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Resumo

Os carcinomas neuroendécrinos de pequenas células indiferenciados sao raros na
pratica urolégica. A sua ocorréncia estéd relatada na préstata, bexiga e rim. O envolvi-
mento dos drgaos genitais externos é excepcional. Os autores apresentam um homem
de 55 anos, submetido a orquidectomia radical esquerda e quimioterapia adjuvante
(bleomicina, etoposideo e cisplatineo) por um tumor testicular inicialmente interpre-
tado como seminoma, p T2NOMO. Seis meses depois foi submetido a linfadenectomia
retroperitoneal de lesdao secundaria interaortocava de novo. O estudo imunohisto-
quimico e a anélise citogenética desta massa revelaram um carcinoma neuroenddécrino.
Efectuou novos ciclos de quimioterapia com Irinotecan e Cisplatineo, sem recidiva
tumoral aos 24 meses de seguimento.

Do nosso conhecimento este é o segundo caso mundialmente publicado de envolvi-
mento testicular primario por este tipo de patologia.
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Summary

Small cell undifferentiated neuroendocrine carcinomas (SCUNC) are rare tumours in
the urological practice. Its occurrence is published in prostate, bladder and kidney.
External genitalia involvement is exceptional. The authors present a 55 year old man,
submitted to right radical orchiectomy and adjuvant chemotherapy (bleomycin,
etoposide and cysplatinum) for a testicular tumour, initially interpreted as seminoma,
pT2NOMO. Six months latter he performed lymph node dissection because of a secon-
dary interaortocava mass. Imunohistochemical and cytogenetical analysis of this mass
revealed an neuroendocrine carcinoma. He underwent chemotherapy with irinotecan
and cysplatinum, without signs of relapse 24 months latter.

To our knowledge this is the second worldwide published case of primary testicular
involvement for this kind of disease.
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Introdugao

Os tumores neuroenddécrinos sdo um grupo he-
terogéneo de neoplasias com largo espectro clinico
e biolégico. Classificam-se, de acordo com a Orga-
nizagdo Mundial de Satide’, em tumores neuroen-
décrinos bem diferenciados, com baixo grau de
malignidade, carcinomas neuroenddécrinos bem
diferenciados, que podem originar metastases, car-
cinomas neuroendécrinos mal diferenciados, os
mais agressivos com metastases precoces e os tu-
mores mistos exdcrinos/ endécrinos. Tém origem
presumida nas “stem cells” anficrinas do sistema
neuroendécrino.

O seu aspecto histopatolégico é semelhante
nos diferentes 6rgaos afectados: ninhos de células
redondas a fusiformes, com pequena quantidade
de citoplasma e ritmo proliferativo elevado com
mais de 10 mitoses por campo de grande amplia-
¢ao.

O primeiro caso no tracto urogenital foi
descrito em 1979° (Wenk et al) na prostata, tendo
sido publicadas diversas pequenas séries desde
entao. O atingimento do testiculo é excepcional,
dificultando o seu diagndstico clinico e patologi-
co, tal como aconteceu no presente caso.

Caso Clinico

Homem de 55 anos, referenciado ao nosso hos-
pital por uma tumefaccao testicular esquerda com
3 meses de evolugao, indolor, e dura 4 palpagdo. O
exame ultrassonografico mostrava um nédulo tes-
ticular irregular e heterogéneo, de limites mal de-
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Figura 1 — Exame anatomo-patolégico H&E — 40x

finidos. Os niveis séricos dos marcadores tumo-
rais (alfafetoproteina, betagonadotrofina coriéni-
ca e desidrogenase do lactato) eram normais. A
Tomografia axial computorizada (TAC) toréxica,
abdominal e pélvica nao revelou qualquer tipo de
lesdes secundarias. A pega operatéria da orqui-
dectomia radical efectuada (fig. 1) mostrou um
tumor com 9x6x6 cm, de padrao sélido, com areas
de necrose focal e areas de invasdo vascular,
interpretado como um seminoma pT2. O doente
foi submetido a 2 ciclos de quimioterapia adju-
vante com bleomicina, etoposideo e cisplatineo
(BEP). Seis meses depois surge uma lesdo secun-
daria na TAC abdominal (fig. 2), com marcadores
tumorais normais. A linfadenectomia retroperito-
neal revelou a presenga de um tumor agressivo,
com ninhos de pequenas células e figuras mit6-
ticas frequentes. O estudo imunohistoquimico
mostra positividade para proteina S100 (fig. 3),
vimentina (fig. 4), sinaptofisina e queratina AE1:
AE3, enquanto que a andlise citogenética demons-

Figura 2 — TAC
abdomino-pélvica-
-adenopatia
interaortocava com 22
mm (seta)
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Figura 3 — Exame anatomo-patolégico proteina S100 —
20x

trou a auséncia de isocromossoma 12 (i12(p)),
afastando assim a hipétese inicial de tumor de
células germinativas e concluindo pela presenca
de um carcinoma neuroendécrino pequenas célu-
las. Os niveis séricos de enolase neuronal especi-
fica (NSE) eram normais e a cintigrafia SPECT (oc-
tre6tideo marcado com In111) nao revelou lesoes
secunddrias. Foram efectuados 4 novos ciclos de
quimioterapia com irinotecan e cisplatineo sem
sinais de recidiva ao 24° més de seguimento.

Discussao

Os tumores neuroendécrinos de pequenas cé-
lulas sdo mais frequentes no pulméo, onde cons-
tituem 15 % do total das neoplasias pulmonares.
No entanto também podem afectar outros 6rgaos
tais como o tracto gastrointestinal’, itero, ovario,
cabega, pescogo, mama, pele e o tracto genitouri-
nario”’. Ha diversas pequenas séries publicadas
deste tipo de patologia afectando, por ordem de-
crescente de incidéncia, bexiga, prdstata, rim,
ureter e epididimo.

No caso presente o aparecimento de uma lesao
secundaria ap6s o primeiro ciclo de quimioterapia
adjuvante levantou dividas em relagdo ao diag-
nostico patoldgico inicial, em virtude da baixa
taxa de recorréncia dos seminomas apés quimio-
terapia adjuvante. Foi efectuada revisao das lami-
nas histolégicas, com mais cortes histolégicos
e novo estudo imunohistoquimico, afastando o
diagnéstico inicial, mas sem adiantar um diagnds-
tico definitivo. A anélise citogenética, s6 possivel
em tecido fresco, demonstrou auséncia de 112(p),
quase patognomoénico de tumores germinativos.
Este dado novo, em conjunto com a analise con-
junta das laminas histol6gicas do tecido testicular
e retroperitoneal permitiu-nos concluir pela pre-

Figura 4 — Exame anatomo-patolégico vimentina — 20x

senga de um tumor neuroendécrino de pequenas
células indiferenciado. As caracteristicas histo-
légicas e imunohistoquimicas encontradas sao
semelhantes aquelas descritas por Nistal et al’ em
1985. Nesse caso o doente foi submetido a orqui-
dectomia, 2 ciclos de quimioterapia (vincristina,
ciclofosfamida e adriamicina) e radioterapia adju-
vantes, com ma evolugao clinica, e metastizagao
retroperitoneal massiva aos 2 anos de seguimento,
de acordo com o comportamento clinico agressivo
deste tipo de neoplasias.

Os carcinomas neuroendécrinos extrapulmo-
nares apresentam-se frequentemente com doenga
extensa e metdstases precoces. O progndstico pa-
rece ser diferente de acordo com o 6rgao afectado,
sendo pior no eséfago e melhor na pele, glandulas
salivares, cavidade nasal e seios perinasais. A ex-
tensdo da doenga na apresentagao é o factor de
prognéstico mais importante, com diminuigao da
sobrevida se metéstases na apresentagao. No trac-
to genitourinario o progndstico global é pobre,
com sobrevida média de 10,5 meses’. Quimiote-
rapia baseada em platineo®, em analogia com o
tumor pequenas células do pulmao, aumenta as
taxas de sobrevida significativamente, particular-
mente no caso de tumores vesicais.

A terapéutica multimodal, com cirurgia e qui-
mioterapia parece ser uma opgao valida no trata-
mento deste tipo de tumores, embora dada a sua
raridade, ndo possam ser feitas quaisquer reco-
mendagoes terapéuticas
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