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RESUMO

O tumor dos corddes sexuais nao classificavel do testiculo € um tumor extremamente raro, particularmente na idade adulta. Carac-
teriza-se histologicamente pela conjugacéo inespecifica de elementos estromais e epiteliais do testiculo, com grau de diferenciagéo
variavel. A sua abordagem consiste na orquidectomia radical, geralmente realizada antes do diagnostico, e posterior vigilancia clinica
e imagioldgica. A literatura disponivel sobre esta patologia baseia-se quase exclusivamente na descrigao de casos clinicos. O nosso
objetivo é apresentar o caso de um doente de 37 anos com um tumor dos corddes sexuais nao classificavel do testiculo, o primeiro
descrito em Portugal, e fazer uma revisao da literatura sobre o tema.
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ABSTRACT
Unclassified sex cord testis tumor is an extremely rare tumor, especially in the adult. It is characterized histologically for a nonspecific
combination of testis stromal and epithelial elements, with varying degree of differentiation. Treatment usually consists of radical
orchiectomy followed by clinical and imaging surveillance. The available literature about this pathology relies almost exclusively on
clinical cases. It's our aim to describe the case of a 37 years old man with an unclassified sex cord testis tumor, the first case described

in Portugal, and to review the literature about this issue.
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INTRODUGAO

Existem trés grupos de tumores testiculares, de acordo
com a classificagdo da World Health Organization, modifi-
cada em 2004: tumores de células germinativas, tumores
dos corddes sexuais/estroma gonadal e tumores estromais
mistos ndo especificos.

Os tumores dos corddes sexuais/estroma gonadal re-
presentam apenas 3-5% de todos os tumores testiculares'
e incluem os tumores de células de Leydig (cerca de 50%),
de células de Sertoli, da granulosa, os tecomas, os gonado-
blastomas e os tumores nao classificaveis do testiculo.

Este ultimo grupo, dos tumores dos corddes sexuais
nao classificaveis do testiculo (TCSNCT), é extremamente
raro, particularmente na idade adulta,? e poucos casos fo-
ram descritos até hoje na literatura internacional.

Cabe-nos apresentar um caso de TCSNCT, o primeiro
descrito em Portugal, ao nosso conhecimento, e fazer uma
revisao da literatura sobre o tema.

CASO CLiNICO

Apresentamos um doente do sexo masculino, de 37
anos, que foi enviado a consulta de Urologia pela presen-
¢a de um nédulo duro, palpavel no testiculo esquerdo. O
restante exame fisico era normal. Nao apresentava antece-
dentes pessoais patoldgicos ou familiares relevantes.

O hemograma e marcadores tumorais (B-HCG, a-FP e
LDH) eram normais. A ecografia escrotal revelou um nédulo
sélido hipoecogénico vascularizado com 2,20 x 1,70 x 1,60

cm no testiculo esquerdo (Fig. 1). A TC téraco-abdémino-
-pélvica de estadiamento confirmou auséncia de metastiza-
¢ao ganglionar ou orgéanica a distancia (Fig. 2).

Procedeu-se de imediato a tratamento cirdrgico: o
doente foi submetido a orquidectomia radical e colocagao
de protese testicular a esquerda.

A anatomia patoldgica identificou uma lesdo nodular es-
branquicada, de consisténcia firme e limites bem definidos
com 1,70 x 1,60 cm. Microscopicamente era constituida
por trabéculas e ninhos celulares sélidos, com areas de
estruturas tubulares com conteudo eosinofilico, apresen-
tando uma palissada periférica evidente, areas com padrao
reticulado e areas de padrao mais difuso. Observavam-se
cerca de 3 mitoses/10CGA. Relativamente aos parametros
imunohistoquimicos, exibia positividade intensa e difusa
para vimentina (Fig. 3) e inibina (Fig. 4), e focal para calreti-
nina, AE1/AE3 e CAM 5.2, e negatividade para EMA, aFP e
proteina S100. Em conclusédo, apresentava histologia com-
pativel com tumor dos corddes sexuais nao classificavel/de
estroma misto do testiculo, estadio pT1.

De acordo com o resultado histopatolégico, foi pedido o
estudo hormonal (FSH, LH e testosterona) que se revelou
normal. Posteriormente, o doente foi mantido sob vigilan-
cia semestral com avaliagao de sintomas, exame objetivo e
TAC toraco-abdomino-pélvica. Apés 2 anos de seguimento,
o doente mantém-se assintomatico, sem sinais clinicos ou
imagioldgicos de recidiva local ou a distancia.
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Figura 1 - Ecografia escrotal: nédulo no testiculo esquerdo.

DISCUSSAO

O TCSNCT, também designado tumor dos corddes
sexuais misto ou de diferenciagdo incompleta do testiculo
(WHO classification, 2004), € um tumor extremamente raro
que pode surgir em qualquer idade, embora cerca de 1/3
tenham sido diagnosticados em idade pediatrica.?

Clinicamente, manifestam-se geralmente por uma mas-
sa testicular dura palpavel e indolor. Ginecomastia pode
estar presente em cerca de 10% dos casos.?

O diagnostico pré-operatério € dificil pela auséncia de
positividade de marcadores tumorais. Componentes bem
diferenciadas do tumor podem produzir hormonas sexuais
como estrogénios ou testosterona, mas ndo permitem ava-
liar com seguranca a extensdo da doenca, tanto no diag-
néstico como depois, no seguimento.?

Histologicamente, os TCSNCT sdo constituidos por
uma proporg¢ao variavel de elementos epiteliais ou estro-
mais, apresentando uma conjugacgao inespecifica, mais ou
menos diferenciada, de tumor de células de Leydig, Sertoli
ou da granulosa.®* Podem exibir uma componente de célu-
las fusiformes (spindle cells),* padrées difusos e sarcoma-
toides® ou uma completa indiferenciagéo celular.®

O comportamento destes tumores é incerto, embora a
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Figura 3 - Imunohistoquimica: positividade

Figura 2 - TAC téraco-abdémino-pélvica de estadiamento: sem evi-
déncia de metastizagéo.

metastizacdo seja rara e maioritariamente identificada no
adulto. Nas criangas, os TCSNCT parecem ter um compor-
tamento menos agressivo.® Numa série de 43 doentes com
tumor do testiculo na pré-puberdade, apenas um doente
com tumor dos corddes sexuais indiferenciado do testiculo
apresentou metastizagao, vindo a morrer, apesar da reali-
zagao de quimioterapia.®

A determinacao da historia natural e de fatores de prog-
néstico do TCSNCT néo é facil uma vez que sdo muito ra-
ros e a taxa de metastizagéo é baixa. Nos tumores dos cor-
ddes sexuais, a malignidade esta associada a maior volu-
me tumoral e idade avangada, sugerindo que a progressao
para a malignidade ocorre com o tempo." Por paralelismo,
0 mesmo se pode inferir para os TCSNCT.

O diagnéstico destes tumores é geralmente histoldgi-
co, dado que a abordagem de massas testiculares consiste
geralmente na orquidectomia radical. Relativamente a te-
rapéuticas complementares, a linfadenectomia retroperito-
neal é uma possibilidade quando ha evidéncia imagioldgica
de metastizagdo.? Os tumores dos corddes sexuais sdo na
sua generalidade radio e quimiorresistentes, pelo que habi-
tualmente ndo sao opgdes terapéuticas nos TCSNCT.?

O seguimento destes doentes deve passar por vigilancia
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Figura 4 - Imunohistoquimica: positividade celular para inibina.
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clinica e imagiolégica, com periodicidade e duragéo ainda
por determinar. Foram ja identificadas recidivas apés 15
anos em tumores dos corddes sexuais/estroma gonadal.®
O doente descrito, apesar do caracter aparentemente
benigno da doenga (lesdo pequena, localizada ao testiculo,
sem evidéncia de metastizagdo), tem sido sujeito a uma
vigilancia semestral com avaliagdo clinica e controlo por
TC téraco-abdomino-pélvica. Trata-se de uma periodicida-
de baseada no paralelismo com o seguimento de outros
tumores testiculares, isto se justificando contudo pelo des-
conhecimento atual da histéria natural desta doenca.

CONCLUSAO
Sendo um tumor desta raridade, seria importante dar
inicio a estudos clinicos prospetivos, a nivel nacional, de
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forma a uniformizar dados e estratégias, para que possa-
mos providenciar aos nossos doentes um melhor cuidado.
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