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INTRODUCAO

O Tumor de Células de Sertoli de Grandes Células
Calcificante (TCSGCC) é uma rara neoplasia tipicamente
descrita em adolescentes e adultos jovens. Pode ser associado
a desordens genéticas como o Complexo de Carney e a
Sindrome de Peutz-Jeghers.

O Complexo de Carney (CCN) é uma rara neoplasia
enddcrina multipla e sindrome lentiginosa caracterizada por
pigmentacdo cutdnea e mucosa anormal, mixomas cardiacos,
cutdneos e mamadrios, neoplasias enddcrinas, schwannomas
melanociticos psamomatosos, adenomas ductais mamadrios,
osteocondromixomas e tumores ndo enddcrinos. Sua exata
prevaléncia € desconhecida. Desde 1985 cerca de 750 casos
foram reportados no mundo. A causa mais comum de morte
sdo decorrentes de complica¢des de mixomas cardiacos.

Neste relato trazemos um paciente diagnosticado com
TCSGCC apés orquiectomia radical por suspeita de neoplasia
ao USG e que estava sob investigacdo cardioldgica devido a
um possivel mixoma atrial. Apés ressec¢@o da lesdo cardiaca
e busca do histérico pessoal patolégico foi diagnosticado
portador de CCN.
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APRESENTACAO DO CASO

Apresentamos um paciente de 28 anos, sexo masculino,
que notou aumento indolor do testiculo esquerdo hd onze
meses. O paciente ndo era portador de qualquer comorbidade
conhecida até entdo, porém estava em avaliacdo cardioldgica
devido a uma altera¢do cardiaca, visualizada ao ecocardio-
grama, suspeita de se tratar de um mixoma atrial. Ao exame
fisico apresentava aumento do volume testicular a esquerda e
uma cicatriz de resseccdo prévia de lesdo cutinea em regido
inguinal esquerda, a qual o paciente ndo tinha conhecimento
do diagnéstico histopatologico. Ultrassonografia de bolsa
testicular evidenciou testiculo esquerdo com dimensdes
aumentadas e volume de 98cm® e ecotextura heterogénea
difusamente, € o testiculo direito com dimensdes reduzidas
e esparsos focos de microlitiase, com volume de 93cm’.
Os marcadores tumorais DHL, $-hCG e alfa-feto proteina
estavam dentro dos limites da normalidade. A tomografia de
abdome e térax ndo evidenciou qualquer alteragdo suspeita
para lesdes metastdticas ou linfonodomegalias. Frente a
suspeita de neoplasia testicular, o paciente foi submetido a
orquiectomia radical esquerda.
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SEGUIMENTO E RESULTADOS

O anatomopatolégico mostrou se tratar de um tumor do
corddo sexual estromal com margens de ressec¢do livres de
neoplasia que, macroscopicamente, apresentava dimensdes
de 6,2 x 5,4 cm e tangenciava a tinica albuginea. A lesdo era
restrita ao testiculo, sem evidéncias de infiltracao do epidi-
dimo ou do corddo espermadtico. A andlise imunohistoquimica
identificou um tumor de células de Sertoli de grandes células
calcificantes com algumas -caracteristicas suspeitas para
comportamento agressivo, a saber: tamanho maior que 04 cm,
mais de 04 mitoses em 10 campos de grande aumento e atipia
nuclear significativa.

Ap6s trés meses o paciente foi submetido a resseccdo da
lesdo cardiaca e o anatomopatolégico confirmou a hipdtese de
mixoma atrial. Foi realizada uma busca dos dados médicos
prévios do paciente e encontrado o resultado do anatomo-
patolégico da lesdo de pele que revelava se tratar de um
angiomixoma superficial.

Frente a associagdo destes diagndsticos foi realizado
levantamento bibliografico do raro tumor testicular e perce-
beu-se que o paciente se encaixa nos critérios diagndsticos
para o Complexo de Carney.

DISCUSSAO

Tumores puros das células de Sertoli sdo neoplasias raras
e representam menos de 1% dos tumores testiculares!®. O
TCSGCC € raro e descrito tipicamente em adolescentes
e adultos jovens®. Foi introduzido em 1980 por Proppe e
Scully, que reportaram 12 casos®. Desde entdo, quase 100
casos foram descritos na literatura®. Baseado na maioria
das caracteristicas microscépicas da neoplasia, foi proposto
o termo Tumor de Células de Sertoli de Grandes Células
Calcificante.

A ultrassonografia desempenha um papel crucial no
diagnéstico™. Os TCSGCCs sao caracterizados por lesdes
intratesticulares hiperecdicas com contornos regulares e
parcialmente calcificadas com sombra actistica e vasculari-
zagdo.

O potencial maligno € baixo e o comportamento agres-
sivo é incomum®. Cerca de 17% dos casos reportados de
TCSGCCs sdo clinicamente malignos®. Relatos prévios
estimam que 28% dos TCSGCC’s sdo bilaterais e multifocais,
e esses tumores sdo inevitavelmente benignos. Casos malignos

tendem a ser unilaterais e unifocais®.
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Kratzer et al. sugeriram que tumores clinicamente malignos
surgem apenas em pacientes idosos. Porém, Guanqun el al.
reportaram o primeiro caso de TCSGCC maligno pré puberal,
sugerindo que o TCSGCC maligno pode ocorrer em qual-
quer populacdo. Caracteristicas histoldgicas propostas para
sugerir malignidade sdo: tumor maior ou igual a O4cm, atipia
celular, extensdo extratesticular, mais de 03 mitoses a cada 10
campos de grande aumento, e invasdo linfdtica ou vascular.
Eles aconselharam que qualquer combinagdo de dois ou mais
destes critérios confere o diagnéstico de TCSGCC maligno®.
No caso apresentado, o tumor apresentava caracteristicas
histopatoldgicas sugestivas de comportamento agressivo,
que o confere malignidade segundo os critérios propostos por
Kratzer et al.

O tratamento € a orquiectomia radical. Dissec¢d@o linfo-
nodal ¢é realizada em casos com envolvimento linfonodal
retroperitoneal. Atualmente ndo hd um papel padrao para
quimioterapia ou radioterapia®.

E improvavel que os marcadores tumorais sejam elevados
no TCSGCC, portanto ndo podem ser utilizados como
ferramenta de vigilancia ativa apds uma resseccdo completa
do tumor. Exames de imagem periddicos sdo as principais
ferramentas de vigilancia do TCSGCC®.

O paciente em questdo segue em acompanhamento
oncoldgico visto que os achados da andlise histopatoldgica
e imunohistoquimica configuram critério de malignidade a
lesdo.

Um total de 40% dos TCSGCCs benignos e malignos
podem estar associados a desordens genéticas, como o CCN
e a Sindrome de Peutz-Jeghers (pigmentacdo mucocutanea e
polipose gastrointestinal)®¥,

O CCN ¢ uma rara neoplasia enddcrina multipla e
sindrome lentiginosa caracterizada por pigmentacdo cutinea
e mucosa anormal, mixomas predominantemente cardiacos,
cutaneos e mamdrios, neoplasias enddcrinas, schwannomas
melanociticos psamomatosos, adenomas ductais mamadrios,
osteocondromixomas, e outros tumores nio enddcrinos®. Sua
exata prevaléncia é desconhecida. Desde 1985 cerca de 750
casos foram reportados no mundo. A prevaléncia pode ser
subestimada porque o diagndstico é desafiador, e o conheci-
mento acerca deste transtorno raro e complexo € insuficiente
entre a comunidade médica®.

O diagnéstico do CCN requer a presenca de dois critérios
maiores verificados por avaliacdo histoldgica, teste bioqui-
mico ou imagem™. ( Tabela 1).
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No caso relatado o paciente apresentou os diagndsticos de
angiomixoma cutineo, mixoma atrial e TCSGCC, configu-
rando trés dos critérios maiores para o CNC.

Aproximadamente 80% dos pacientes com mixomas
cardiacos exibem mixomas cutineos na vida jovem. O
paciente aqui relatado manifestou o angiomixoma superficial
aos 22 anos, quando a lesdo foi ressecada. O mixoma € o
critério dermatoldgico mais especifico para o diagndstico de
CCN. Eles podem ser usados na detec¢@o precoce da doenca
e, assim, na prevenc¢do de complicagdes que pdem em risco a
vida como mixomas cardiacos e anormalidades enddcrinas®.

Os mixomas cardiacos sdo as manifestacdes ndo cutaneas
mais comuns no CCN, desenvolvem-se em 20 a 40% dos
pacientes, com média de idade de 20 anos ao diagndstico.
No CCN, esses tumores ocorrem em ambos 0S SEX0S sem
predilecdo, podem afetar qualquer cAmara do coragdo, e tem
um curso mais agressivo com multifocalidade, crescimento
rdpido, e multiplas recorréncias. Mixomas cardiacos devem
ser removidos cirurgicamente™.

O tempo médio de vida ajustado histérico para pacientes
com CCN ¢ de 50 a 55 anos, mas com uma vigilancia
cuidadosa, a expectativa de vida pode ser normal. As causas
mais comuns de morte estdo relacionadas a complicagdes de
mixomas cardiacos®.

O CCN ¢ uma desordem genética multissist€émica que é
melhor gerenciada por uma equipe multiprofissional composta
de cardiologista, cirurgido cardiaco, endocrinologista, urolo-
gista, clinico, dermatologista, oftalmologista e oncologista.
O profissional responsdvel pelo cuidado primdrio deve
encaminhar esses pacientes e/ou pais para um geneticista para
aconselhamento sobre o0s potenciais riscos para a prole®.
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TABELA 1 - Critérios diagnosticos para o Complexo de
Carney.
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