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Resumo:

Os autores relatam 0 caso de uma

crianya de 2 anos e 4 meses com queixas

ginecol6gicas (secreyao vaginal branca),

dor abdominal difusa e pseudopuberdade

precoce (telarca). Iniciada investigayao em

Unidade de Saude PSF de Porto Alegre,

sendo referenciada ao nivel secundario

onde foi diagnosticada neoplasia ovariana

(Tumor de Celulas da Granulosa Juvenil).

Palavras - chave:

Tumor de Celulas da Granulosa Juvenil,

Atenyao Primaria a Saude,

pseudopuberdade precoce.

Abstract:

The authors gIven an account of

children of 2 years and 4 months with

ginaecology· complaints (white vaginal

secretion), diffuse abdominal pain and

early pseudo-puberty. Beginning

investigation in Unity of Health Care PSF

of Porto Alegre, are refer to the secondary

level was diagnosis ovarian tUlTIOr

(Juvenile Granulosa Cell Tumor Ovary).
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Introdu~ao:

No Brasil, 0 cancer de ovario e 0 oitavo em freqiiencia dentre todos 0 canc r qu

aCOlnetem as mulheres, representando 1,8% do total (Freitas et al2001). Dentr 0 tumor

ovarianos em menores de 17 anos, 60% sao neoplasias das celulas germinativa m no d

5% ao tulnores da granulosa, os quais geralmente manifestam-se como p udopub rdad

precoce i osexual (Bouffet et a11997) (Schulin-Zeuthen et a12003)

Tumor de celulas da granulosa juvenil (TCGJ) e Uln subtipo de tumor 0 anano rar

perfazendo menos que 5% dos tumores ovarianos eln crianc;as e adolescente . Eln 97% d

ca 0 apresenta-se nas primeiras tres decadas de vida e em aprOXillladan1ente 40% da

vez manifesta-se antes dos 10 anos de idade (Schulin-Zeuthen et al 2003). G ralm nt

acomete meninas, variando de recem-nascidas ate 17,8 anos (idade lnedia de 7 6 an

hi tologicalnente diferente do tumor de celulas da granulosa do tipo adulto (Zal ud k

Norri 1982) e, ao contrario deste, costuma ter curso benigno (Borges et al 2002). Eum

tumor gonadal secretor de hormonio ester6ide que ocorre predominantement ant do 0

ana (Bouffet et al 1997). Raramente e bilateral (2% dos casos) e quando i 0 ocorr

co tuma estar associado a outras mal-fonnac;5es. E produtor de hormonio endo qu

e tradiol e 0 mais freqiiente (Bouffet et aI1997). Foi documentada alterac;ao na inibina n

fator inibit6rio feminino em pacientes com TCGJ, podendo-se usar esse marcador 11

diagn6stico e na avaliac;ao de recorrencia (Schulin-Zeuthen et aI2003).

Manifestac;5es clinicas incluem puberdade issosexual precoce em 80% do ca a

qual tende a ser rapidamente progressiva), dor abdominal aguda ou cronica (24 % rna a

abdominal hipogastrica ou pelvica palpavel e ascite (180/0) (Borges et aI2002). Raran1 I1t

pode se apresentar como abdome agudo, genitalia ambigua, Doenya de Ollier ou indro111

de Maffuci (displasia cartilaginosa que se manifesta durante a fase do ere cimento) D nh

o inai associados a esta patologia, temos: aumento clitoriano (Scully 1977) aum nt

do niveis sericos e urinarios de estr6genos (em 85% dos casos) (Segovia et al 1993) d

testosterona; sangramento vaginal pre-menarca, virilizac;ao, secrec;ao vaginal bran a

urgimento de pelos pubianos (Cronje & Niemand 1998) e idade 6ssea maior do qu idad

cronol6gica (Borges et al 2002). Acelerado crescimento, desenvolvimento 6 0

maturayao do epitelio vaginal ja foram registrados. Alguns pacientes relataIll inqui tud

irritabilidade, febre, apatia e sudorese (Cronje & Niemand 1998).

o principal exame diagn6stico e a ecografia pelvica (DeChemey & athan 200 .

o tamanho dos tumores varia de poucos milimetros ate 26 Cln, sendo a lnedia 12 m.

(Cronje & Niemand 1998). 0 diagn6stico definitivo somente pode ser estabel ido p 10

anatomopatol6gico de laparotomia exploradora com excisao tulnoral (Freitas et al200 1 .
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Na tomografia computadorizada e na ecografia, a maioria dos tumores aparece

como lesao s6lida ou semi-s6lida. A quantidade de tecido s6lido varia com 0 tipo de tumor.

o tumor de celulas granulosas costuma ser cistico. A ascite eurn achado incomuln e a

minoria dos tumores ecalcificada (Outwater et a12000).

o diagn6stico diferencial de tumor de ovario associado a pseudopuberdade

precoce, considerando a idade da paciente, deve ser com outros tumores malignos das

celulas geminativas, particularmente com carcinoma embrionario, disgerminoma e

tumores mistos. Assim a medida de marcadores tumorais com gonodatrofina cori6nica e

alfa-fetoproteina pode ser util (Schulin-Zeuthen et a12003).

Ao diagn6stico, em torno de 90% das pacientes se apresentam em FIGO estagio I

(International Federation of Gynecology and Obstetrics), sendo que 0 tratamento destes

casos e ressecyao cirurgica (salpingo-ooforectomia unilateral). Em pacientes com doenya

avanyada, ou seja, FIGO estagio II IV, esta indicado quimioterapia (cisplatina,

carboplatina e etoposite, bleomicina) (Calaminus et al 1997) (Powell et al 2001) e

radioterapia (Schneider et a12002).

Ap6s 0 tratamento, os sinais e sintomas regridem com a normalizayao das

concentrayoes hormonais. 0 progn6stico de pacientes com FIGO I e born, sendo que na

imensa maioria dos casos nao ha recorrencia da neoplasia. Janos estagios II IV, 0

progn6stico e reservado a despeito do tratamento agressivo. Metastases ocorrem no figado,

bayo, perit6nio e ossos (Vassal et al 1988). Ha relato na literatura de urn caso de TCOJ

(FIOO III) de 17 anos que foi submetida acirurgia e tratamento agressivos e durante 0

seguimento (44 meses ap6s 0 tratamento) veio a engravidar, dando a luz a urn receln

nascido masculino e aparentemente normal (Powell et al 2001). Depois de removido 0

tumor, as pacientes desenvolvem puberdade fisio16gica em idade apropriada. (Borges et al

2002) (Cronje & Niemand 1998)

Desde a definiyao dos criterios diagn6sticos do tumor de celulas da granulosa

juvenil por Scully em 1977, aproximadamente 200 casos foram publicados, incluindo

descriyoes isoladas e casuisticas.

Arevisao da literatura revela uma mortalidade relacionada com 0 tumor que gira em

torno de 9%, baseado em 163 casos de tumor de celulas granulosas, incluindo 0 tipo juvenil

(Cronje & Niemand 1998). Os fatores de born progn6stico sao idade inferior a 10 anos e

presenya de pseudopuberdade precoce (Bouffet et al1997) (Plantaz et aI1992).
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Estagios das neoplasias ovarianas

lassifica~aode FIGO - International Federation of Gynecology and Obstetrics

E' C-:.stagio 1 - rescimento limitado aos ovarios

Ia urn ovario envolvido

1 b ambos envolvidos

Ie Ia ou Ib e ruptura de capsula, ascite maligna, citologia peritoneal p(

Est<lgio II - Extensao da neoplasia do ovario para a pelve

ITa envolvimento do utero ou trompas

TIb envolvimento de outros oraaos pelvicos

TIc Ia ou Ib e ruotma de caosula, ascite maligna. citolo,gia peritoneal p(

Estagio Tn - Doenca envolvendo a cavidade abdominal

IDa abdome comorometido com micro-metastases

IIIb tumor metastatico < 2 em de tamanho

IDe tumor meta tatico > 2 em de tamanho ou m ta ta na p I

linfonodos oara-a6rticos ou inguinais

E tagio IV - Meta ta e adi tancia

Derrame pleural malig:no

Metastases oulmonares

Metastases no oarenquima hepatico ou esplenico

Metastases em linfonodos supra-claviculares Oll na pele
F nte: Current Obstetric and Gynecologic-Diagnosis and Treatmentl2003 (adaptado)

Relato de Caso:

Paciente YOM, 2 anos e 4 meses, feminina, branca, nascida de parto normal g ta a a

termo, em Porto Alegre, Rio Grande do SuI, Brasil. Apresentava hi toria pregr a d

infecyoes do trato urinario (lTD) de repetiyao, COIn acompanhamento em outra in titui a .

Fazia uso de nitrofurantoina profilatica. A paciente vern a consulta no PSF Lomba do

Pinheiro em abril de 2003, apresentando leucorreia inodora, papulas ein regiao pubian

bot5es mamarios bilaterais. A mae afirmava que, ha pelo menos 2 me es, a filha inha

apre entando hiperemia em regiao de fraldas e leucorreia intensa. A mae a leva a a ervi

de emergencia, onde fazia tratamento para candidiase com melhora, rna 0 intoma

retomavam logo apos a suspensao da medicayao. Foram levantada a hip' t

diagnosticas de candidiase de repetiyao e telarca precoce/puberdade precoc t ndo id

di cartado tambem a possibilidade de DST / abuso sexual. Foram solicitado 0 guint

exame : hemograma, FSH, LH, ecografia abdominal, exame radiologico para d terminar a

idade ossea e citologico direto de SeCreyaO vaginal. Apos urn mes a paciente retoma on1 0

re ultado dos seguintes exames: LH 0,09, FSH 0,1, Ht 41, Hb 13,5, Leuc6cito 11.100

400/0 segmentados e 52% de linfocitos. SeCreyaO vaginal positiva para fungo. A crian a

havia se recusado a fazer 0 Rx de idade ossea e ainda nao havia feito a ecografia abdominal.
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Na consulta, persistiam os sintomas. A mae foi orientada que fossem realizados exames ate

entao nao realizados (Ecografia e Rx de idade ossea) e a crian<;a encaminhada aginecologia

infanto-puberal (Via Central de Marca<;ao sistema de Referencia/Contra-Referencia). A

Ecografia detectou massa pelvica 5,7 x 4,4 x 5,4 mm podendo corresponder a ovario

aumentado, utero aumentado ou ITIaSSa expansiva, com isso ja no nivel secundario foram

realizadas RNM (11/08/03) que detectou lesao expansiva na topografia do ovario E com

caracteristicas solidas medindo 5 x 3,5 x 2,5 mm, e Eco Doppler (11/09/03) que tambem

demonstrou lesao expansiva solida no ovario E, medindo 3 x 2,1 x 2 cm apresentando

neovasculariza<;ao com aspecto sugestivo de lesao neoplasica ovariana. Em Setembro de

2003, a paciente foi submetida a ooforectomia esquerda e, apos, iniciou ciclos de

quimioterapia. 0 resultado do anatomopatologico indicou tulTIOr de celulas da granulosa

juvenil.

Discussao:

Neste caso 0 tumor de celulas da granulosajuvenil nao teve urn curso benigno como

esperado. Inicialmente foi realizada ooforectomia unilateral (FIGO I), porem elTI UITI

segundo momenta a paciente teve que ser submetida a tratamento quimioterapico,

demonstrando que a mesma estava em urn estagio mais avan<;ado (FIGO II IV). Devido a

problemas na contra-referencia nao podemos precisar com exatidao 0 estadiamento da

doen<;a.

o caso relatado denota a importancia da investiga<;ao na aten<;ao primaria, sendo

esta, na maioria das vezes, 0 acesso, 0 primeiro contato, a porta de entrada para 0 sistema de

saude (Starfield 2002); sendo tambem 0 local onde sera feito acompanhamento e

seguimento - Aten<;ao Continuada (Duncan et al 1996). A aten<;ao primaria nao pode ser

rotulada como a aten<;ao a problelnas comuns. Ha que se ter real discernimento para saber

ate onde 0 problema e simples, sob pena de deixar que passem problemas nem tao comuns

assim. A relevancia da investiga<;ao em aten<;ao primaria em saude esta no fato de que urn

diagnostico mais agil resulta em uma abordagem precoce das patologias.

Tambem podemos constatar que infelizmente em nosso pais ainda nao temos, ate 0

presente, urn sistema de saude realmente homogeneo e hierarquizado, ou vice-versa. Este

caso retrata bern isso, pois no momenta em que a paciente foi encaminhada ao nivel

secundario, a unidade de saude nao recebeu retorno do servi<;o referenciado, 0 que

demonstra a fragilidade dos instrumentos de referencia contra-referencia. 0 retorno do

caso chegou-nos pelo trabalho de nossas agentes comunitarias em saude, dos doutorandos

do Internato de Medicina Social que realizaram visitas domiciliares e contataram colegas

no nivel secundario e da propria familia, que buscou e teve apoio junto aequipe de saude,

nas consultas realizadas na unidade e tambein nas visitas domiciliares, sabemos que

aten<;ao primaria a saude nao e algo novo, e experiencias em outros paises demonstram que
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e te tipo de atenc;ao realmente funciona e consegue atender a populac;ao de uma forma

integral e resolutiva , mas no Brasil a maioria dos profissionais que atuam no SU nao

sabem 0 papel e a relevancia da atenc;ao primaria no sistema e devem encarar que 0

uma realidade na qual devemos trabalhar juntos, cada urn respeitando suas area d at n ao

para que tudo flua a contento, tendo como Inaior beneficiada a populac;ao, no sa u uaria.
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