QUAL O DIAGNOSTICO /

LESAO TUMORAL NO VERMIS CEREBELAR — PARTE?2
TUMOR LESION IN THE CEREBELLAR VERMIS - PART 2

A lesdo mostrada na RM era compativel com lesdo de
origem tumoral. Neste caso, algumas particularidades do exame
de neuroimagem sdo bastante sugestivas de meduloblastoma,
hipotese esta que foi corroborada com o estudo patoldgico.
Meduloblastomas sao tumores muito solidos, com baixo sinal ou
isossinal nas ponderagdes em T2, devido a celularidade compacta
(com nucleos grandes ¢ citoplasma escasso) costumam mostrar
caracteristicamente restrigcao a difusdo. A espectroscopia com pico
exuberante de colina (marcador de proliferacao celular) favorecia
também a etiologia tumoral. A conduta adotada para o caso foi a
remogao cirurgica da lesdo associada a quimio e radioterapia. O
paciente teve evolugdo favoravel, sem evidéncias de metastases
até o momento.

DISCUSSAO

O meduloblastoma ¢ o tumor maligno cerebral mais
comum na infancia, correspondendo a 25% dos tumores
encefalicos e até 40% dos tumores de fossa posterior nos
pacientes com idade inferior a 18 anos. Nos adultos, representa
0,5% a 1% de todas as neoplasias intracranianas. Predomina
no sexo masculino, independentemente da faixa etaria."***

E um tumor neuroectodérmico primitivo, originado a
partir de neurdnios imaturos e derivado de remanescentes da
camada granular externa e véu medular do cerebelo. Ocorre
preferencialmente na linha média e tende a ser friavel e bem
delimitado. Macroscopicamente, o tumor possui caracteristica
solida. A ocorréncia de hemorragia, formagdo cistica e
calcificagdes é incomum."”

Contém células agrupadas, unidas e pequenas, com pouco
citoplasma, numerosas mitoses e estroma reduzido, com
tendéncia a formar aglomerados ou pseudorosetas. Assim como
em outros tumores primitivos, o meduloblastoma tende a invadir o
espago subaracnoide. As metastases sdo bem documentadas e, em
algumas séries, alcancam 5% a 30%. Os sitios primarios mais
comuns s30 0 0sso e a medula 6ssea.”"

Em 2007, a OMS reconheceu os seguintes subtipos
histolégicos: classico (CMB - células agrupadas com nucleo
arredondado, pouco citoplasma, alta atividade mitotica),
anaplasico (AMB), de grandes células (LC - células de tamanho
aumentado e alto indice mitdtico), desmoplasico/nodular (DMB
- ilhas palidas, células altamente proliferativas, nédulos com
reduzida celularidade) e meduloblastoma com extensiva
nodularidade (uniformidade nuclear intranodular, ndédulos com
diferenciagdo neurocitica, células ganglionarias).” A forma
classica corresponde a 80% dos meduloblastomas, enquanto
que a desmoplasica e a de grandes células corresponde a 15% e
4%, respectivamente, sendo esta illtima de pior prognostico.’

Pacientes com meduloblastoma apresentam hipertensdo
intracraniana como achado clinico mais comum, similarmente a
outros tumores de fossa posterior. Nas criangas com idade inferior
a dois anos, manifesta-se com macrocrania, irritabilidade e
vOmitos, enquanto nas criangas maiores, observa-se cefaleia,
predominantemente matutina, vomitos por invasao do assoalho
do IV ventriculo e papiledema. A disfungdo cerebelar,
predominantemente de linha média, caracteriza-se por perda de
aquisicdo motora, incoordenagdo, ataxia axial, hipotonia,
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hipo ou arreflexia. Inclinagdo cefalica pode expressar
oftalmoparesia ou herniagio cerebelar incipiente.™

A ressonancia magnética evidencia sinal hipointenso
em T1, iso ou hipointenso em T2, com realce evidente apds
injecdo do gadolinio. A técnica de difusdo mostra caracteristica
restricdo a difusao (tem hipersinal em difusdo e hipossinal no
mapa de ADC) devido ao padrdo histologico do tumor com
elevada celularidade e niicleos grandes em relacdo ao
citoplasma.” O diagnéstico diferencial se faz principalmente
com astrocitomas cerebelares (geralmente cisticos com noédulo
intramural e de localiza¢do hemisférica e que ndo restringem a
difusdo) e ependimomas (aderéncias no assoalho do quarto
ventriculo e crescimento para o interior do canal raquiano."*’

O estadiamento do tumor deve incluir: neuroimagem
de medula, estudo do liquido cefalorraquidiano (LCR), além
de avaliacdo 6ssea e hematologica.” Sdo fatores de bom
prognostico: remogao cirurgica superior a 90%, auséncia de
invasdo do tumor para estruturas contiguas, auséncia de
alteragdes liquoricas e metastases extraneurais, associada a
idade maior de trés anos."’

O tratamento inicial consiste na ressecgdo cirirgica
ampla do tumor. A cirurgia deve ser agressiva, procurando, no
entanto, manter ao maximo a integridade das funcdes
neurologicas. Além de permitir o diagnéstico histologico
definitivo, deve restaurar o livre fluxo do LCR. Se possivel, a
derivagao ventriculo peritoneal deve ser evitada pelo risco de
metastases.”

Criangas com idade inferior a trés anos, com a forma
DMB, ou extensiva nodular ndo sdo candidatas a radioterapia
(RT). Em criangas com as formas CMB, LC ou AMB devem ser
otimizadas estratégias com altas doses de quimioterapia (QT).
O beneficio do transplante com células autdlogas com ou sem
RT ainda ndo foi definido. Para criancas maiores, sem fatores de
risco (sem metastases, sem tumor residual >1.5 cm) com as
formas CMB ou DMB, a RT cranioespinal com 23.4 Gy e
pulsos de 54 Gy na fossa posterior, seguida de QT pode ser
considerada como tratamento padrdo. Criangas maiores com a
forma LC/AMB, meduloblastoma metastatico e/ou grande
tumor residual podem se beneficiar com tratamento intensivo:
QT antes e depois da RT com doses aumentadas (36 - Gy CSI
normofracionado ou40 - Gy hiperfracionado)."

O tratamento tem modificado, de forma dramatica, a
sobrevida desses pacientes. As taxas de sobrevida aumentaram de
20% em cinco anos na década de 60 para 50% a 80% nas tltimas
décadas. Nos dias atuais, uma crianga com idade maior de trés
anos com meduloblastoma restrito ao cerebelo e tratado com
cirurgia agressiva, associada a novas técnicas de RT, com ou sem
QT adjuvante pode, razoavelmente, esperar uma sobrevida de até
80% em cinco anos oumesmo, ficar livre da doenca.”™"

Rev. Fac. Ciénc. Méd. Sorocaba, v. 15, n. 2, p. 31-32,2013
1. Professor do Depto. de Radiologia da Faculdade de Ciéncias
Meédicas-UNICAMP

2. Professora da Faculdade de Medicina da Universidade de Brasilia

3. Residente em Radiologia da Faculdade de Ciéncias Médicas -
UNICAMP

Recebido em 9/10/2012. Aceito para publicagdo em 5/2/2013.

Contato: fabianoreis2@gmail.com



Rev. Fac. Ciénc. Méd. Sorocaba, v. 15, n. 2, p. 31 - 32, 2013

A despeito dessas taxas, pode-se observar, na maioria dos
casos, uma baixa qualidade de vida, tanto no aspecto funcional,
quanto emocional, decorrente ndo apenas do procedimento
cirtirgico em si e da persisténcia de restos tumorais, mas também
dos efeitos deletérios da radio e quimioterapia. As complicagdes
tardias mais frequentemente observadas sdo: disfung@o endocrina
(baixa estatura, hipotireoidismo), atrofia cortico subcortical
(interferindo nas fungdes cognitivas), além do surgimento de
tumores radioinduzidos, o que demanda um acompanhamento
multidisciplinar,*”"

Por fim, ¢ fundamental que haja uma maior compreenséao
dos marcadores moleculares e bioldgicos do meduloblastoma
para que se possam definir estratégias especificas e mais eficazes
de tratamento, integrando novos métodos como o transplante de
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células autologas e aperfeigoando as técnicas tradicionais.”
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