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Resumo Os cistos epidermoides constituem lesdes congénitas, benignas e raras, que corres-
pondem a cerca de 0,2% a 1,8% de todos os tumores intracranianos, sendo que em
apenas 5% dos casos localizam-se no quarto ventriculo. Apesar de sua génese na vida
intrauterina, sao geralmente diagnosticados entre a terceira e quinta década de vida
em decorréncia de seu padrao de crescimento muito lento. A imagem ponderada pela
difusdo da ressonancia magnética é fundamental para a formulacao do diagndstico. O
tratamento ideal consiste no esvaziamento do contel(ido cistico com resseccao
completa da cdpsula. Neste trabalho, é descrito um caso de uma paciente de 31

Palavras-Chave anos de idade com sindrome cerebelar, evoluindo com sindrome de hipertensao
= cisto epidermoide intracraniana. A sintomatologia era decorrente de hidrocefalia obstrutiva por cisto
= quarto ventriculo epidermoide localizado no interior do quarto ventriculo, confirmado pela anatomia
= hidrocefalia patologica.

Abstract Epidermoid cysts constitute congenital, benign and rare lesions, corresponding to

approximately 0.2 to 1.8% of all intracranial tumors. Only 5% of cases located in the
fourth ventricle. Despite its genesis in intrauterine life, are usually diagnosed between
the third and fifth decade of life due to its very slow growth pattern. The imagem
weighted by the diffusion of the magnetic resonance is essential to formulation of the
diagnosis. The ideal treatment of choice is the empyting of the cystic contente with

Keywords complete capsule ressection. In this work the case of a 31-year-old female with
= epidermoid cyst cerebelar syndrome evolving with intracranial hypertension. The symptomatology
= fourth ventricle was due to obstructive hydrocephaly by an epidermoid cyst located inside the fourth
= hydrocephalus ventricle, confirmed by the pathological anatomy.
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Introducao

Os cistos epidermoides (CEs) intracranianos consistem de
lesdes congénitas de crescimento lento. Inicialmente descri-
tos pelo patologista francés Cruveilhier como os “mais belos
de todos os tumores”, com base em sua natureza perolada,’
os CEs sdo originados a partir de malformacdes associadas a
elementos de superficie da ectoderma do sistema nervoso
durante o fechamento do sulco neural, ou a partir da forma-
¢do de vesiculas cerebrais secundarias.’

Por terem crescimento lento, normalmente ndo se tornam
sintomaticos até que o paciente tenha atingido a faixa entre a
terceira e quinta décadas de vida. Desenvolvem-se mediante
o acimulo progressivo de queratina e colesterol, produzidos
pela propria descamacio do epitélio que circunda o cisto.?

Os CEs sdo de ocorréncia rara, perfazendo cerca de 0,2 a
1,8% dos tumores do sistema nervoso central (SNC)." Classi-
camente, estdo localizados mais frequentemente nos seguin-
tes sitios: angulo pontocerebelar (correspondendo a metade
dos casos), fossa temporal, e regides suprasselar e quadrige-
minal. A implantacdo na regido da cisterna magna e do
quarto ventriculo é mais rara.* Aproximadamente 5% dos
CEs afetam esta localizeu;eio.5 De acordo com Sengupta e
Singh, em 2015, somente cerca de 100 casos de CEs no quarto
ventriculo foram relatados.®

Estruturalmente, o CE é formado por um tecido branco,
perolado, revestido por uma capsula aderida as estruturas
adjacentes. O contelido cistico é avascular, e apresenta um
material que se assemelha a cera de vela disposta em lamelas
concéntricas.” A lesio cresce lentamente, e tem aspecto
flexivel e deformavel, adaptando-se ao espaco em que se
desenvolve.?

0 aspecto tomografico desta lesdo é tipico de uma massa
extra-axial hipodensa, que ndo se impregna pelo contraste
venoso. Na ressondncia magnética, podem apresentar sinal
semelhante ou com discreto aumento em rela¢do ao liquor
nas ponderagdes T1 e T2. O principal diagnéstico diferencial
é feito em relacdo ao cisto aracnoide, e a distin¢cdo é
geralmente feita com sequéncias de fluid-attenuated inver-
sion recovery (FLAIR) e difusdo. O cisto aracnoide segue a
intensidade de sinal do liquor em todas as sequéncias,
enquanto os tumores epidermoides ndo sdo hipointensos
no FLAIR, mostrando areas de hipersinal em relacdo ao
liquor. Nas sequéncias de difusdo, os tumores epidermoides
tipicamente tém restricdo a difusdo, ao contrario do cisto
aracnoide.’

O tratamento ideal é a remoc¢do do componente cistico
com resseccdo completa da cdpsula, cuidando para ndo
comprometer a condi¢io neurolégica do paciente.* Embora
o conteddo do cisto possa ser facilmente aspiravel, a remocao
total do tumor ndo é sempre possivel em decorréncia do fato
de que a capsula geralmente encontra-se aderida a estrutu-
ras neurovasculares vizinhas.'®

A meningite asséptica, complicagdo que pode ocorrer no
p6s-operatorio, pode ser evitada impedindo o extravasamento
do contetido cistico para o espaco subaracnoide circundante.”
A irrigagdo do leito cirtrgico com corticoide tem sido relatada
como forma de prevencio da meningite asséptica.'’
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Ataxaderecorréncia esta entre 1% e 54%, e pode ser evitada
desvitalizando os fragmentos remanescentes da capsula
durante a cirurgia.'" A reabordagem cirtirgica é geralmente
realizada para descompressdo. Degeneragdo maligna foi rela-
tada em casos de tumores epidermoides recorrentes.*

O objetivo deste artigo é justamente relatar um caso de CE
da fossa posterior acometendo o interior do quarto ventri-
culo com extensdo para a cisterna magna. Serdo descritos sua
apresentacdo, imagem radiol6gica e manejo cirdrgico.

Relato de Caso

Paciente do sexo feminino, de 31 anos de idade, que iniciou
quadro de dismetria, distrbio de marcha, diplopia e tontu-
ras havia cerca de 1 ano. Evoluiu com cefaleia progressiva nos
Gltimos 3 meses, associada a vomitos e perda de acuidade
visual. A tomografia computadorizada de cranio constatou a
imagem de uma lesdo hipodensa localizada no interior do
quarto ventriculo causando hidrocefalia obstrutiva. Inicia-
Imente, a paciente foi submetida a derivacdo ventriculo-
peritoneal, cursando com melhora sintomatica apés o
procedimento, sobretudo no que diz respeito a cefaleia e
perdavisual. Ap6s a estabiliza¢do do quadro neurolégico com
o tratamento da hipertensdo intracraniana em servico de
emergéncia, a paciente foi encaminhada ao nosso servico
para um estudo radiolégico complementar, visando viabili-
zar a abordagem cirtrgica da lesdo.

No exame neurol6gico de admissao, constatou-se a pre-
senca de ataxia da marcha, sinal de Romberg positivo,
dismetria mais pronunciada a esquerda, disdiadococinesia,
nistagmo e paralisia do sexto par craniano a esquerda.

Verificou-se na ressondncia magnética uma formacdo
expansiva extra-axial com epicentro na cisterna cerebelo-
bulbar medindo 4,1 cm x 4,9 cm x 4,2 cm, isointensa ao
liquor em T1 e T2 (~Figs. 1 e 2). A referida lesdo ndo
apresentava realce pds-contraste (~Fig. 1B). A lesdo com-
primia a ponte, o bulbo, IV ventriculo, e os hemisférios
cerebelares, e era mais pronunciada a esquerda. Havia insi-
nuacdo inferior da lesdo ao longo do forame magno por cerca
de 9 mm. O sinal heterogéneo no FLAIR e, principalmente, a
restri¢do a difusdo tornaram possivel a indicagdo de CE como
a principal hipétese diagndstica (=Fig. 3).

A paciente foi submetida a craniectomia suboccipital para
acesso a fossa posterior. Apés a abertura da dura-mater,
foi constatada lesdo de aspecto esbranquicado e perolado
emergindo pela fissura cerebelobulbar (=Fig. 4). Foi entdo
realizado o esvaziamento da lesdo que ocupava o interior do
IV ventriculo (=Fig. 5). O procedimento cirdrgico trans-
correu sem intercorréncias.

O pbs-operatoério evoluiu de forma satisfatéria, com me-
lhora da sintomatologia prévia. O resultado do exame ana-
tomopatolégico foi consistente com CE. A paciente recebeu
alta hospitalar no 11° dia pés-cirdrgico. Em consulta de
retorno realizada aproximadamente 3 meses apo6s a cirurgia,
a mesma ja deambulava sem auxilio, mantendo melhora
progressiva. O exame de ressondncia magnética nesta oca-
sido revelava esvaziamento completo de lesdo localizada no
IV ventriculo (~Fig. 6).
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Fig. 1 Ressonancia magnética em corte axial evidenciando lesdo cistica no interior do IV ventriculo, medindo 4,1 cm x 4,9 cm x 4,2 cm.
(A) Sequéncia T1 sem contraste evidenciando lesdo hipointensa, levemente heterogénea, e com sinal discretamente maior do que o liquor.
(B) Auséncia de realce ap6s administracao de contraste.

Fig.3 Ressondncia magnética em corte axial. (A) Sinal heterogéneo no FLAIR. (B) Sinal hiperintenso narestricao, tornando o cisto epidermoide a
principal hipétese diagnéstica.
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Fig. 4 Achado intraoperatdrio. Lesdo de aspecto esbranquicado e perolado emergindo pela fissura cerebelobulbar.

Discussao

Os CEs constituem lesdes congénitas, benignas e raras.
Correspondem a cerca de 0,2% a 1,8% de todos os tumores
intracranianos.'? Ha preponderancia no sexo feminino. As
localizagdes mais frequentes desses processos sdo: angulo
pontocerebelar e regido parasselar; outras localiza¢des mais
raras incluem o tronco cerebral e o quarto ventriculo.”® Em
apenas 5% dos casos, localizam-se no quarto ventriculo,
denotando topografia incomum. Ha apenas cerca de 100
casos descritos na literatura nesta localiza¢do.>®

Os CEs sdo tumores de crescimento muito lento, com um
padrao de crescimento semelhante ao das células epidérmi-
cas da pele. Se desenvolvem a partir de elementos remanes-
centes da epiderme durante o fechamento do sulco neural e a
disjun¢do do ectoderma de superficie com o ectoderma
neural, entre a terceira e quinta semanas de vida embriona-
ria."! Apesar de sua génese na vida intrauterina, o momento
do diagnéstico é estabelecido geralmente entre a terceira e
quinta décadas de vida, faixa etaria da paciente relatada.

Clinicamente, a sindrome cerebelar é a principal responsavel
pela sintomatologia inicial, enquanto a sindrome de hipertensao
intracraniana é menos comum, uma vez que a hidrocefalia é de

Fig. 5 Achados intraoperatoérios. Esvaziamento do cisto, avistando o
assoalho do IV ventriculo (ponte e bulbo) na margem profunda da
lesdo.
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Fig. 6 Ressondncia magnética na ponderacdo da difusdo, evidenciando
esvaziamento de cavidade cistica com restabelecimento anatémico do IV
ventriculo.



inicio tardio, e é vista em menos de 50% dos casos,'* manifesta-

¢do presente no caso apresentado. Embora o extravasamento do
contedido cistico para o espaco subaracnoide tenha se mostrado
capaz de provocar meningite asséptica, nenhum sinal de irri-
tacdo meningea foi constatado.

A ressonancia magnética pré-operatoéria foi fundamental
para a formulagdo da hipétese diagnéstica de CE. A lesdo ndo
apresentava realce pelo contraste, e demonstrava sinal simi-
lar ao liquor nas ponderag¢des T1 e T2; porém, tinha restricdo
a difusdo, diferenciando-se de outras possibilidades diag-
ndsticas, como cistos aracnoides e tumorais.

Duas complica¢des podem alterar o curso da doenca:
meningite asséptica e transformacdo maligna. Para ocorrer
meningite asséptica: um simples contato do contetido
cistico com o liquor pode ser suficiente. O tratamento desta
condicdo inclui pungdes lombares repetidas e corticoides.'”
Essa situacdo ndo foi constatada no caso da paciente em
questao.

Por outro lado, a transformac¢do maligna é uma compli-
cacdo extremamente rara, e, quando presente, estd associada
com o desenvolvimento de carcinoma de células escamosas.
No caso de remocdo incompleta da lesdo, o crescimento do
remanescente tumoral é t3o lento quanto o do tumor primi-
tivo, requerendo acompanhamento anual por meio de ima-
gens de ressonancia magnética para avaliar o seu potencial
de desenvolvimento.'” Alguns estudos tém apontado a radi-
oterapia como alternativa para o fracasso no tratamento
cirargico ou a recorréncia, podendo ser alcangado por este
método o controle tumoral.'®

Conclusao

Os CEs constituem lesdes congénitas, benignas e raras, corres-
pondendo a cerca de 0,2% a 1,8% de todos os tumores intra-
cranianos, sendo que em apenas 5% dos casos localizam-se no
quarto ventriculo. Apesar de sua génese na vida intrauterina,
sdo geralmente diagnosticados entre a terceira e quinta década
de vida em decorréncia de seu padrdo de crescimento muito
lento. Desenvolvem-se a partir de malformagées do ectoderma
durante o fechamento do sulco neural, entre a terceira e quinta
semanas de vida embriondria. A imagem ponderada pela
difusdo da ressonancia magnética foi fundamental para a
formulagdo do diagnéstico. O tratamento ideal de consiste
no esvaziamento do conteddo cistico com ressec¢do completa
da capsula, embora ndo seja sempre possivel quando a capsula
estiver firmemente aderida a estruturas importantes. Faz-se
necessario acompanhamento radiolégico no pés-operatério
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para avaliar a recorréncia, muito embora a transformacao
maligna seja rara, e a reoperagdo tenha, sobretudo, carater
descompressivo, para alivio de sintomas.
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