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Tumor do saco vitelinico em mediastino anterior: um relato de caso
Yolk Sac Tumor in anterior mediastinum: a case report
Tumor del saco vitelino em mediastino anterior: informe de un caso

Bianca Fadul de Oliveira Peixoto'*, Ciro de Castro Botto!, Gustavo Assumpcao Teixeiral, Eduardo
Ruas Martins Batista', Marcelo de Paula Lima!, Ana Claudia Fernandes Azarias®.

RESUMO

Objetivo: Relatar um caso raro de tumor de células germinativas ndo seminomatoso do tipo “Yolk Sac Tumor” ou
“Saco vitelinico” em mediastino anterior em paciente jovem com desfecho desfavoravel. Detalhamento do caso:
Homem jovem com apresentacao inicial insidiosa de mal-estar e febre em domicilio, com procuras frequentes ao
atendimento primério. Com a progressao dos sintomas, foi submetido a radiografia de térax, sendo evidenciado
alargamento de mediastino anterior e optou-se por internacdo para elucidacdo diagndstica. Cursou com piora
gradativa dos sintomas e com aumento exponencial do tamanho da massa mediastinal. Realizaram-se duas
biopsias, sendo que a segunda demonstrou se tratar de um tumor de células germinativas nao seminomatoso do
tipo do saco vitelinico. Apresentava alfafetoproteina de 24.563. Evoluiu com necessidade de cuidados intensivos e
ventilagdo mecanica. Recebeu primeira sessdo de quimioterapia, porém, foi a 6bito com quatro meses de evolu¢ao
da doenca. Consideragdes finais: Os tumores de mediastino anterior séo diversos e ndo se limitam aos teratomas,
timomas e linfomas. Os tumores derivados das células germinativas extragonadais sdo exemplos que acometem
homens jovens e apresentam prognaostico reservado.

Palavras-chave: Neoplasias do mediastino, Neoplasias embrionarias de células germinativas, Tumor do seio
endodérmico.

ABSTRACT

Objective: To report a rare case of a non-seminomatous germ cell tumor of the type “Yolk Sac Tumor” in the anterior
mediastinum in a young patient with an unfavorable outcome. Case report: Young man with initial insidious
presentation of malaise and fever at home, frequently visiting primary care. Because of the progression of symptoms,
he underwent chest X-ray, this exam evidenced widening of the anterior mediastinum and it was opted for
hospitalization and diagnostic clarification. It took place with a gradual worsening of symptoms and an exponential
and rapid increase in the size of the mediastinal mass. Two biopsies were performed, the second one demonstrated
that it was a non-seminomatous germ cell tumor of the yolk sac type. It had 24,563 alpha-fetoprotein. The patient
evolved in need of intensive care and mechanical ventilation. He received his first chemotherapy session, but died
after four months of the disease. Final considerations: Anterior mediastinal tumors are diverse and are not limited
to teratomas, thymomas and lymphomas. Tumors derived from extragonal germ cells are examples that affect young
men and have a poor prognosis.

Keywords: Mediastinal neoplasms, Germ cell embryonic neoplasms, Endodermal sinus tumor.

RESUMEN

Objetivo: Describir el caso clinico de un tumor mediastinal de células germinativas no-seminona tipo “Yolk Sac” in
hombre joven. Caso clinico: Paciente masculino, de 29 afios, con presentacion inicial insidiosa de malestar general
y fiebre que motivaron visitas frecuentes a la atencion primario. Con la progresion de los sintomas, fue solicitada
una radiografia de torax, que evidencid ensanchamiento del mediastino anterior, optando entonces por
hospitalizacion para investigacion etiolégica. Los examenes complementarios revelaron nivel sérico de alfa-
fetoproteina muy aumentado (24.563 ng/mL). Se realizaron dos biopsias, en la segunda muestra fue confirmado el
diagnostico de tumor de células germinales no-seminoma del tipo “Yolk Sac”. El paciente evoluciond con
empeoramiento gradual de los sintomas y aumento rapido del tamafio de la masa mediastinica con necesidad de
cuidados intensivos y ventilacion mecanica. Inicié esquema de quimioterapia, pero consigui6 realizar apenas una
sesion, falleciendo a solo cuatro meses del inicio de los primeros sintomas. Consideraciones finales: Teratomas,
timomas y linfomas son los tumores mas frecuentes en el mediastino anterior, sin embargo, otros de menor
prevalencia, como los germinomas primarios extra-gonadales deben estar incluidos también en el diagndstico
diferencial de estas masas.

Palabras clave: Neoplasias mediastinicas, Neoplasias embrionarias de células germinales, Tumor de seno
endodérmico.
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INTRODUCAO

O mediastino é um espaco compreendido entre os dois pulmdes, ele é dividido em trés compartimentos
(baseado em planos com divisdes imaginarias sobrepostos a radiografia em perfil). Esta divisdo ajuda a
caracterizar anatomicamente doencas e tumores de acordo com a localizacdo e o 6rgdo de origem. O
compartimento anterior tem uma forma alongada, triangular de base superior e se estende entre o esterno e
o pericardio. Os tumores do mediastino anterior perfazem cerca de 60% das massas mediastinais como um
todo, e as neoplasias derivadas do tecido timico sdo as mais comuns (FERNANDEZ A, 2015; MEDEIROS
CR, 2000).

O diagnostico diferencial dos tumores mediastinais depende, basicamente, da localizagédo do tumor. Quase
dois tercos das neoplasias de localizacdo mediastinal séo benignas. Sendo que, as neoplasias malignas sédo
diagnosticadas, respectivamente, em 59%, 29% e 16% dos tumores do mediastino anterossuperior, médio e
posterior (JUDICE FL, et al., 2010).

Tumores mediastinais derivados de células germinativas sdo raros e cerca de 100 casos sao
diagnosticados anualmente, aproximadamente, 90% deles ocorrem em homens. Em adultos e adolescentes,
o tumor de células germinativas, o sitio extragonadal mais freqiiente é o mediastino (75% dos casos)
(MEDEIROS CR, 2000).

O Tumor do Saco Vitelinico € um tumor mediastinal de células germinativas infrequente. Ha casos
esporadicos relatados na literatura. S&o classificados como ndo seminomatosos, um grupo heterogéneo de
tumores malignos, que geralmente acomete adultos jovens do sexo masculino. Ele se apresenta com
crescimento acelerado, aspecto grosseiro e rapidamente infiltrativo, tornando seu prognéstico reservado na
grande maioria dos casos. Cursam com importante aumento de alfafetoproteina e, algumas vezes
gonadodrofina coribnica humana subunidade beta (B-HCG), levantando a importancia da solicitacdo desses
marcadores quando na sua suspeita (MORAN CA, et al., 1997).

Muitas duvidas ja foram sanadas sobre a origem desses tumores, inicialmente acreditava se tratar de
disseminacao de um tumor gonadal primario. Entretanto, foi evidenciado que tais tumores sédo decorrentes de
células germinativas primitivas, as quais durante a embriogénese migraram fisiologicamente ao longo da crista
urogenital para outros pontos anatémicos, dentre eles, o mediastino (MORAN CA e KALHOR N, 2018).

Devido a rapida progresséo do tumor do saco vitelinico, seu diagndstico e tratamento € uma verdadeira
corrida. Uma vez que, por serem raros, muitas vezes sdo negligenciados no raciocinio diagnéstico. Ao
lembrarmos das demais possibilidades etiol6gicas que podem acometer o mediastino anterior, aliado a dados
epidemiolégicos e clinicos de suspei¢cdo, poderemos culminar em uma agilidade na sua abordagem e
antecipar sua terapéutica, fato que pode contribuir com a sobrevida dos pacientes, os quais muitos ainda se
encontram em idade produtiva de trabalho (NAKHLA SG e SUNDARARAJAN S, 2016).

O objetivo do presente trabalho foi relatar um caso raro em um paciente jovem do sexo masculino que
desenvolveu tumor em mediastino anterior de células germinativas ndo seminomatoso, do tipo de seio
endodérmico, conhecido como “Yolk Sac Tumor” ou “Tumor do saco vitelinico”, subtipo raro e com prognéstico
adverso.

DETALHAMENTO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 29 anos. Previamente sem comorbidades, e com desenvolvimento puberal
sem alteracdo, negava uso de medicacBes diarias, vicios e drogadicdo. Em sua familia havia relato de
carcinoma de reto em duas tias maternas.

Iniciou com quadro de febre aferida em domicilio, com médias de 38-39°C, principalmente em periodo
noturno. Concomitantemente, iniciou com quadro generalizado de fraqueza, sudorese e perda de peso
(aproximadamente 10 kg em 1 més). Neste intervalo, procurou por atendimento médico, sendo submetido a
exames gerais e de imagens. No comeco de sua sintomatologia, era avaliado e liberado com medicactes
sintomaticas.
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Devido a persisténcia dos sintomas, paciente foi submetido novamente a exame de imagem (Figura 1),
sendo evidenciado alargamento do mediastino em radiografia toracica postero-anterior. Diante de tal achado,
foi internado para a area de Clinica Médica para elucidagéo diagndstica.

Figura 1 - Rx de térax PA e PERFIL com alargamento de mediastino anterior.
— .

Fonte: Peixoto BFO, et al., 2020.

Durante sua investigacao, foram realizados novos exames de imagem. A principio paciente assintomatico,
apresentando esporadicos picos febris. Em sua primeira tomografia computadorizada do térax com contraste,
notou-se massa lobulada de tamanho moderado com captacao heterogénea de contraste (Figura 2).

Figura 2 - Tomografia computadorizada de térax com
contraste corte coronal demonstrando massa em
mediastino anterior com captacdo de contraste
heterogénea, conforme demonstrado pela seta.

Fonte: Peixoto BFO, et al., 2020.

Paciente negava disfagia, porém iniciou com queixas de dispneia aos pequenos esfor¢cos, com piora
guando em decubito dorsal. Apresentava todas as sorologias negativas. Aventado a principio hipéteses
diagnésticas relativas as massas mediastinais anteriores mais comuns, como Linfoma, Teratoma e Timoma.
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No entanto, observou-se massa de crescimento exponencial nos exames de imagem, com intervalo de um
més da primeira radiografia, mantendo caracteristica de borda irregular (Figura 3).

Figura 2 - Rx de térax PA e PERFIL demonstrando aumento da massa mediastinal com bordas irregulares e
aspecto grosseiro de crescimento, conforme demonstrado nas setas.
— Y - g

Fonte: Peixoto BFO, et al., 2020.

Com auxilio da cirurgia toréacica foi realizado a principio biépsia por técnica de toracotomia minima de
Chamberlain do local da massa. No entanto, o primeiro achado de anatomopatolégico apresentou resultado
inconclusivo. Optou-se neste momento, por programac¢éo de nova reabordagem para biépsia.

Entdo, foi submetido em Centro cirargico a Esternotomia, com realizagao de nova biopsia, ndo sendo
possivel a exérese da massa mediastinal anterior pelo tamanho e infiltrag&o local. Ap6s o procedimento, ficou
em cuidados intensivos e evoluiu com necessidade de ventilagdo mecénica.

Resultado da bidpsia demonstrou se tratar de neoplasia de células germinativas ndo seminomatosa, do
tipo de seio endodérmico, conhecido como “Yolk Sac Tumor” ou “Tumor do Saco Vitelinico”, justificando tumor
de crescimento r4pido e aspecto grosseiro.

Apresentou alfafetoproteina acida sérica positiva 24.563 (Valor de referéncia < 8), com beta-HCG de 5,
valor considerado positivo em homens. Em sua imunohistoquimica apresentou positividade para
Alfafetoproteina e Cytokeratin Cocktail, reiterando quadro sugestivo de Tumor do Saco Vitelinico (Tabela 1,
Figura 4).

Tabela 1 - Painel de imunohistoquimica — demonstrando positividade para Alfafetoproteina.

Painel de Anticorpos Resultado

Cytokeratin Coktail (CellMarque, clone AE1/AE3) Positivo
Placental Alkaline Phosphatase (Dako, clone 8 A 9) Negativo
Alfha - 1-fetoprotein (Dako, polyclonal) Positivo

CD 30 (Dako, clone Ber-H2) Negativo
Octamer-binding transcription factor % (Dako, clone NINK) Negativo
Thyroid transcrition factor-1 (Dako, clone 8G7G3/1) Negativo
CD 45 (CellMarque, clone 2B11 & PD7/26) Negativo

Fonte: Peixoto BFO, et al., 2020.
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Figura 3 - LAmina de imunohistoquimica do
paciente do estudo positiva para

alfafetoproteina.
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Fonte: Peixoto BFO, et al., 2020.

Contatado equipe da Oncologia Clinica, sendo iniciado de imediato quimioterapia com Etoposideo,
Ifosfamida e Cisplatina. Apds primeira sessdo de quimioterapia, estando o paciente ainda em ventilagao
mecénica em leito de cuidados intensivos, evoluiu para ébito com quatro meses de evolucao da doenca.

DISCUSSAO

Quando abordamos patologias localizadas no mediastino anterior ha uma tendéncia a direcionar o
raciocinio as doencas tumorais mais comuns localizadas nesta regido, tais como, linfomas, timomas e
teratomas. No entanto, cabe ressaltar a relevancia dos tumores de células germinativas ali localizados por
sua rara aparicao e curso clinico reservado.

Primeiramente, o mediastino em si € subdivido em porgdo anterior, média e posterior. O mediastino
anterior é limitado anteriormente pelo esterno e posteriormente pelo folheto anterior do pericardio, é a
localizag@o mediastinal com maior incidéncia de massas tumorais, com predomindncia aos tumores de
derivagdo timica (FERNANDEZ A, 2015).

Os tumores de células germinativas sédo lesées tumorais variadas que apresentam padrdes histolégicos
distintos. Podem ser classificados em teratomas, seminomas, ndo seminomas e padrdo histolégico
combinado. Cada vertente cursa com uma apresentacao clinica, prognostico e tratamento diferentes (COUTO
WJ, et al., 2006).

Os tumores ndo seminomatosos, representam de 1 a 3,5% de todos os tumores mediastinais, nele se
enquadra o Tumor do Saco Vitelinico ou em inglés tido como “Yolk Sac Tumor”, € um dos tumores mais raros
encontrados e foi inicialmente descrito em 1967. H4 ainda nesta categoria, os carcinomas embrionarios,
coriocarcinomas e tumores de células germinativas ndo teratomatosos combinados (NAKHLA SG e
SUNDARARAJAN S, 2016).

O tumor do saco vitelinico tem associacao direta com niveis altos de alfafetoproteina, diferente de outros
tumores de células germinativas ndo seminomatosos. Tal marcador tumoral tem correlacdo com o tipo
histologico, apesar de ndo ser patognomoénico, e relacdo com a resposta terapéutica. Valores maiores que
10.000 demonstram piores progndésticos. Marcadores tumorais, como alfafetoprotéina e beta-HCG séo
importantes na avaliagédo primaria de qualquer tumor mediastinal anterior (COUTO WJ, et al., 2006; NAKHLA
SG e SUNDARARAJAN S, 2016). O paciente do estudo apresentou valor de alfafetoprotéina de 24.563,
reiterando a possibilidade diagnéstica de tumor do saco vitelinico.
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O tumor do saco vitelinico acomete principalmente o sexo masculino e em idade mais jovem (entre 15 e
35 anos), inUmeros estudos evidenciaram a ligacdo desse tipo de tumor com alteracfes também
hematoldgicas decorrente da alteragdo cromossémica denominada i(12)(p10) e a Sindrome de Klinefelter
(COUTO W4, et al., 2006; MEDEIRO CR, 2000).

As sintomatologias dos tumores de localizacdo de mediastino anterior dependem do padrdo de
crescimento e infiltracdo local. Podem ocorrer pacientes oligossintomaticos, a pacientes com sintomas a
distancia por sindrome paraneoplasica. No caso do tumor do saco vitelinico, como o mesmo cursa com

crescimento rapido e infiltracdo local, € comum os pacientes com a evolucdo da doenca apresentarem
sintomas de compresséo local, como dispneia, disfagia e consequentemente, insuficiéncia respiratoria.

Um estudo internacional com 341 pacientes com tumor de células germinativas mediastinal cita os
sintomas mais comuns na apresentacéo inicial, como sendo: dispneia (25%), dor toracica (23%), tosse (17%),
febre (13%), perda de peso (11%), sindrome de oclusdo de veia cava (6%), fraqueza ou cansaco (6%) e dor
em outras localiza¢des além do térax (5%).

No caso relatado, o paciente iniciou com sintomas inespecificos, sendo diversas vezes liberado nos
primeiros atendimentos, com a progressdo da doenca os sintomas decorrentes da compressao local se
tornaram mais evidentes, culminando ao final em necessidade de ventilagdo mecéanica devido ao quadro de
insuficiéncia respiratéria (BOKEMEYER C, et al., 2002).

Inicialmente, acreditava-se que todos 0s tumores germinativos extragonadais eram derivados de tumores
germinativos primarios gonadais (testiculares, por exemplo) ainda obscuros. No entanto, atualmente
acreditasse que as células germinativas durante a migracdo da crista urogenital na embriogénese se
localizaram em alguns pontos anatémicos, como é o caso do mediastino anterior, glandula pineal e regido
sacrococcigea. Raramente sdo encontrados em estdmago, vagina, prostata e érbita (MEDEIRO CR, 2000).

Devido ao rapido crescimento a condugdo dos pacientes com tumores ndo seminomatosos, em particular
o tumor do saco vitelinico, muitas vezes se torna frustrada. O crescimento evidenciado através de exames de
imagem, como a tomografia de térax, demonstra padréo de massa com bordas irregulares, aspecto mais
agressivo e grosseiro, borrando os planos entre vasos, e quando contrastada, é possivel ver pontos de padréo
heterogéneo, compativel com areas de necrose.

Alguns trabalhos correlacionam o padrdo de crescimento acelerado, se tornando grandes massas
mediastinais anteriores, associada a valores altos de alfafetoproteina, e muitas vezes beta-hcg, com o
diagnostico de tumor do saco vitelinico, porém ndo afastam a necessidade de bidpsia para estudo
anatomopatologico e, posterioremente, imunohistoquimico (FERNANDEZ A, 2015).

Para a realizacdo da bidpsia, a mediastinotomia anterior, ou procedimento de Chamberlain, pode ser
realizado para acesso da lesdo. Contudo, no paciente do estudo ndo conseguimos através dela uma boa
amostra que pudesse ser interpretada. Outras abordagens mais invasivas podem ser realizadas, como
esternotomia com bidpsia direta leséo.

O estudo histolégico do tumor do saco vitelinico apresenta um padréo tubulopapilar com os corpos de
Schiller-Duval, e quando corado na imunohistoquimica nota-se positividade para alfafetoproteina acida
(KALHOR N e MORAN CA, 2018). O tratamento e sua efetividade baseiam no rapido diagndstico
anatomopatologico e imunohistoquimico com o inicio imediato de quimioterapia. A quimioterapia devera estar
associada a cisplatina, e quando possivel realizacdo cirirgica para ressec¢do da massa tumoral (tanto com
intuito citoredutor, quanto para ressecar massas residuais).

Devido ao comportamento agressivo o progndstico € bastante adverso, em sua maioria na oportunidade
do diagnéstico a massa ja esta irressecavel. No paciente do estudo, foram utilizados como quimioterapicos
Cisplatina, Etoposideo e Ifosfamida, a ressec¢do cirdrgica se tornou inviavel devido infiltracdo local. Na
Classificacéo do Consenso Internacional dos Tumores de Células Germinativas, 0s pacientes com tumores
ndo seminomatosos de localizacdo primaria do mediastino representam um conjunto de doengas com fator
prognéstico adverso, pois a sobrevida em cinco anos encontra-se ao redor de 40% (COUTO WJ, et al., 2006).
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Cabe ressaltar, quando na vigéncia de jovens do sexo masculino com massas tumorais anteriores de
crescimento acelerado, incluir no campo etiolégico tumores derivados de células germinativas é algo de
grande valia na conducéo clinica. Uma vez que, o correto diagnéstico podera ser feito com antecedéncia e o
tratamento instituido. Desta maneira, poderemos reduzir o desfecho desfavoravel da doenca em alguns
casos. KALHOR N e MORAN CA, 2018).

Por fim, os tumores mediastinais anteriores apresentam inimeras etiologias histologicas. Os tumores
derivados de células germinativas extragonadais englobam entidades raras quando em localizacédo
mediastinal, dentre eles, o tumor do seio endodérmico ndo seminomatoso do tipo do saco vitelinico, o qual
apresenta acelerado crescimento, alta capacidade de infiltragdo local e prognéstico ruim. Dada a elevada
mortalidade e reduzida taxa de sobrevida nestes pacientes é de suma importancia ampliar o conhecimento
médico sobre a patologia visando diagndstico e instituicio terapéutica precoces.
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