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A ocorréncia de grande massa lombar recoberta por pele, no recém-nascido,
sugere a possibilidade de meningomielocele, cisto dermdide, teratoma ou cisto
neuroentérico. Recentes publicacdes referem a associagio dessas lesfes com
anomalias da coluna vertebral e medula espinhal '*:22.  Entretanto, a agenenesia
parcial ou total do sacro associada a teratoma nic é comumente observada.
Porisso, relatamos estes dois tipos de entidades patoldgicas em um mesmo pa-
ciente. devido 4 raridade e 4 evolucdo natural até a idade adulta.

OBSERVACAO

S.AM., 29 anos de idade, branco, admitido no hospital por causa de anomalia
sacral. Nasceu de parto normal. N&c apresentava histiria de diabete familiar paterna
ou materna, Seus pais informaram gue a tumoracio lombossacra foi observada ao
nascer, mas ficaram receosos de submeter o filho & cirurgia. O paciente negou qualguer
episddio de febre, dor lombar ou sacra, deficiéncia motora ou sensitiva nos memhros
inferiores; distdrbios esfincterianos nic foram relatados. Exame clinico e neuroldgico
— Discreta cifoescoliose com convexidade para a guerda e massa sacral! coberta per
pele, a gqual se estendia a ambas as regides gluteas (Fig. 1); exame neuroclégico, normal.
Exames complementares — Radiografias da coluna vertebral: fusdo dos corpos vertebrais
de TI12, L1, L2 e L3, auséncia da 12¢ costela esguerda, agenesia parcial de elementos
sacrococcigeos e escoliose lombar com convexidade para a esquerda (Fig. 2). Cistometria,
mielografia e exame do liqilido cefalerragueanc: normais. Intervencio cirdrgica —
Incisdo linear e disseccio da tumoracio sem grande sangramento. No lade esquerdo
um espordo o0ssec fixava o tumor na quinta vértebra lombar e, apds ele ser excisado,
a neoplasia foi completamente removida. Esta enorme massa estava ocupando o espaco
sacral e aderida A4 parede posterior do reto. O exame microscopico da peca confirmou
tratar-se de teratoma benigno maduro (Fig. 3). Evolucio — O paciente teve recupera-
¢do sem intercorréncias.
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Fig. 1 — Caso 8.A.M.: tumora¢do nma regido sacra.

p

Fig. 2 — Caso 8.AM.: estudo radiolégico. A esquerda, fusdo dos corpos wvertebrais
(T12 o L3) e auséncia da 12* costela esquerda. A direita, agenesia sacral.
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Fig. 3 — Caso 8.A.M.: exame histopatolégico (H.E.). No alto, cartilagem hialina pro-
liferada, motando-se ao centro espaco revestido por epitélio respinatério, irregular e
cercado por tecido cowjuntivo fruuxo. Em baixo, espagos cisticos revestidos por
epitélio respiratério ciliado e outros de luz diminuida revestidos por mucosa do
tipo escamoso hiperpldsica, notando-se ma parte inferior e a esquerda fibras nervosas
e aglomerados de glindulas do tipo mucoso.
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COMBNTARIOS

Teratomas sdo neoplasias derivadas dos trés folhetos germinativos e prove-
nientes das células totipotenciais. S&o geralmente encontrados na infdncia e
predominam na regido sacrococcigea 71528 Segundo Altman e col. eles po-

dem ser classificados em 4 grupes: ftipo i —— lesdo externa; tipo Il — com
significante extensfo pélvica; tipo [ll — grande extens3o intra-abdominal; tipo
IV — lesdo pré-sacral unica2, A idade e tamanho encontrado em nosso caso

de teratoma sfo incomuns. Por outro lado, cistos teratomatosos podem tam-
bém estar situados no interior do canal vertebral apresentando-se com sintoma-
tologia de compressdo medular. Nesta localizagdo eles podem ser diagnosticados
na idade adulta e algumas vezes tém curso intermitente, em contraste com aquelas
lesdes fregiientemente ohservadas na infancia1.5.12,23.25 (O tamanho deste tipo
de tumor nao reflete seu comportamento benigno ou maligno e enormes terato-
mas podem ser encontrados em criangas 7.13, Entretanto, a idade do paciente
¢ fator significante no prognostico da doenga. Até a idade de dois anos a
incidéncia de malignidade pode atingir até 504, existindo portanto algum perigo
no atraso do tratamento ¢ sendo necessaria a realizacic precoce da cirurgia
nestes casos, € a ressecgdo do coceix € o fator chave na prevencghdo da recor-
réncia do teratoma benigno e maligno 2,47.8,

Outras entidades clinicas e cirirgicas podem ser encontradas com os tera-
tomas sacrococcigeos. Bucy ¢ Haymond relataram o caso de teratoma extra-es-
pinhal lombossacro intimamente relacionado com o sistema nervoso e associado
com espina bifida oculta 3. Mitgang descreveu teratoma localizado dentro de
meningomielocele oculta em crianca de trés dias de idade!*. Ugarte e col
relataram combinagdo de teratoma e diastematomielia caracterizanco o espectro
anatomico da “sindrome da adesio endermal ectodermal” 2o, Entretanto, esses
tumores podem simular outras patologias semelhantes a disco intervertebral pro-
truido e mesmo meningocele lombar 812, E importante enfatizar que estes tera-
tomas podem produzir severa escoliose gquando estio localizados ao lado ou ao
redor do corpe vertebral ¢ quando associadus com anormalidades dsseas dos
elementos da coluna vertebral '4, como no caso apresentado. Anormalidades
musculares, viscerais e oOsseas fregiientemente acompanham também a agenesia
sacral 18, Merecem ser mencionadas incontinéncia urindria e fecal, sem outra
alteracdo neurologica, como evidéncias clinicas de agenesia sacral 1%, Pang e
Hoffman tém salientado a importancia das anormalidades neurologicas 1%, tais
como estreitamenio do canal vertebral, massas o6sseas e bandas fibrosas com-
pactas ao redor da cauda equina, determinando deficiéncia neuroldgica progres-
siva em pacientes que mostraram agenesia sacral 27.2%.  [esfes estaticas seme-
lhantes a meningomielocele, displasia da medula espinhal e atrofia das raizes
lombares e sacrais associadas a estas maliormacgdes 6sseas devem ser lembra-
das 1. Espinha bifida ¢ meningomielocele sdo mais comumente observadas em
pacientes com agenesia sacral 6.18.20.21.  Na excelente andlise de Pang e Hoffman
sobre agenesia sacral evidencia-se que, embora os teratomas sejam fregiiente-
mente associados ao disrafismo da c¢oluna veriebral, ndo foi encontrada sua
coexisténeia com agepesia sacral 15,



AGENESIA SBACRAL ASSOCIADA A TERATOMA 85

A etiologia dos teratomas e agenesias sacrais € ainda desconhecida. Va-
rios autores tem observado a alta incidéncia de diabetes materna ou paterna
na agenesia sacral 16,18,19,26, Para a origem do teratoma, um dos mais sofisti-
cados conceitos sugere que possa se derivar de deslocamento das células multi-
potenciais 24,24, Estas células podem ser encontradas na proximidade fechada
da linha primitiva do nddulo de Hensen no embrido jovem. Estruturas mesodér-
niicas provavelmente desempenham uma influénceia indutiva na placa neural 10,
Desta forma, o tubo neural e mesoderma adjacente parecem ter relagdo indutiva
reciproca com cada um deles, gue pode ser responsavel pela associagdo de
agenesia sacral, meningomielocele e displasia da medula. De modo especulativo,
achamos que algum insulto nas células totipotenciais, préximo i linha primitiva
e nodulo de Hensen, pode induzir desenvolvimento da neoplasia e impedir ade-
quada formagio de algumas partes do tubo neural, com conseqiiente auséncia
dos arcos neurais posteriores. O fato de ndo ser a notocorda alterada significa
formacdo normat do corpo vertebral ¢ este ponto de vista pode ser apoiade pela
teoria de Kallen 3o, Desenvolvimento precoce do teratoma pode também ter
algum efeito mecdnico sobre a perfeita formacido dos elementos da coluna ver-
tebral, pois acredita-se que os centros de ossificagdo iniciam ao redor da 8 ou
9? semana de vida fetal sendo ela, desta forma, perturbada pelo crescimento
tumoral. Embora em nossc caso ndo houvesse quadro neuroldgico, a cirurgia
foi indicada para prevenir possivel malignizagio e esta conduta também trouxe
importantes beneficios do ponte de vista psicologico e estético para o paciente.

RESUMO

Relata-se o caso de paciente masculino de 29 anos de idade que apresen-
tava enorme teratoma sacrococcigeo, que foi completamente removido cirurgi-
camente, associado com agenesia sacral. As radiografias mostraram fusio de
T12, L1, L2, L3, auséncia da 12° costela esquerda e agenesia parcial de ele-
mentos sacrococcigeos. Nio foram encontradas alteragdes na cistometria, nem
na mielografia. Na literatura consultada este tipo de associacdo ndo foi encon-
trado. Alguns tépicos sobre a embriologiada desta lesdn sdo discutidos.

SUMMARY

Sacral agenesis agssociated with feratoma: report of a case.

A case of a 29-year-old male with a huge sacrococcygeal teratoma completely
removed by surgery, and associated with a sacral agenesis is reported. Roenten-
genograms revealed fusion of the Ti2, LI, L2 and L3 vertebral bodies, absence
of the left 12th rib, partial agenesis of sacrococcygeal elements and a lumbar
scoliosis convex to the left. Cystometry and myelograms were normal. No such
association has been found in the literature reviewed. Some topics on the
embryology of these lesions are discussed.
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