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Resumo

Os autores relatam um caso de tumor de células de Sertoli e Leydig (TCSL),estddio Ia, no
ovdrio direito de uma paciente com 10 anos de idade. O tumor era nio funcionante e as
manifesta¢des iniciais foram dor e aumento do volume abdominal. Ao exame fisico palpava-
se uma massa endurecida na regido hipogdstrica. A crianc¢a ndo apresentava sinais de
viriliza¢do ou puberdade precoce. O tratamento foi realizado com cirurgia: salpingo-
ooforectomia direita e biépsiaem cunha do ovario esquerdo. Histologicamente o tumor era
bem diferenciado e ndo apresentava elementos heter6logos. A paciente apresenta hd 26
meses sobrevida livre de doenga. Acreditamos que este seja o primeiro caso de TCSL de
ovdrio em criangas com idade igual ou inferior a 10 anos, publicado na literatura médica
brasileira indexada.
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Abstract

The authors reporta case of a Sertoli-Leydig cell tumor (SLCT), stage la, inthe right ovary
ofa 10-year-old girl. The initial clinical manifestations were pain and abdominal distention.

A physical examination revealed a large abdominal tumor located in the central region of
abdomen. She didn’t show signs of virilization. Manifestations of precocious puberty were
not noticed. Laparotomy was performed, a right salpingo- oophorectomy with incision
biopsy of the left ovary was carried out.

Histopathologically, it was a well differentiated tumor without heterologous elements. The
patient has been free of disease for 34 months, now. We think this case isthe first report in the
Brazilian medical literature index of SLCT in a child younger than 10 years of age.
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Introducao

O tumor de células de Sertoli-Leydig (TCSL)
pertence ao grupo dos tumores do estroma
ovariano e € o mais freqiiente tumor virilizante
do ovario"?. Embora tenha sido descrito em
1905, conforme referéncia de Abrao et al.?,
hd pouca experiéncia no controle e na evo-
lucdo do TCSL do ovdrio na infincia. Na
revisdo da literatura médica dos dltimos dez
anos, encontramos apenas dois casos de TCSL
em pacientes na primeira década da vida“>.

Neste artigo apresentamos um caso de TCSL
no ovario de uma crianga com dez anos de
idade. As caracteristicas clinicas, labora-
toriais e histopatoldgicas deste raro tumor
s@o discutidas e comparadas as descritas na
literatura médica.

Descricaodocaso

Criangacomdez anos de idade, sexo feminino,
foi admitidano Setor de Oncologia Pedidtrica
- Universidade Federal de Sao Paulo/Escola
Paulista de Medicina, com diagndstico de
tumor de ovdrio direito. Hium més a paciente
foi levada a um servigo médico, pois apre-
sentava dor abdominal tipo célica de fraca
intensidade e aumento do volume abdominal.
Ao exame fisico palpou-se uma massa en-
durecida na regidao hipogastrica. Sinais de
virilizagdo ou de puberdade precoce nao fo-
ram detectados. O ultra-som e a tomografia
da pélvis demonstraram a presenga de um
tumor no ovdrio direito. A alfafeto-protei-
na(AFP) sérica e a gonadotrofina b corid-
nica(bHCG) foram colhidas no 12¢diado p6s-
operatdrio e os resultados foram respectiva-
mentel,5 ng/mL(valor normal< 10ng/mL) e
0,5 mU/mL(valor normal<25mU/MI).

Em 20/09/1995, realizou-se a salpingo oofo-
rectomiadireitae abiépsiacirtrgica doovario
contralateral. O tumor foi totalmente resse-
cado e as medidas dos seus maiores didmetros
foram de 15x10x6 cm. O exame anatomo-
patolégico revelou tratar-se de um TCSL. A
paciente foi encaminhada para acompanha-
mento em nosso Servigo e estd em remissao
clinica e radiolégica do tumor 34 meses apds
a cirurgia. A descri¢do da revisdo do exame
anatomopatolégico € apresentada a seguir.

Descricao do exame anatomopato-
Iégico

a) Macroscopia: os espécimes sdo consti-
tuidos de material previamente designados
que serdo descritos em separado:

1 - Ooforectomia e salpingectomia direita:
constadeestruturacisticamultilocular pesando
415g e medindo 14,5 x 12,0 x 6,5 cm. A
superficie externa é esbranquicadae lisa. Aos
cortes, cavidades cisticas de tamanhos varia-
dos, contendo material liquido e amarelado
oumucoso. Na superficie interna de alguns hd
projecdes papiliferas grandes amareladas e
macias ou pequenas e esbranquicadas.

Entre as cavidades cisticas hd extensas areas
s6lidas constituidas por tecido esbranqui-
¢ado, granuloso e firme, contendo raros
pontos de calcificagdo. Em um dos pdlos
observa-se tuba uterina, medindo 9,5 cm de
comprimento e 0,5 cm de didmetro, nao
apresentando alteracdes macroscopicas.

2 - Ovdrio esquerdo: consta de cunha de
tecido esbranquicado, firme e homogéneo.
Mede 0,5 x 0,4 x 0,3cm

b) Microscopia:

A microscopia, a neoplasia ¢ constituida por
estruturas tubulares (Figura 1) ou tibulo-pa-
piliferas (Figura 2), dispersas em meio a um
estroma fibro-mixdide e fibro-vascular. Os
tibulos neopldsicos sdo revestidos por células
com nicleos uniformes, ovéides e hipercro-
maticos comnucléolos pequenos ou indistintos
(Figura 3). Nao foram observados elementos
heter6logos no material examinado.

Comentarios

O TCSL € também denominado arrenoblas-
toma ou androblastoma. Entretanto, o termo
TCSL € o mais apropriado, pois, arreno-
blastoma e androblastoma conotam mascu-
linizagdo; muitos destes tumores sao ndo fun-
cionantes e alguns sdo feminilizantes®. O
TCSL pertence ao grupo de tumores do es-
troma ovariano e ocorre mais freqiientemente
em mulheres adultas jovens. Avaliamos 36
casos de TCSL, publicados na literatura no
periodo de 1986 a 1996, a faixa etdria das
pacientes variou de 11 meses a 55 anos ¢ a
idade mediana foi 25 anos®>7-20:28-30_A cria-
n¢a com TCSL em ovdrio direito, que des-
crevemos, apresentavadez anos de idade; en-
tretanto, a ocorréncia desta neoplasia antes
dos 10 anos érara. Em 1985, Young & Scully
em uma avaliacdo retrospectiva de 207 casos
de TCSL encontraram 6% das pacientes com
idade inferior a 10 anos.® Nos trabalhos que
revisamos 2/36 (5,5%)das pacientes relatadas
apresentavam idade inferior a 10 anos (11
meses e 5 anos de idade). O comprometi-



Figura 2 - (Fotomicro-
grafia HE-100x) Tumor
de Sertoli-Leydig de pa-
drdo retiforme. Obser-
va-se grande quantidade
de estruturas tibulo-pa-
piliferas neopldsicas em
meio a estroma fibroso.

mento do ovdrio direito estd de acordo com
os dados da literatura, onde a incidéncia do
TCSL € duas vezes maior 2 direita®.

As manifesta¢des iniciais do TCSL ovariano,
neste caso apresentado, foram a dor e o au-
mento do volume abdominal. A dor abdo-
minal € o sintoma mais freqiientemente rela-
tado por criangas e adolescentes com tumores
de ovario®. Esta dor é geralmente cronica,
mas pode ser intensificada por tor¢do ou
ruptura da neoplasia®. Outra forma de apre-

Figura 1 - (Fotomicrografia
HE-100x) Tumor de Serto-
li-Leydig de padrio retifor-
me. Nota-se a presenca de
estruturas tubulares neopla-
sicas em meio a estroma fi-
bro-vascular.

Figura 3 - (Fotomicrogra-
fiaHE-100x) Tumor de Ser-
toli-Leydig de padrédo re-
tiforme. Os tibulos neo-
plésicos apresentam-se re-
vestidos por células com
ntcleos ovéides, regulares
e com nucléolos pequenos
por vezes indistintos.

senta¢do usual nas portadoras de TCSL € a
virilizagdo. O TCSL produz desfeminili-
zagdo, seguida de masculiniza¢do em 80%
das mulheres afetadas®®?. Muitas vezes o tu-
mor € diagnosticado durante a investigagio
etiolégica de um quadro de excesso de an-
drégenos. A amenorréia, o hirsutismo, a
clitomegalia, a alteragdo de voz e a presenga
de massa palpdvel sdo as principais queixas
das pacientes acometidas pelo TCSL ova-
riano.®'*?2 Ocasionalmente, TCSL associa-
dos a manifestagdes estrogénicas tém sido




descritos. Cerca de 20% dos TCSL sdo iner-
tes®, isto €, ndo produtores de hormonios.

Em virtude da ausénciaclinicade virilizagao
e puberdade precoce, ndo foram realizadas
pesquisas dos esterdides sexuais no caso apre-
sentado. Entretanto, nos tumores funcio-
nantes, a mensuragao dos niveis hormonais
¢ mandatéria. No TCSL, os principais es-
teréides que apresentam alteragOes s@o: tes-
tosterona, androstenediona e sulfato de de-
hidroepiandrosterona®-¥. Os valores da tes-
tosterona geralmente sdo elevados e o 17-
cetosterdide urindrio (17-KS) apresenta-se
normal ou com discreta elevagdo. A men-
suragdo do sulfato de dehidroepiandroste-
nediona ajudano diagndstico diferencial com
os tumores virilizantes de adrenal, onde este
marcador e a testosterona sao encontrados
em valores bastante elevados®?. A relacdo
entre os niveis de testosterona e andros-
tenediona plasmatica, taxa T/A (Tabela 1),
também ¢ considerada no diagndstico di-
ferencial. Nos tumores ovarianos, a taxa T/
A geralmente € superior a 1,5 e no ovdrio
policistico, esta taxa é inferior ou igual a 1%

Tabela 1 - Célculo de taxa Testosterona/
Androstenediona®®.

Taxa T/A: NPde T+ LS normal T

NP de A =+ LS normal A

T = testosterona; A = androstenediona; LS = limite
superior; NP = nivel plasmatico.

Na infancia, 80% dos tumores de ovario sdo
dalinhagem de células germinativas®?, por-
tanto, a vista deste diagndstico foi solicitada
a dosagem de alfafetoproteina (AFP) e dab-
HCG. Raramente a presengada AFP tem sido
descrita em pacientes com TCSL e o exato
mecanismo pelo qual esta proteina € pro-
duzida nos tumores do estroma ovariano €
aindadesconhecido®'*'?. Considerando que
a AFP requer de 4 a 6 semanas e obHCG 24
horas para a normalizagdo dos seus niveis
séricos ap0s a retirada total do tumor que os
produz®, e que no nosso estudo esses mar-
cadores foram colhidos 12 dias apds a ci-
rurgia, podemos inferir que o tumor do caso
relatado ndo secretava AFP, entretanto, nada
podemos afirmar sobre o bHCG.

Os tumores de Sertoli-Leydig sdo classi-
ficados histologicamente pela OMS em: tu-

mores bem diferenciados de diferenciag@o
intermedidria, pouco diferenciados de pa-
drio retiforme e misto. Os TCSL histolo-
gicamente bem diferenciados geralmente
tém curso clinico benigno, em contraste com
os intermedidrios ou com os pobremente di-
ferenciados que sdo potencialmente agres-
sivos e tendem arecidivar apds o tratamento
inicial® 1 . A excegdo do subtipo bem di-
ferenciado, todos os demais podem ou nao
conter elementos heterélogos. Estes ele-
mentos podem estar representados a his-
tologia por glandulas entéricas, cartilagem,
0ss0, muisculo, etc. Por estas caracteristicas
histoldgicas, o teratoma € o principal diag-
néstico diferencial a ser considerado. Parece
haver um comportamento biolégico mais
agressivo quando os elementos heter6logos
presentes na neoplasia sdo de origem ndo
endodérmica®??.

Em virtude da raridade do TCSL, a ex-
periéncia na sua abordagem terapéutica €
limitada aos casos isolados descritos na li-
teratura médica (Tabela 2). No TCSL es-
tadio Ia (Tabela 3), histologicamente dife-
renciado, a cirurgia é o tratamento de es-
colha®* 72" Nas pacientes com TCSL es-
tadios Ib a IV ou histologicamente indi-
ferenciados a abordagem terapéutica ainda
ndo estd bem estabelecida e a eficdcia da
quimioterapia e da radioterapia sd@o con-
troversas®'>!19 O planejamento terapéutico
deve considerar aidade da paciente, estddio
e classificacgdo histopatolégica do tumor'®.
O tratamento do caso apresentado limitou-
se a cirurgia conservadora, com preser-
vagdo do ovdrio contralateral e dtero. Em
pacientes jovens, com tumor histologica-
mente diferenciado e estddio Ia, a salpingo-
ooforectomia unilateral é suficiente e per-
mite a conservacio da fertilidade!® 2%,

Apdés amenopausa, as cirurgias podem ser
mais radicais, com salpingo-oorofectomia
bilateral e histerectomia®. Os tumores de
estadio maior que Ia ou que romperam du-
rante o ato cirdrgico ou ainda os tumores
histologicamente indiferenciados ou com
elementos heter6logos necessitam de ci-
rurgias mais radicais e terapia adjuvante!® .
A quimioterapia (vincristina, adriamicina,
ciclofosfamida, cisplatina, bleomicina e
etoposide) tem sido utilizada nas pacientes
com mau progndstico (estddio superior a
Ia ou histologia desfavordvel) com resul-
tados controversos!!® 12 13 1719 A radio-



Tabela 2 - Correlagdo entre estddio, tipo histolégico e tratamento.

Estadio Histologia N2  Tratamento Evolucao Referéncia
pacientes

Ia Diferenciado 24 Cir 6m-23a 6,28
Ia Intermedidrio 1 Cir SLD6 a 13
la Cir + QT Obito 1 a 18
Jaind—IV Ia ind. 5 Cir+QT SLD18m-2a 5
Ib-1V - 17
qualquer 13
histologia 10

1 Cir Recaida 6 m

SLD - sobrevida livre de doenca; Cir - cirurgia; QT - quimioterapia; Ind. - Indiferenciado.

Tabela 3 - Estadiamento do tumor de ovério (Figo, 1988)@",

Estadiol-Tumorrestrito aos ovarios

Estddio Ia Estadio Ib Estéddio Ic

tumor em um ovario tumor nos dois estddio Ia ou Ib com:

capsula integra ovdrios capsularota e/ou

ascite negativa cédpsula integra ascite positiva e/ou

lavado peritoneal ascite negativa lavado peritoneal

negativo lavado peritoneal positivo ou tumor na
negativo superficie ovariana

Estadio ll- Tumor com propagacao pélvica.

Estadio Ila Estddio IIb Estadio Ilc
propagacdo ou propagacao ou estadio ITa ou IIb com:
metastases para titero metdstases paraoutras ascite ou lavado

e/ou tubas estruturas pélvicas peritoneal positivo

Estadiolll-Metastases intraperitoneais, extrapélvicas e/ou paralinfonodos

retroperitoneais.

Estadio Il1a Estadio IIIb Estadio Illc
metdstases metastases metastases peritoneais
microscopicas macroscopicas maiores que 2 cm e/ou
peritoneais peritoneais de tamanho linfonodos regionais

igual ou inferiora2 cm  comprometidos.

EstadiolV - Metastases adistancia(pulmao, parénquimahepatico,derrame
pleural com citologia positiva).




terapia € outra op¢do terapéutica, embora
sua eficdcia ndo esteja comprovada®. As
metdstases, quando ocorrem, geralmente li-
mitam-se aos 6rgaos pélvicos ou abdomi-
nais (ovdrio contralateral, figado, linfono-
dos etc.) mas, pulmdes e linfonodos supra-
claviculares também podem ser comprome-
tidos'®.

Cerca de 60% das recidivas ocorrem pre-
cocemente, durante o primeiro ano do tér-
mino do tratamento, embora recorréncias
tardias (4 anos) tenham sido descritas.'?

Anossapaciente com TCSL estddio Ia apre-
sentaboaevolugdo hd 26 meses apenas com
a cirurgia conservadora. O progndstico de-
pende principalmente do estddio e do grau
de diferenciagdo histopatolégica®. Para al-
cangar melhores resultados, nos TCSL de
estddios Ib aIV € necessdria a formagdo de
grupos cooperativos que estudem as carac-
teristicas biologicas destes tumores e desen-
volvam esquemas quimioterapicos mais efe-
tivos.

A descricao deste caso de TCSL em uma
criancade 10 anos de idade poderd contribuir
para o acimulo dos conhecimentos das ca-
racteristicas clinicas e evolutivas deste tu-
mor, na primeira década de vida.
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