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Resumo

Disgerminoma cerebral é um raro tumor de células germinativas que se origina em um sitio extragonadal.
Representa aproximadamente 3% dos tumores intracranianos em criangas abaixo de 15 anos (STROTHER
et al., 2002). Por razdes ainda desconhecidas, esses tumores sao mais frequentes em paises asiaticos, onde
perfazem 12% dos tumores intracranianos (KINIERIM et al., 2003). O pico de incidéncia do tumor esta entre
10 e 14 anos, ¢ a localizagdo pineal ¢ mais frequente nos homens, enquanto a supra-selar acomete mais as
mulheres. Relato de caso de um paciente de 19 anos que ha 2 anos apresentava diplopia e parestesia fugaz de
mao esquerda. Realizou Ressonancia Magnética do Cranio que identificou lesdes nodulares no mesencéfalo a
direita e em regido talamica bilateral. O diagnostico histolégico foi retardado em fun¢io do uso de corticoide,
que promoveu uma redugdo da lesdo impedindo acesso a bidpsia. Apds suspensio da corticoterapia e recres-
cimento das lesoes, foi realizada bidépsia com a confirmagio, por imunohistoquimica, de um disgerminoma
cerebral. O paciente foi submetido a radioterapia cranioespinhal, e uma nova ressonancia magnética demons-

trou resposta completa ao tratamento efetuado.

Palavras-chave:Radioterapia. Disgerminoma. Neoplasias Embriondrias de Células Germinativas.

1 INTRODUCAO

Pacientes com tumores de células germinativas
(TCG) extragonadais nio tem evidéncia clinica e/
ou radiolégica de neoplasia priméria nos ovarios ou
testiculos. Esses tumores incomuns representam so-
mente 5% dos TCG dos adultos, sendo mais comuns
no homem jovem. Contrariamente, mais da metade
dos TCG em criangas se originam em sitios extrago-
nadais. O tnico fator de risco conhecido para os TCG
em sitios extragonadais ¢ a Sindrome de Klinefelter
(47XXY), que esta associada somente aos tumores
nao seminomatosos de mediastino, mas nao em ou-
tras localizacbes (HARTMANN et al., 2002).

Os TCG extragonadais originam-se tipicamente
em estruturas medianas, e a localizacdo especifica
varia com a idade. Os sitios de origem mais comuns
nos adultos sio o mediastino, retroperitoneo, pineal e
regides supra-selares do cérebro. A regido sacrococ-

cigea é mais comum em criancas, seguida por sitios
intracranianos. Outras localizagdes como vagina,
prostata, figado, TGI e 6rbita jd foram relatados.

A idade, sitio de origem e histologia do tumor sao
importantes na defini¢ao do tratamento e prognéstico.
Os seminomas extragonadais de localizagdo intracra-
niana sio denominados germinomas ou disgermino-
mas cerebrais e apresentam prognostico favoravel,
quando comparados aos tumores nao seminomatosos
de localizagao extragonadal.

Embora a histogénese desses tumores nao esteja
claramente definida, pensa-se que originam-se da trans-
formagao maligna de células germinativas primordiais
que nao completaram sua migracio normal da crista
urogenital para regido gonadal durante o desenvol-
vimento embrionario. Isso poderia ter sido causado
por uma anormalidade na propria célula germinativa
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primordial ou em seu microambiente (GLENN et al.,
1996). A hipétese, entretanto, permanece controver-
sa, uma vez que outros trabalhos sugerem um defeito
mais generalizado das células germinativas nos sitios
gonadais e extragonadais (CHAGANTI et al., 1994,
HAILEMARIAM et al,, 1997).

A sintomatologia depende da localiza¢ao do tumor
no cérebro, porém existe uma tendéncia de dissemi-
nagdo para os ventriculos e leptomeninges em torno
de 10 a 15% dos casos (BALMACEDA et al., 1996),
podendo inclusive ocorrer, tardiamente, até dez anos
apos o tratamento (BALMACEDA et al.,, 1998). O
principal exame para o diagnoéstico é a Ressonancia
Magnética seguida, obviamente, da biépsia. Os germi-
nomas cerebrais podem ser curados com radioterapia
externa, que confere taxas de sobrevida a longo prazo
em torno de 90% (MAITY et al., 2004; OGAWA et
al,, 2004). A dose 6tima de radioterapia e o volume a

ser irradiado permanecem controversos.

2 RELATO DE CASO

Paciente de 19 anos, branco, sexo masculino, iniciou
em meados de 2007 quadro de diplopia intermitente
a esquerda, acompanhada de cansaco progressivo.
Procurou por oftalmologista em julho de 2007 e julho
de 2008. O profissional afirmou, em ambas as ocasi-
Oes, que os sintomas estariam relacionados a miopia e
astigmatismo, apresentados desde a infancia. Também
consultou com Neurologista, em meados de 2007, e
este atribuiu os sintomas a dedicacio excessiva aos
estudos. Em outubro de 2008, acrescentou-se a sin-
tomatologia inicial parestesia fugaz de mao esquerda,
quando entdo procurou por um outro neurologista,
que iniciou propedéutica para melhor esclarecimento
dos sintomas. Nessa época foi realizada Ressonancia
Magnética de cranio, revelando nédulos acometendo
tecto mesencefalico e talamos bilateralmente.

Fotograﬁa 1: Primeira RM, realizada em 6 de outubro de 2008 —
imagem axial pesada em T'1 mostrando imagens
nodulares com realce pés-contraste nos talamos e
regido da pineal.

Fonte: Os autores (2008)

Ap6s o resultado da RM, o paciente foi interna-
do para avaliagdo do quadro, tendo como principais
hipéteses diagnosticas: processo infeccioso, linfoma
primario de sistema nervoso central ou tumor de
células germinativas. Foi solicitado dosagem de Beta
HCG, alfafetoproteina e LDH no sangue e no liquor,
no qual também foi feito pesquisa de células neopla-
sicas. Todos os exames, incluindo hemograma, provas
de funcio hepatica e renal, encontravam-se dentro dos
limites da normalidade. A ultrassonografia de bolsa
escrotal também foi normal. Como o paciente evoluiu
com cefaléia intensa foi iniciada corticoterapia e, apos
seis dias, foi realizada outra Ressonancia craniana, que
revelou reducio significativa das lesoes.

Fotografia 2: RM realizada em 20 de outubro de 2008 —
apos corticoterapia mostrando importante redugao do
volume da lesio e do realce pés-contraste.

Fonte: Os autores (2008)

Prosseguindo a investigagdo foi solicitado um
PET CT, que descartou a presenga de outros focos
da doenca e nio evidenciou aumento do metabolismo
glicolitico nas lesdes ja conhecidas, ressaltando que
a corticoterapia poderia diminuir a sensibilidade do
exame em identificar focos de neoplasia vidvel.

Fotograﬁa 3: PET Scan, em 28 de outubro de 2008 —
apos uso de corticoterapia oral evidenciamos: na

tomografia computadorizada, diminui¢io da lesao
anteriormente descrita e no PET auséncia de aumento
do metabolismo glicolitico da referida lesio.

Fonte: Os autores (2008)
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Foi discutida a realizacio de bidpsia da lesio, entre-
tanto em funco da localizagdo profunda no cérebro e
risco de sequelas neurolégicas o procedimento nao foi
realizado. Optou-se pela suspensio da corticoterapia
e observacao até que houvesse progressio da lesao
que permitisse uma bidpsia.

Nova RM de cranio foi feita apés um meés da
corticoterapia, revelando auséncia de alteragdo das

dimensdes e caracteristicas da lesdo expansiva.

Fotografia 4: RM, em 24 de novembro de 2008 — um més apés a

corticoterapia Fotografia 6: Estudo histopatolégico, evidenciando processo
Fonte: Os autores (2008) neoplasico constituido por células grandes, em blocos
ou ndo, com nucleo vesiculoso, macronucleo central
. . " . . cosinofilico e amplo citoplasma. Presenga de mitoses
Em janeiro de 2009, nova RM cranio-encefalica - iy o .
tipicas e atipicas. A neoplasia ¢ permeada por infiltrado

revelou progress 3o das lesdes. inflamatério linfoplasmocitario.

Fonte: Os autores (2009)

O laudo final questionava a possibilidade de um Lin-
foma ou um Germinoma e apontava para a necessidade
de estudo imuno-histoquimico para melhor classificacao
da lesdo.

Em 13/ de janeiro de 2009 foi realizado o procedi-
mento, cujo perfil imuno-histoquimico concluiu tratar-se
de um disgerminoma cerebral.

SR o
5 4 o "

Fotograﬁa 5: RM, em 6 de janeiro de 2009
Fonte: Os autores (2009)

Diante da progressao das lesdes a RM, foi realiza-

o3 ) ¥ ™ X i . ) »'
do procedimento neuro-cirdrgico, em 8 de janeiro de ndie e ke o S0 : % AR
2009, para obtengio de fragmentos dos nédulos para Fotografia 7: Estudo imuno-histoquimico C-KIT e PLAP
] ) positivos
blOpSla. Fonte: os autores (2009)
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Fotograﬁa 8: Estudo imuno-histoquimico CD3 e CD20 presentes

em linfécitos que permeiam o tumor.

Fonte: Os autores (2009)

Fotografia 9: RM pés-Radioterapia, em 31 de marco de 2009 —

Uma semana apés 2 coleta de material para blép— evidenciando regressio completa das lesoes.

. . . Fonte: Os autores (2009
sia, recebeu alta hospitalar, sendo encaminhado para (2009

3 CoNcLusAO

No caso descrito, o Tumor de Células Germinati-
vas em Sistema Nervoso Central desenvolveu-se em
talamo e mesencéfalo, localizacOes atipicas para tais
lesGes. O melhor tratamento para os germinomas
permanece controverso. Sio tumores extremamente
radiossensiveis e que podem ser curados com radio-
terapia cranioespinhal exclusiva. Entretanto, alguns
estudos testam a associacio de quimioterapicos com
0 objetivo tedrico de reduzir os campos ou as doses
de radioterapia e com isso diminuir possiveis sequelas
da radioterapia. O questionamento maior reside em
que volume irradiar uma vez que o risco de metastase

Servico de Radioterapia. Cerca de dez dias apés a alta
desenvolveu um quadro de cefaléia intensa e febre,
associadas a formacao de um seroma bilateral a ci-
catriz cirdrgica. A cultura do liquor revelou infec¢iao
meningea por S. aureus, sendo essa tratada sob regime
hospitalar.

Ap6s alta hospitalar, o paciente iniciou tratamento
radioterapico, que consistiu da irradiacio de todo
sistema ventricular e canal medular (neuroeixo), com
dose de 2520 cGy em 14 fracoes, seguido de reforco

de dose no tumor primario, alcancando dose total de
espinhal é maior em pacientes com germinomas loca-
lizados que ndo recebem radioterapia na espinha. No
caso apresentado foi decidido pelo tratamento com

4000cGy no tumor. Ao final do tratamento radiotera-

pico, os exames de controle ndo apresentaram sinais

de doenga. Ha quatro meses do diagnostico, o pacien-
te encontra-se em controle ambulatorial e reabilitacio,

sem evidéncias de recidiva.

Radioterapia exclusiva de todo sistema ventricular e
canal medular, em fun¢do da manipulacio cirargica

para bidpsia e risco de disseminacio liquoérica.

Intracranial dysgerminoma

ABSTRACT

Intracranial Dysgerminoma is a rare extragonadal germ cell tumor which originates itself at a extragonadal site. It
represents approximately 3 percent of intracranial tumors in children under the age of 15. For unknown reasons,
these tumors are more frequent in Asian countries, where they account for 12 percent of intracranial neoplasms.
They show a peak in incidence between 10 and 14 years of age with a male predominance. We have reported a
case of a 19 year-old patient who had been showing signs of diplopia and transitory parestesia of the left hand. He
underwent brain magnetic resonance which identified nodule lesions in the right mesencephalus and in the bilateral
thalamic region as well. The histologic diagnosis was delayed due to the use of corticoid which contributed to the
lesion reduction preventing access to the biopsy. After the interruption of the corticotherapy and injury regrowth,
a biopsy was performed with the confirmation, by means of immunohistochemistry, of a brain disgerminoma. The
patient was submitted to a craniospinal radiotherapy, and a new magnetic resonance indicated a complete answer
to the treatment.

Keywords: Radiotherapy. Dysgerminoma. Neoplasms, Germ Cell and Embryonal .
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