desvio do fluxo
sanguineo ao tumor.?

A presenca de malformacdes anorretais em
assocCiacao com massas pré-sacrais pode indicar a
ocorréncia da sindrome de Currarino. Essa sindrome é
caracterizada por um defeito 6sseo sacral, malformacao
anorretal e a presenca de uma massa pré-sacral. A
causa dessa sindrome sao mutacdes no gene HLXB9,
também conhecido como MNX1, que desempenha
papel crucial no desenvolvimento embrionario e na
formacao adequada do célon, reto e sacro®"

O diagnostico precoce é importante nas neoplasias
como um todo e permite intervengdes profilaticas;
contudo, a apresentacao do teratoma sacrococcigeo
durante a gestacao pressupde elevado risco ao feto. A
ultrassonografia (USG) é utilizada como triagem no pré-
natal e a ressonancia magnética (RM) fetal determina
extensao tumoral, complicagbes e possibilidade
de planejamento futuro, tanto do parto quanto
para indicar as intervencdes necessarias.’> Portanto,
nesse contexto, a abordagem pré-natal deve ser
cuidadosamente realizada, de forma individualizada e
com monitorizacdo ecografica.?

O tratamento padrao para TS permanece sendo a
resseccaocompletapds-natal,apresentandoresultados
favoraveis.® Quimioterapia adjuvante é utilizada nos
casos de malignidade ou recorréncia, por isso, o
diagnéstico histopatoldgico é de suma importancia
para a decisdo terapéutica.” A classificacao de Altman
nao se correlaciona com a escolha da abordagem
cirdrgica ou quimioterapica.’ No caso apresentado, por
se tratar de um feto natimorto, nenhuma das técnicas
propostas pode ser empregada.

Apds a excisao cirdrgica, o seguimento do caso e
controle de cura é realizado por meio das dosagens
séricas dealfafetoproteina (AFP). AAFP éumimportante
marcador tumoral, sendo altamente especifico na
deteccdo de recidivas de neoplasias malignas.” A taxa
de recorréncia é de cerca de 15%, e ndo apresentou
relacdo significativa com a classificagdo proposta,
diferentemente do que foi observado em relacdo a
resseccao incompleta do tumor, histologia maligna e
tamanho do tumor, que foram considerados fatores de
risco para recorréncia.3*

Técnicas como citorreducao tumoral e ablacao das
artérias tumorais estao sendo desenvolvidas como
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opcodes de tratamento intrauterino, para a melhora das
condicoes fetais.® Intervencdes intrauterinas realizadas
e descritas em estudo de Heurn LJ (2021) podem
ser necessarias, como transfusdes sanguineas para
tratamento de anemia fetal (4), drenagem do liquido
amnidtico (2), pungao do conteudo cistico do TS (4)
e combina¢ao de drenagem de liquido amnidtico e
puncaodo TS (1).4

Todas essas intervengdes intrauterinas tém como
objetivo proporcionar melhores condi¢des ao feto e
otimizar o prognéstico dos pacientes diagnosticados
no periodo antenatal. O principal impacto das técnicas
é para o sistema cardiovascular, devendo-se minimizar
as chances de faléncia cardiaca — principal causa de
morte neste contexo.’

Conclusao

O diagnostico antenatal de TS indica piores
progndsticos pelo elevado risco de complicagoes
associadas. O grau de diferenciacdo celular, a
classificagado de Altman, presenca complicagoes
relacionadas a presenca do tumor, como cardiomegalia
e hidropisia fetal, indicativos de insuficiéncia cardiaca
fetal, sdo aspectos essenciais a serem analisados para a
correta decisdo terapéutica.

Como demonstrado no presente relato, a
ultrassonografia pré-natal é importante tanto no
diagndstico quanto no acompanhamento dos
teratomas sacrococcigeo, a fim de detectar aqueles
que podem apresentar alto risco de complicagbes
perinatais, como insuficiéncia cardiaca, evitando-se
Obito intrauterino quando possivel. Essa avaliagcao
é importante, ainda, para emprego do tratamento
adequado através de abordagem multidisciplinar.
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