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RESUMO

O craniofaringioma localizado na fossa posterior é uma entidade rara, estimada em torno de 4%.
Geralmente esta associado a quadros clinicos graves que necessitam de tratamento cirargico.
O seu prognostico esta relacionado com a possibilidade de remogéo do tumor.

Apresentamos um caso de craniofaringioma cistico localizado na fossa posterior, de dimensées
gigantes, tratado cirurgicamente e com bom resultado.

PALAVRA-CHAVE

Craniofaringioma.

ABSTRACT

Giant cystic posterior fossa craniopharyngioma. Case report
Posterior fossa craniopharyngioma is rare, being estimated in 4%. Generally is associated with severe
clinical pictures and surgery is the best treatment. Its prognosis is related to the surgical resection

possibility.

We present a posterior fossa giant cystic craniopharyngioma, successfully treated by surgery.
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Introdugao

O craniofaringioma € o tumor intracraniano néo-
glial mais freqiiente em criangas®, localiza-se predomi-
nantemente nas regides selar e supra-selar, sendo rara
a sua extensdo para a fossa posterior, estimada em 4%>.

Reportamos o caso de uma paciente de 15 anos de
idade, encaminhada para radioterapia ao nosso servigo
com diagndstico de craniofaringioma. Em razdo das
volumosas dimensdes do tumor, com importante
compressdo do tronco cerebral, optamos pelo trata-
mento cirtrgico que foi realizado com sucesso.

Relato do caso

PFM, 15 anos, sexo feminino, apresentava queixa
de cefaléia, que se iniciou em agosto de 2002. Em

outubro, foi atendida no servigo de origem e submetida
a tomografia de cranio (Figura 1), que mostrou um
processo expansivo na regifio supra-selar, com presenca
de calcificagdes e hidrocefalia. L4, foi submetida a
derivagdo ventriculoperitoneal. Ap6s dois meses, foi
realizada ressondncia magnética (RM) do créanio
(Figura 2) que mostrou uma lesdo cistica supra-selar e
outra na fossa posterior, anterior ao tronco cerebral e
estendendo-se até a altura do forame magno. A conduta
adotada foi observagdo clinica e corticoterapia, até que,
dez meses depois, em novembro de 2003, foi submetida
a uma craniotomia pterional esquerda com biopsia da
lesdo supra-selar. O diagndstico anatomopatolégico foi
de craniofaringioma.

Apbs as condutas acima descritas, foi encaminhada
ao Hospital de Cancer da Fundagdo Pio XII com
orientagdo para radioterapia. Os servigos de radiote-
rapia e de oncologia pediatrica, apds avaliarem a
paciente, solicitaram parecer da neurocirurgia.
A paciente encontrava-se em regular estado geral,
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Figura 1 — TC mostrando as calcificacées supra-selares e
dilatacao dos cornos temporais dos ventriculos laterais.

Figura 2 — RM mostrando tumor cistico gigante com
componente anterior e outro posterior que se estende para a
fossa posterior e desloca o tronco cerebral.

obesa, “cushingbide”, confusa, apatica, com raciocinio
lento; apresentava diplopia, nistagmo, ataxia e estria
cutaneas pelo corpo. Os unicos dados laboratoriais
positivos foram o cortisol baixo e um discreto aumento
da prolactina. Realizou-se nova RM (Figura 3) que
mostrou pequena area de lesdo na regido frontal
esquerda, provavelmente devida a manipulagio
cirurgica prévia, processo expansivo solido-cistico na
regido supra-selar, além de volumoso ¢ extenso
processo expansivo cistico infratentorial envolvendo
o tronco cerebral e deslocando-o posteriormente.

Em virtude da visivel piora clinica e do aumento
do volume tumoral na fossa psoterior, demonstrado pela
RM, decidimos operar a paciente. Foi submetida a
craniectomia suboccipital retromastoidea, pos-
sigmoide, a esquerda, que permitiu a total ressec¢do
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1

CONTRASTE

Figura 3 - RM evidencia aumento expressivo do
volume do cisto da fossa posterior e o grande
deslocamento do tronco cerebral.

do tumor. A paciente apresentou excelente evolucio
do quadro neurolégico, com recuperagdo progressiva
da cogni¢do e fungdes motoras, inclusive com
desaparecimento da diplopia. A RM poés-operatoria
(Figura 4) mostrou o desaparecimento do tumor
infratentorial, com o tronco cerebral na posigdo
anatomica, permanecendo a lesdo supra-selar.

Figura 4 - RM pés-operatoria onde se observa o
desaparecimento total da lesdo cistica da fossa posterior.

Discussao

Os craniofaringiomas sdo neoplasias epiteliais
complexas que se localizam nas regides selar e do
terceiro ventriculo®. Estudos de autdpsias e recentes
revisdes apontam que 4% dos craniofaringiomas t€m
extensdo para a fossa posterior®. Existem dois tipos: o
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adamantinoma, mais freqiiente e predominante nas duas
primeiras décadas da vida, e o papilar, usualmente
encontrado em adultos como massas sélidas néo cal-
cificadas, ao contrario do adamantinoma no qual as
calcificagdes estdo quase sempre presentes € o aspecto
do tumor é cistico na maioria dos casos?.

Existem relatos de adamantinomas nasais, intraven-
triculares, na pineal e na fossa posterior**!°, Em 50%
dos casos, o liquido no interior dos cistos do craniofa-
ringioma tem aspecto de “6leo de motor”, em 14% o
liquido ¢ claro e, no restante, é constituido de um
material sanguinolento ou grumoso®. Os componentes
usualmente observados no liquido sdo colesterol, meta-
hemoglobina, queratina, diferentes concentra¢des
protéicas e calcificagdes™!.

Clinicamente, a cefaléia pode ocorrer de maneira
crdnica ou intermitente, sem relagdo com a hipertenséo
intracraniana. Tumores pré-quiasmaticos causam
compressdo dos nervos 6pticos € quiasma € as
conseqiientes manifesta¢des visuais®. S3o comuns
alteragdes endocrinas como hipopituitarismo (95%) e
hiperprolactinemia (38%)°. Podem ocorrer manifes-
ta¢Oes psiquiatricas como deméncia, apatia, alteragio
do intelecto, lentiddo do raciocinio e perda da capa-
cidade de julgamento®’.

A radiografia simples do crinio podera mostrar
alteragdes da sela tircica, calcificagdes nas regides selar
e supra-selar>®®, A tomografia computadorizada (TC)
e a RM sdo fundamentais no diagnéstico e na decisdo
quanto a conduta. A TC é importante na identificagdo
de calcificagdes, presentes em 87% dos casos estu-
dados®*®. A RM permite observar as variagdes dos
componentes dos cistos e € precisa no estudo do tumor
e de suas relagdes anatdbmicas com estruturas adja-
centes>®®°, O tratamento considerado ideal para os
craniofaringiomas € a sua ressec¢o cirirgica total, mas
isto muitas vezes pode ser dificil em virtude da
infiltragdo do tumor no assoalho do terceiro ventriculo
e, nessas situagdes, ha aumento dos riscos de morbidade
e mortalidade®**°. A radioterapia ainda é motivo de
controvérsia no tratamento dessa neoplasia e usual-
mente € empregada nos casos de recidiva ou naqueles
em que a ressec¢do cirurgica foi parcial**®, Hader e
cols.* relataram redug¢des do volume de cranio-
faringiomas tratados com bleomicina administrada
dentro da cavidade cistica. Hellwig e cols.” descreveram
técnicas por endoscopia estereotaxica para drenagem
de cistos tumorais, entre eles os do craniofaringioma.

A paciente deste relato vinha apresentando piora
clinica progressiva, com disfung¢éo do tronco cerebral,
comprometimento motor, déficit do sexto nervo
craniano, alteragdes cognitivas severas, sindrome de
Cushing, tudo isso associado ao grande volume tumoral
infratentorial. Isto contra-indicava a radioterapia pro-
posta inicialmente no encaminhamento externo.

Craniofaringioma cistico gigante de fossa posterior

A cirurgia, neste caso, ndo ofereceu maiores
dificuldades. A posi¢do de park bench e a abordagem
suboccipital retromastéidea pds-sigmoide permitiram
um excelente acesso ao tumor cistico infratentorial e
sua completa ressec¢do. O cisto remanescente supra-
selar esta sendo acompanhado por exames de imagem.
Sabe-se que este tipo de lesdo pode se manter latente
por varios anos. O crescimento tumoral, com ou sem
piora clinica, determinara a indicagdo da imposi¢éo de
algum tratamento®.
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