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Tumores ginecoldgicos na infancia
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Resumo

Com base na experiéncia pessoal dos autores, sao discutidos os aspectos peculiares dos dife-
rentes tumores ginecoldgicos na crianga. Sdo abordados aspectos referentes & epidemiologia,
diagndstico, conduta terapéutica e progndstico. E mostrada a relativa raridade do cancer gineco-
Iégico na faixa etdria de zero a 14 anos, assim como a tendéncia atual de um tratamento cirtrgico
mais conservador, com preservagao das fungées enddcrina e reprodutora.

Unitermos: cancer em criangas; ginecologia pediatrica

Introducao

O cancer ginecoldgico é pouco freqliente na crianca
€, por isso, 0s progressos no tratamento tém sido rela-
tivamente lentos. Entretanto, nos Gltimos 20 anos, um
melhor conhecimento do comportamento desses tumo-
res e os progressos terapéuticos atuais tém proporcio-
nado a possibilidade de um tratamento mais agressivo
e, paradoxalmente, mais conservador com preserva-
¢éo da funcdo endécrina e da futura capacidade
reprodutora em um numero significativo de casos.

A castragao desnecessaria de uma crianga ou ado-
lescente deve ser evitada'e, para tal, sdo fundamentais
uma classificagdo acurada do tumor e o perfeito enten-
dimento de sua histéria natural.

Em algumas estatisticas, o cancer ginecoldgico na
faixa etaria de zero a 14 anos corresponde a cerca de
5% do total de neoplasias malignas no sexo femi-
nino [1]. ;

1. Tumores do ovario

Uma revisao de 1.309 tumores de ovario em crian-
gas evidenciou que 35% eram malignos [2]. Ao contra-
rio do que acontece na idade adulta, as neoplasias
malignas do ovario séo responsaveis pela maior parte
(60-70%) dos tumores ginecologicos pediatricos.

Os tumores ovarianos malignos correspondem a
cerca de 1% de todos os tipos de cancer em criangas
com menos de 15 anos de idade [3]. Embora possam
ocorrer em qualquer faixa etaria, apresentam-se mais
freqientemente entre 10 e 14 anos de idade. O cancer
ovariano na crianca difere, de varias maneiras, do que
€ encontrado na mulher adulta, onde predominam tu-
mores epiteliais (85% dos casos) e apenas 6% sao tu-
mores de células germinativas [4]. Na crianga predomi-
nam os tumores germinativos: disgerminoma, carcino-
ma embrionario, teratoma maligno, tumor do seio
endodérmico e coriocarcinoma.

Burns e colaboradores [4] relataram que em 915
pacientes de todas as idades, 69% apresentavam ex-
tensao do tumor além da pélvis quando do diagnéstico.
Na maioria dos casos, os tumores ovarianos de células
germinativas ja sdo bastante volumosos quando des-
cobertos, embora a sintomatologia possa estar presente

< somente ha pouco tempo.

Os tumores do ovario manifestam-se, geralmente,
pela presenga de massa abdominal e/ou dor no abdo-
me. A dor pode ter aparecimento agudo, mimetizando
apendicite. A sintomatologia costuma estar relaciona-
da com o aumento tumoral e suas complicagoes: tqr-
¢ao do ovario aumentado, hemorragia intratumoral,
ruptura de um cisto, pressao nas estruturas circun-
jacentes, dor e desconforto causados por aderéncias.
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A ascite, comum em pacientes adultas, é pouco encon-
trada na crianga.

Tumores hormonalmente ativos, menos frequentes,
podem ser suspeitados por produzirem puberdade pre-
coce, sangramento vaginal ou virilizagao.

A avaliagao de uma menina com suspeita de tumor
ovariano deve incluir um exame fisico cuidadoso e um
estudo radiolégico que pesquise a presenca de calci-
ficagbes ou mesmo dentes dentro da massa tumoral
(teratomas), incluindo ecografia e tomografia computa-
dorizada (Figuras 1, 2 e 3).

Figura 1. Teratoma de ovario. Radiografia simples de abdo-
me. Observe-se o tamanho do tumor e as calcificagoes em
todo o seu contorno.

A determinagao de marcadores biolodgicos nos tu-
mores de células germinativas € Util para o diagnéstico
da doenca oculta, seja residual, recidivada ou metas-
tatica. Niveis elevados de alfa-fetoproteina e de
gonadotrofina coridnica beta-humana sao encontrados
no carcinoma embrionario; h4 um aumento de alfa-
fetoproteina nos tumores do seio endodérmico e de
gonadotrofina coriénica nos coriocarcinomas. O trata-
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mento, quando bem sucedido, acompanha-se da que-
da dos niveis destas substancias. A pesquisa deve ser
feita apds o prazo necessario para o desaparecimento
das mesmas da circulagao sangliinea. A monitorizagao
deve ser iniciada antes da cirurgia ou tao logo que pos-
sivel apds a ressecgao cirlrgica; deve ser repetida no
5° dia pos-operatério (ou apds a quimioterapia, se 0
tumor for inoperavel) e, a partir dai, semanalmente até
que os valores normais sejam alcangados. Subseqtien-
temente, determinagdes mensais por dois anos e tri-
mestrais até o terceiro ano de acompanhamento [5].

Como a alfa-fetoproteina tem uma meia-vida de cin-
co dias, costuma levar cerca de 25 dias para que haja
um declinio em seus niveis. A gonadotrofina corinica,
com uma meia-vida de 24 horas, apenas cinco dias.

Quando a alfa-fetoproteina diminui muito lentamen-
te, néo atingindo os niveis normais, deve-se procurar
doencga - oculta nao diagnosticada pelos métodos
usuais. Por outro lado, em uma crianga em tratamento,
aelevacao desses valores pode preceder em varios me-
ses qualquer evidéncia clinica ou radiolégica de recidi-
va ou metastase. Ha casos em que esse periodo che-
gou a até 12 meses [6].

No passado, os tumores malignos de células
germinativas evoluiam rapidamente para o éxito letal,
mesmo quando eram aparentemente localizados. Na
época, o estadiamento parecia ter pouco valor. Atual-
mente, parece nao haver duvidas de que, independen-
temente de outras variaveis, o fator prognéstico mais
importante é a extensao da doenga na ocasiao do diag-
néstico (Quadro 1) [2, 3, 5, 7].

Quadro 1. Estadiamento dos tumores ovarianos proposto pelo
“Children’s Cancer Study Group”, baseado na evolugéo clinica
de criangas com esses tumores.

Estagio Extensao da doenca

Doenga limitada a um ou ambos os ovarios.
Capsula intacta. Liquido peritoneal
negativo para células malignas

Doenga incluindo ou ultrapassando a cap-
sula ovariana com extensao pélvica local.
Linfonodos retroperitoneais e liquido peri-
toneal negativos para células malignas

Linfonodos retroperitoneais positivos e/ou
células malignas no liquido peritoneal e/ou
extensao abdominal’

Disseminagao extra-abdominal

*Ainclusao de liquido ascitico positivo no estagio 1l se justifica
porque na crianga ha o risco de disseminagao tanto no
abdome quanto na pélvis, ja que em meninas mais jovens os
ovarios estao situados mais altos no abdome, e ndo na pélvis.



Tumores ginecoldgicos na infancia 153

Figura 2. Teratoma de ovério. Tomografia computadorizada (mesmo caso da Figura 1), demonstrando o enorme tamanho do

tumor comprimindo as outras estruturas abdominais.

1.1. Tumores benignos

Os tumores benignos mais freqlientes séo os cistos
ovarianos, que dividem-se em cistos simples, cista-
denomas serosos e cistadenomas mucinosos ou
pseudomucinosos.

O tratamento é exclusivamente cirlrgico; a excisdo
do cisto sempre que possivel ou, no méaximo, a
ooforectomia, caso as dimensoes do cisto sejam muito
grandes (Figura 4). Cistos pequenos costumam involuir
espontaneamente. Devem ser citados ainda os tera-
tomas benignos ou maduros. Dentre esses, o cisto
dermoéide é o mais comum e corresponde a um quinto
dos tumores benignos do ovario. E bilateral em
cerca de 20% dos casos e apresenta uma estrutura
cistica, com paredes de origem dérmica (podendo
dar origem a dentes, pélos e outros apéndices dér-
micos) e preenchida por liquido ou material seba-
ceo.

Sobretudo nos casos bilaterais, a conduta ideal é
a excisao dos cistos, que deve ser completa e sem rup-
tura, preservando o tecido ovariano na regiao do hilo,

o0 que permite a manutengdo das fungdes hor-
monais.

1.2 Tumores malignos

A histologia dos tumores malignos do ovario é extre-
mamente variada e sua classificagao tem sido objeto
de controvérsia, sofrendo diversas alteragdes. Atual-
mente, a classificagao proposta pela Organizagdo Mun-
dial de Saude é a mais aceita, eventualmente com al-
gumas modificagbes, pela maioria dos autores (Qua-
dro 2) [27]. Na crianga e na adolescente predominam
os tumores de células germinativas (60% a 70% dos
casos) e destes, somente 20% sao benignos. Os tumo-
res epiteliais sé@o pouco freqlientes e variam, depen-
dendo das diversas estatisticas, entre 0,5% e 15% do
total de tumores ovarianos pediatricos [2]. Geralmente
s&o benignos e costumam ocorrer no final da adoles-
céncia. Os tumores do estroma gonadal correspondem
a cerca de 20% dos tumores de ovario em pacientes
com menos de 20 anos de idade.
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Figura 3. Teratoma de ovario. Mesmo caso das Figuras 1 e 2. Ecografia mostrando tumor cistico com calcificagdes. Tratava-
se de um teratoma benigno. Para sua ressecgao, o liquido (cerca de 20 litros) teve que ser retirado para melhor visualizagao

cirtrgica.

Figura 4. Cisto de ovario com dimensdes que indicavam a
ooforectomia.

O conhecimento da embriogénese do ovario escla-
rece os estagios do desenvolvimento da génada e a
ocasiao em que os diferentes tecidos se diferenciam
(Figuras 5, 6, 7 e 8). Inicialmente as gbnadas corres-
pondem a um par de cristas longitudinais localizadas de

cada lado da linha média, na parede posterior do em-
brido, entre o mesonefro e o mesentério dorsal. Sao for-
madas pela proliferagdo do epitélio celémico e pela
condensagao do mesénquima circunjacente. Até a 62
semanade vidaintra-uterinando hacélulas germinativas
nas cristas gonadais.

As células germinativas primordiais s@o encontra-
das a partir da 4* semana embrionaria, na parede do
saco vitelino, préximo ao alantéide. Posteriormente
migram, por meio de movimentos amebdides, através
do mesentério dorsal do intestino posterior, para as
gbnadas em desenvolvimento. Na gdnada ainda
indiferenciada, durante a chegada das células ger-
minativas, o epitélio celdmico prolifera intensamente e
penetra no estroma circunjacente, formando uma série
de corddes irregulares: os corddes sexuais primitivos.
Aconexao entre os corddes sexuais e o epitélio celdmico
produz umagdnada que ginda ndo pode ser identificada
como feminina ou masculina. Acredita-se que os
disgerminomas, assim como os seminomas, tenham
origem nessa fase do desenvolvimento.



Tumores ginecoldgicos na infancia 155

Quadro 2. Classificagdo dos tumores ovarianos segundo a
Organizagao Mundial de Saide (mod.).

1. TUMORES EPITELIAIS
1.1 - Seroso
1.2 - Mucinoso
1.3 - Endometridide
1.4 - Células claras
1.5 - Brenner
1.6 - Misto
1.7 - Indiferenciado
1.8 - Nao classificado

2. TUMORES DO ESTROMA GONADAL
2.1 - Tumores de células de estroma-granulosa
2.1.1 - Tumor de células da granulosa
2.1.2 - Tumor tecoma-fibroma
2.2 - Androblastoma

3. TUMORES DE CELULAS LIPIDICAS
4. GONADOBLASTOMAS

5. TUMORES DE CELULAS GERMINATIVAS
5.1 - Disgerminoma (germinoma)
5.2 - Tumor do seio endodérmico
5.3 - Carcinoma embrionario
5.4 - Poliembrioma”
5.5 - Coriocarcinoma
5.6 - Teratomas
5.6.1 - Imaturo
5.6.2 - Maduro (cisto dermoéide)
5.6.3 - Monodérmico (struma ovarii, carcinéide)
5.7 - Formas mistas

* .
Tumor composto por corpos embrionarios, semelhantes a

embrides pré-somiticos, com cavidade amni6tica, saco
vitelino e disco embrionario.

Alantdide

Células germinativas
primordiais

Parede do saco vitelino

Figura 5. Localizagao das células germinativas primordiais
na parede do saco vitelino do embrido, por volta do 21° dia
de vida intra-uterina.

Em embrides com uma configuragdao cromos-
sémica XX, os corddes sexuais se fragmentam em gru-
pos de células que se localizam principalmente na me-

Mesentério
Crista gonadal

Intestino posterior

Alantbide

Figura 6. Migragao das células germinativas primordiais para
a crista gonadal.

Corddes corticais

Corddes medulares
em degeneragdo

\ Epitélio superficial

Figura 7. Ovario durante a 7 semana de vida embrionéria.
Os cordoes medulares degeneram e a proliferagao do epitélio
celémico da origem aos corddes corticais.

Ovogdnia

] Epitélio superficial

Células foliculares

Figura 8. Ovario durante o 4° més de vida fetal. Os corddes
corticais se fragmentam e formam os foliculos primordiais.

dula da gbénada e que contém aglomerados de célu-
las germinativas primordiais. Os cordoes medu-
lares fragmentados desaparecem, permanecendo um
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estroma bastante vascularizado. Essa € a medula ova-
riana. '

Na 72 semana, o epitélio celdmico continua a prolife-
rar (0 que ndo acontece no sexo masculino) e da ori-
gem a novos corddes que se formam no cortex da
gbnada: os corddes corticais. O epitélio dos cordoes
corticais penetra no mesénquima da regido, mas per-
manece préximo a superficie. No 4° més de vida fetal,
os corddes corticais também se fragmentam originan-
do os foliculos primordiais. O foliculo primordial consis-
te de uma ovogobnia (derivada da célula germinativa
primordial), circundada por uma camada de células
foliculares achatadas (derivadas dos corddes corticais)
[10]. Durante avida fetal a ovogonia sofre divisao mitotica
e, embora muitas degeneram, cerca de dois milhdes
permanecem e, aumentando de tamanho, tornam-se
ovécitos primarios. Os ovécitos primarios comegam a
primeira divisdo meidtica antes do nascimento, porém
a préfase s serd completada apds a puberdade. Ao
nascimento ha em torno de 300.000 ovdcitos primé-
rios, dos quais a maioria sofrerd um processo de dege-
neragao.

A partir dessas estruturas embriondrias se originam
os diferentes tipos de tumores encontrados no ovario.
Os tumores epiteliais derivam do epitélio superficial
(celdbmico), que é chamado de tecido mesotelial. O te-
cido gonadal embrionario (epitélio dos cordes sexuais)
origina os tumores do estroma gonadal. Finalmente, as
células germinativas primitivas, que na mulher adulta
s&o representadas pelos ovécitos, dao origem aos tu-
mores de células germinativas.

Dentro da classificagdo de tumores de células
germinativas estao incluidos os tecidos extra-embrio-
narios: o saco vitelino, que origina o tumor do seio
endodérmico, e o trofoblasto, que da origem ao corio-
carcinoma.

1.2.1 Tumores de células germinativas

A histogénese dos tumores de células germinativas
foi esclarecida por Teilum, em 1965 (Figura 9). Com
bastante freqiiéncia ha combinagéo de varios tipos ce-
lulares nas neoplasias de células germinativas, carac-
terizando tumores mistos. As neoplasias mistas tendem
a evoluir de acordo com o componente mais maligno.

1.2.1.1 - Disgerminoma

Morfoldgica e histoquimicamente, as células do
disgerminoma (ou germinoma) séo idénticas as células
germinativas primordiais. O disgerminoma é idéntico
histologicamente ao seminoma testicular, ao qual se
equivale embriogeneticamente. Entretanto, ao contra-
rio do seminoma, que praticamente sé ocorre em meni-
nos pré-puberais, o disgerminoma pode se desenvol-
ver em qualquer época antes da puberdade.
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CELULA GERMINATIVA PRIMORDIAL
(totipotencial)

CELULA GERMINATIVA INDIFERENCIADA
(multipotencial)

CELULA GERMINATIVA PRIMITIVA
(unipotencial)
DISGERMINOMA

CARCINOMA EMBRIONARIO

Diferenciagao
Embrionaria l
Extra-embrionaria
TERATOMA MADURO ‘
(benigno) Saco vitelino

TUMOR DO SEIO
ENDODERMICO

TERATOMA IMATURO
(maligno)

Trofoblasto
CORIOCARCINOMA

Figura 9. Representacao esquematica da maturagao das
células germinativas e tumores correspondentes (baseada
em Teilum, G. Classification of endodermal sinus tumor and
so called embryonal carcinoma of the ovary. Acta Path
Microbiol Scand 1965; 64: 407).

E um tumor com tendéncia a dar metastases para
linfonodos e que tem a caracteristica de ser bastante
radiossensivel. Embora o comprometimento bilateral
nao seja usual na maioria dos tumores germinativos,
nos disgerminomas h& uma incidéncia de 10% de
bilateralidade. Assim, € mandatéria a avaliagdo do ova-
rio contralateral por meio de uma bidpsia ampla, sobre-
tudo se ha doenca metastatica.

Hatrés fatores que favorecem o prognéstico: 1 - que
o tumor seja um disgerminoma; 2 - estadiamento IA; 3
- que a capsula tenha permanecido intacta, sem ruptu-
ra.

Se ha apenas um tumor unilateral com menos de 10
cm de didmetro, a indicagao é unicamente a salpingo-
ooforectomia unilateral. E preciso ressaltar, porém, que
aavaliacao através de bidpsias de locais de alto-risco -
omento, linfonodos retroperitoneais e superficies
peritoneais na pélvis e no abdome superior - é de extre-
ma importancia. A avaliacéo cirirgica ainda é a mais
segura, mesmo com a sofisticada tecnologia imageno-
I6gica disponivel na atualidade.

Classicamente, o progndstico para pacientes com
doenga unilateral cirurgicamente excisada é conside-
rado excelente, com sobrevida estimada em cerca de
80%. Entretanto, em nossa opiniao, a quimioterapia
adjuvante deve ser considerada também nesses casos,
uma vez que nem sempre o estadiamento é realizado
adequadamente ou se tem certeza absoluta de que se
trata de um disgerminoma puro (Figuras 10A e 10B).

A presenca de metastases nodais ou regionais, as-
sim como de tumor residual, requer radioterapia e/ou
quimioterapia. Na crianga, a preferéncia deve ser pela
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Figura 10 A. Disgerminoma de ovario. B - Pega cirurgica aberta. E fundamental que na ressecgao cirlrgica a capsula do tumor

seja mantida intacta, apesar do tamanho do tumor.

quimioterapia. Aradioterapia, para ser efetiva deve com-
preender todo o abdome. As conseqliéncias dessa con-
dutapodemincluiraimpossibilidade de se administrara
dose ideal de quimioterapia, a esterilizagao do outro
ovério e, alongo prazo, os efeitos carcinogénicos da ir-
radiagao em um organismo em crescimento e desen-
volvimento.

Os esquemas quimioterapicos séo variaveis. Des-
de ofinal dos anos 70 que usavamos, acompanhando a
experiéncia internacional, a combinagao de vincristina,
actinomicina D e ciclofosfamida (VAC). A partir de 1989,
passamos a utilizar o esquema que associa bleomicina,
etoposida e cisplatina (BEP), sendo que a bleomicina é
administrada uma Unica vez em cada curso com o obje-
tivo de minimizar sua toxicidade.

1.2.1.2 - Carcinoma embrionario

O carcinoma embrionario foi considerado uma enti-
dade definida a partir de 1976, quango foi diferenciado
do tumor do seio endodérmico [11]. E um tumor primiti-
vo, composto de células germinativas indiferenciadas
multipotenciais e que se assemelha ao carcinoma
embrionario do testiculo adulto. Essas células parecem
ser capazes tanto de diferenciacdo embrionéria so-
matica quanto extra-embrionaria. Dispersas entre
as células primitivas que formam o tumor, ha célu-
las gigantes de sinciciotrofoblasto isoladas (produ-
toras de gonadotrofina coridnica) e células mono-
nucleadas embrionarias (produtoras de alfa-fetopro-
teina).

A idade média de aparecimento do tumor é de apro-
ximadamente 14 anos. De um modo geral, os tumores
ovarianos na crianga incidem mais freqientemente no
fim da primeira década e na segunda década de vida [3,

5, 12]. Em cerca de dois tergos dos casos de carcinoma
embrionario, ha sintomatologia relacionada com pro-
dugdo hormonal ectépica: puberdade precoce,
sangramento vaginal irregular, hirsutismo moderado,
amenorréia ou mesmo um teste de gravidez falso-posi-
tivo. Esta Ultima situacao, emborarara, deve ser consi-
derada pelo médico que esteja suspeitando de umagra-
videz em adolescente.

Até ha duas décadas atras a sobrevida estimada para
as pacientes no estadiamento | era de 50%. A introdu-
¢ao de regimes quimioterapicos eficazes no carcinoma
embrionario e no tumor do seio endodérmico mudou o
prognostico desses tumores. Em algumas séries, de-
pendendo do estadiamento, a sobrevida varia de 80%
até 100% dos casos [3, 5, 12] (Figura 11).

Flgura 11. Carcinoma embrionario. Resseccao CIrurglca do
tumor ovariano em menina de 13 anos.
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O carcinoma embrionario apresenta boarespostaao
BEP o que, na nossa experiéncia, torna desnecessaria

aradioterapia, que deve ser reservada para finalidades '

paliativas.
1.2.1.3 - Tumor do seio endodérmico

Também chamado de tumor do saco vitelino, carci-
noma do saco vitelino, mesonefroma e mesoblastoma.
Sua estrutura se assemelha a do saco vitelino e, como
ja vimos, deve ser diferenciado do carcinoma embrio-
nario, do qual provavelmente se origina (Figura 9). A
maioria dos tumores do seio endodérmico apresenta
corpos de Schiller-Duval e células epiteliais com
glébulos hialinos que contém alfa-fetoproteina e alfa-1-
antitripsina.

Sé&o tumores que podem ocorrer tanto nas génadas
quanto em localizagdes extragonadais. Na literatura de
uma década atras dizia-se que os localizados no ovario
tinham mau prognéstico pela rapida invasao das estru-
turas pélvicas e pela capacidade de metastases preco-
ces. Na época, pela falta de um tratamento quimio-
terapico adequado, as recidivas pélvicas eram comuns,
mesmo quando todo o tumor macroscépico havia sido
aparentemente retirado.

Atualmente, sdo observadas percentagens cadavez
maiores de criangas que sobrevivem a longo prazo, li-
vres da doenga. Um estudo de 89 casos pediatricos de
tumor do seio endodérmico e carcinoma embrionario
[12] mostrou que a cada cinco anos tem havido uma
melhora marcante no progndstico; de uma sobrevida
inferior a 30% no periodo de 1970 a 1974 a sobrevida
de 85% entre 1980 e 1985. Este melhor progndstico
independe da localizagao do tumor ou do fato de ser um
tumor puro ou misto, associado a elementos terato-
matosos. Finalmente, ndo houve diferenga estatistica-
mente significativa quanto ao progndstico entre tumor
doseio endodérmico e carcinoma embrionario. Em outra
série, compreendendo 126 criangas [5], em 68 pacien-
tes com tumor do seio endodérmico a sobrevida foi
de 99%.

1.2.1.4 - Teratoma maligno

O teratoma maligno geralmente é sélido e formado
tanto por tecidos completamente diferenciados (como
no teratoma benigno), quanto por tecidos embrionérios
em diversos graus de maturagéo, derivados dos trés
folhetos germinativos. Podem existir células indiferen-
ciadas (carcinoma embrionério) e tecidos extra-em-
brionérios (do saco vitelino ou do trofoblasto). O tipo de
tecido imaturo encontrado com mais freqiiéncia é o
neuroectodérmico. Os teratomas malignos podem ser
classificados de acordo com um sistema de gradagao
histolégica que possibilita uma boa correlagao com a
evolugao clinica (Quadro 3) [13].
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Quadro 3. Gradagao histolégica dos teratomas, segundo
Robboy & Scully (1970).

Grau Aspectos histolégicos

Ol Todos os tecidos maduros
Sem atividade mitética

1 soreveniinee Pequenos focos de anormalidade celular ou
tecido embrionario mesclado com elementos
maduros
Mitoses raras

D il Quantidade moderada de tecido embrionario
mesclado com elementos maduros
Atividade mitética moderada

B vsgnusnits Grande quantidade de tecido embrionario

O tratamento do teratoma maligno é semelhante ao
dos outros tumores de células germinativas. Cirurgica-
mente, basta a salpingo-ooforectomia unilateral, ja que
o tumor raramente é bilateral (Figura 12). Se houver
implantes peritoneais, esses devem ser removidos. A
reoperagao (“second look”) pode ser indicada em ca-
sos de tumores residuais, apds alguns ciclos de
quimioterapia.

Figura 12. Teratoma de ovario. Salpingo-ooforectomia unila-
teral. Nao havia implantes peritoneais. Achado acidental du-
rante operacao para apendicectomia.

1.2.1.5 - Coriocarcinoma

O coriocarcinoma primario do ovéario é uma entidade
rara e pode ser suspeitado pelos seus efeitos hormonais,
causados pela produgao de gonadotrofina coriénica
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humana. O tumor pode ocorrer em sua forma pura ou
associado com outros elementos, como o disgerminoma,
teratocarcinoma ou tumor do seio endodérmico. Pare-
ce ser mais resistente a quimioterapia que o
coriocarcinoma gestacional, embora ja haja relatos de
boa evolugao, mesmo em estadiamentos mais avanca-
dos [14].

Com relagao aos tumores de células germinativas
do ovério, deve ser enfatizado que ha uma relagéo in-
versa entre a idade da paciente e a probabilidade de
malignidade. Assim, quanto mais jovem a crianga,
maior aincidéncia de tumores malignos [15]. Tais tumo-
res disseminam por contigliidade para os anexos e por
via linfatica para os linfonodos retroperitoneais. Metas-
tases transperitoneais sao frequentes e comprometem
Utero, colo e bexiga. Metastases a distancia acometem
figado, pulmdes e ossos. Tumores mistos podem pro-
duzir metastases onde apenas um dos componentes é
encontrado.

Um aspecto atual e importante a ser considerado é o
fato de que as modernas técnicas de fertilizagéo in vitro
modificaram certos conceitos ja estabelecidos histori-
camente. Convencionou-se que se fosse necessaria a
salpingo-ooforectomia bilateral, a histerectomiatambém
deveria ser realizada. Hoje em dia, uma mulher sem
ovarios pode manter uma gravidez intra-uterina desde
que com évulos doados e suporte hormonal. Da mesma
forma para os casos em que nao ha Gtero mas os ovari-
os (ou ovario remanescente) sdo mantidos e a gravidez
pode ocorrer no Utero de outra mulher. Evidentemente,
ha uma série de consideragoes éticas a serem feitas,
que fogem ao objetivo de nosso trabalho, mas que de-
vem ser lembradas no momento da decisao cirurgica,
sobretudo na crianga.

1.2.2. Gonadoblastomas

Sao assim chamados porque parecem imitar o de-
senvolvimento gonadal de modo mais semelhante que
qualquer outro tumor. Contém tanto células germinativas
quanto elementos semelhantes a células imaturas de
Sertoli e da granulosa; células de Leydig ou células tipo
luteinicas podem ou néo estar presentes.

Geralmente as células germinativas se sobrepoem
aos outros elementos e o tumor aparenta ser um
disgerminoma, sendo hormonalmente inerte. Tumores
que contenham células da granulosa terao efeitos
estrogénicos, enquanto que as células de Leydig exer-
cerao efeitos virilizantes.

Esses tumores se desenvolvem quase que exclusi-
vamente em gbnadas disgenéticas, em individuos que
tenham o cromossoma Y (disgenesia gonadal pura ou
mista XY e mosaicismo XO/XY). Em geral, sdo bastan-
te pequenos e a-bilateralidade é encontrada em torno
de 40%; calcificagbes sdo comuns. Uma vez que sao
tumores que incidem em cerca de 50% dos pacientes

com disgenesia gonadal e podem ser bilaterais, esta
indicada a gonadectomia bilateral profilatica. A época
dacirurgia vai depender dotipo de disgenesia. Em paci-
entes com disgenesia gonadal XY (sindrome de Swyer)
a malignizagao aparece na primeira década de vida e,
portanto, a castracéo deve ser realizada precocemen-
te. Ao contrario, nos casos de sindrome de feminizacéao
testicular (Figura 13), a malignizagao somente ocorre
apds a puberdade e a cirurgia podera ser adiada até
essa ocasido. Alguns autores [16, 18] acham mais sim-
ples a remogao das goénadas quando do diagndstico,
em todas as meninas com cari6tipo 46 XY. Em nossa
experiéncia, ja indicamos a operagéo logo apds a pu-
berdade, o que nos parecia mais adequado por permitir
o desenvolvimento harmonioso dos caracteres sexuais
secundarios. Entretanto, observamos que as familias,
mesmo algumas de bom nivel s6cio-econdmico e devi-
damente esclarecidas, relutam em trazer a crianga, apa-
rentemente tdo bem, para a cirurgia. Assim, atualmente
também somos a favor da gonadectomia téo logo seja
feito o diagnéstico.

1.2.3 - Tumores do estroma gonadal

Ocorreminfrequiientemente e, embora menos agres-
. . A . .
sivos, geralmente tém efeitos hormonais.

1.2.3.1 - Tumores da teca-granulosa

Produzem estrogénio e tém efeitos feminizantes. Sao
bilaterais em aproximadamente 10% dos casos e a
malignidade, encontrada em torno de 3%, é de baixo
grau. A disseminagao é tipicamente confinada a pelvis
[19]. Apuberdade precoce € uma manifestagao freqlien-
te nos casos pré-puberais, ocorrendo em mais de 80%
deles [20]. Nos tumores unilaterais esta indicada a ci-
rurgia conservadora (ooforectomia unilateral). Nos ca-
sos avangados, com comprometimento das estruturas
pélvicas, salpingo-ooforectomia bilateral com
histerectomia, mais radioterapia e quimioterapia pés-
operatérias [3, 19].

1.2.3.2 - Arrenoblastoma, tumor de células de
Sertoli - Leydig, androblastoma

Os androblastomas sao incomuns e correspondem
aaproximadamente 0,2% de todas as neoplasias ovari-
anas [21]. Ocorrem geralmente em pacientes jovens,
com 75% dos casos até os 30 anos de idade [22]. Tu-
mores com padrao retiforme (porque se assemelham a
rete testis) incidem em individuos ainda mais jovens, cuja .
idade média é de 10 anos [21]. Embora os an-
droblastomas tenham umasemelhanga acentuada com
o testiculo embrionério, parecem derivar diretamente
do estroma ovariano e representar um tumor mesodér-
mico misto contendo estruturas epiteliais millerianas e
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Figura 13A. Paciente com Sindrome de Feminizagéo Testicular, apresentando genitélia feminina aparentemente

normal e B. Génadas que sao, na realidade, testiculos.

testiculares. Saotumores de diagnéstico por vezes difi-
cil, uma vez que apresentam diferentes padroes
histolégicos; os com padréo retiforme freqlientemente
séo confundidos com o cistadenocarcinoma papilar
seroso e com o tumor do seio endodérmico. A alfa-
fetoproteina pode estar elevada em alguns casos, so-
bretudo nos de padrao retiforme. Como a elevagao da
alfa-fetoproteina costuma estar relacionada ao tumor
do seio endodérmico e como a evolugéo e a terapéutica
séo diferentes para os dois tipos de tumores, a diferen-
ciagado correta é fundamental.

Os androblastomas causam virilizagao em 50% das
pacientes [22], embora muitos sejam nao funcionantes
ou mesmo produtores de estrogénio. O progndstico é
relativamente bom, excluindo-se os tumores com pa-
drao retiforme. O tratamento é basicamente cirurgico e
depende da bilateralidade. Como o androblastoma ra-
ramente € bilateral, o tratamento de escolha é a salpingo-
ooforectomia unilateral.

1.2.4 Tumores epiteliais

Pouco encontrados na crianga, costuma ser vistos
apenas no final da adolescéncia. Sdo raros antes dos
21 anos de idade. Como tendem a se comportar como
em pacientes adultas, o tratamento deve ser o mesmo
preconizado nesses casos. No entanto, vale ressaltar
mais uma vez que sempre deve ser avaliada a possibi-
lidade de uma conduta cirtrgica mais conservadora, com
a finalidade de se preservar a fertilidade e a fungao
hormonal futuras.

2. Tumores do utero e da vagina
O rabdomiossarcoma (principalmente sob a forma

de sarcoma botridide) € o tumor maligno que ocorre com
mais freqiiéncia no trato genital inferior nas meninas

jovens. Entretanto, emborararos, dois tipos de carcino-
ma de vagina sdo citados: tumor do seio endodérmico e
adenocarcinoma de células claras.

2.1 Sarcoma botridide

O rabdomiossarcoma € o sarcoma de partes moles
mais comum na crianga e o rabdomiossarcoma embri-
onario é o subtipo mais encontrado, correspondendo a
50%-65% dos casos?®. Assemelha-se histologicamente
ao aspecto do musculo esquelético em desenvolvimento
no feto de sete a 10 semanas de vida. Nos tumores
geniturinarios predominam os rabdomiossarcomas
embrionarios. Quando o rabdomiossarcoma embriona-
rio compromete uma viscera oca, apresenta um aspec-
to polipdide, edematoso, como se fosse um “cacho de
uvas” e recebe o nome de sarcoma botridide (Figura
14). Os nédulos tumorais podem fazer protrusdo pelos
orificios naturais e alguns fragmentos podem ser elimi-
nados espontaneamente. O sarcoma botridide deve ser
suspeitado em qualquer menina que tenha: 1) ulcera-
cao ou ndédulo de qualquer tipo, persistente, na vulva;
2) massa fazendo protruséo através da vagina; 3) elimi-
nacgao de secrecgédo aquosa, sero-sanglinea, purulenta
ou de sangue vivo por via vaginal.

A evolugao nos rabdomiossarcomas de vagina e
vulva é significativamente melhor que nos tumores
uterinos. Nos tumores primarios davagina, localizados,
a sobrevida esperada é superior a 90% e nos tumores
de vulva é de praticamente 100%. Os tumores da vulva
e da vagina distal podem ser tratados pela simples
ressecgao local, sem histerectomia. Nos tumores da
vagina proximal, a histerectomia continua indicada,
associada a colpectomia parcial ou total. A cirurgia deve
ser feita depois que a quimioterapia inicial tenha redu-
zido o tamanho do tumor. As drogas mais eficazes con-
tinuam sendo a vincristina, a actinomicina-D, a ciclo-
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Figura 14. Caso de sarcoma botri6ide, apresentando o as-
pecto tipico de “cacho de uvas”.

fosfamida e a adriamicina. Em casos de recidiva temos
usado, com resultados satisfatérios, a ifosfamida, a
cisplatina e a etoposide (VP-16).

Os tumores uterinos tém caracteristicas diferentes,
tanto em relagédo ao grupo etario acometido (pacientes
de maisidade ao diagnostico), quanto arespostaao tra-
tamento. Na experiéncia atual, uma abordagem inicial
quimioterapica (e/ou radioterapica) nao parece ser tao
eficaz nos casos de tumores uterinos quanto naqueles
de lesdes vaginais. Portanto, ao contrério do rabdo-
miossarcoma de vagina, nos tumores uterinos a
ressecgao cirdrgica deve ser a conduta inicial, seguida
de quimioterapia. A sobrevida média nos tumores de
localizagao uterina é de 60% [24].

Aidentificagéo do local de origem do tumor priméario
€ importante pois, como vimos, o prognostico e a tera-
péutica sao diferentes. Em meninas pds-puberais a di-
ferenciagao pode ser feita através da vaginoscopia. Em
meninas jovens € bem mais dificil e, por vezes, somen-
te sera possivel apds a redugéo da massa tumoral pela
quimioterapia ou mesmo pelo exame histopatoldgico
dapecaretirada. Como os rabdomiossarcomas uterinos
tendem a ocorrer em adolescentes, é razoavel a supo-
si¢céo de que em criangas mais jovens o tumor seja de
origem vaginal.

2.2. Tumor do seio endodérmico

Mais de 90% dos casos de tumores do seio
endodérmico extra-ovarianos ocorrem na vagina, em-
bora sejam relatados também na vulva e no Utero (cor-
po e colo). Dos casos de tumores vaginais publicados
até 1988, todos eram em meninas de até trés anos de
idade que apresentavam corrimento ou sangramento
vaginal e massas polip6ides ou sésseis dentro da vagi-
na. Os poucos casos em que havia comprometimento
simulténeo de vagina e colo uterino ou apenas do colo
uterino, foram semelhantes quanto a faixa etaria e a

sintomatologia [25]. De um modo geral, séo neoplasias
que respondem muito bem a terapia, que inclui excisao
completa do tumor e poliquimioterapia combinada.

2.3 Adenocarcinoma de células claras

Parece se originar do epitélio miilleriano e se locali-
za, mais comumente, nas paredes anterior e lateral da
vagina. Tem um aspecto epidemioldgico importante, ja
bastante estudado, pela freqliéncia surpreendentemen-
te elevada desse tipo de tumor em criangas expostas
in-utero (antes de 18 semanas de gestagao) ao dietil-
estilbestrol [26]. A droga, aparentemente, interfere na
interagdo entre os epitélios milleriano e do seio
urogenital, alterando a embriogénese normal.

3. Tumores da vulva e do perineo

O carcinoma epitelial € muito raro. Os sarcomas e o
carcinoma embrionério, ainda que incomuns, sdo mais
encontrados. Nos sarcomas da vulva, que incluem o
rabdomiossarcoma, o fibrossarcoma, o leiomiossar-
coma e o sarcoma indiferenciado, parece ser suficiente
aressecgao do tumor com boa margem de seguranga.
Né&o é necessaria a vulvectomia total, uma vez que es-
ses tumores raramente sdo multifocais. A radioterapia
e a quimioterapia devem ser avaliadas conforme as in-
dicagdes de cada caso.

Os tumores benignos devem ser considerados,
emboraigualmente raros. Dentre estes estéo os pdlipos
e os condilomas (Figura 15). O prolapso da mucosa
uretral também pode ser um diagnéstico diferencial. O
prolapso compromete toda a circunferéncia da uretra,
de modo que o meato fica oculto pela mucosa, que se
torna edemaciada e hemorragica, podendo ser confun-
dida com uma neoplasia.

Figura 15 - Cisto benigno da mucosa vaginal, produzindo
episédios de retencaourinaria.Feitas simples abertura e dre-
nagem do muco e biépsia da parede do cisto. Evolugdo sem
problemas.
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Summary

The peculiar aspects of the distinct gynecological tumors

in children are discussed. The discussion is done about the
rarity of these tumors, their epidemiology, diagnostic problems
and treatment aspects, with emphasis about the current
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