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DIAGNOSTICO DE CRANIOFARINGIOMA A-
TRAVES DA TOMOGRAFIA COMPUTADORI-
ZADA E RESSONANCIA MAGNETICA

RESUMO

A etiologia do craniofaringioma ainda néo foi totalmente esclarecida. Ha duas
teorias que sdo usadas atualmente. A primeira € que sdo originados a partir de
resquicios de células escamosas embriondrias da bolsa de Rathke (uma dilata-
cdo ectodérmica que da origem a adenchipéfise), encontrada no trajeto da ade-
nohipéfise primitiva e do ducto craniofaringeo involuido. A segunda é de meta-
plasia nas células da hipdfise ou da haste hipofisaria. S&o historicamente neopla-
sias benignas do SNC (Sistema Nervoso Central), que correspondem a cerca de
1,2 a 4,6% de todos os tumores intracranianos, sendo mais frequentes na faixa
etaria pediatrica, ndo havendo distingdo quanto ao sexo. Mais de 50% dos casos
da variante adamantinomatosa acometem pacientes abaixo dos vinte anos de
idade, sendo que raros casos de pacientes neonatais apresentam craniofaringi-
omas. A variante papilar da neoplasia acomete quase que exclusivamente paci-
entes adultos acima de cinquenta anos de idade. Geralmente o tumor € restrito a
regido selar e ao terceiro ventriculo, porém em decorréncia de sua forte aderén-
cia ao SNC, pode apresentar comportamento clinico desfavoravel e duvidoso,
podendo ser classificado como tumor de baixo ou incerto grau de malignidade,
segundo a OMS (Organizacdo Mundial da Saude). Os meios de diagndsticos por
imagem utilizados s@o: a Tomografia Computadorizada (possibilita analisar o
tamanho do tumor, sua densidade e se ha calcificacdes intratumoral) e a Resso-
nancia Magnética (permite obter maior detalhe da lesdo, a relagdo do tumor com
as estruturas adjacentes e em sequéncias ponderadas em T1 e T2 analisar a
caracteristica de invasao do tumor).

Palavras-Chave: Craniofaringioma. Bolsa de Rathke. Tomografia Computadori-
zada. Ressonancia Magnética.

ABSTRACT

The craniopharyngioma etiology hasn’t been totally established yet. There are two
theories being used nowadays. The first one is that they are originated by the
vestiges of the embryonic squamous cells of the Ratchke pouch (an ectodermal
dilation precursor of the anterior pituitary), found in the path of the early adenohy-
pophysis and craniopharyngio duct involuted. The second is metaplasia in the
cells of the pituitary gland or pituitary stalk. They're historically benign neoplasms
of the CNS (Central Nervous System), which corresponds to about 1.2 to 4.6% of
all intracranial tumors, being more frequent in the pediatric age group, with no
gender distinction. Over 50% of cases of variant adamantinomatous affect pati-
ents under the age of twenty, with rare cases of neonatal patients presenting
craniopharyngiomas. The variant of papillary cancer affects almost exclusively
adult patients over the age of fifty. Usually the tumor is restricted to the sellar
region and the third ventricle, but because of their strong adherence to the CNS
can present unfavorable and uncertain clinical behavior and may be classified as
low or uncertain tumor malignancy grade according to the WHO (World Health
Organization). The means of diagnostic imaging used are: Computed Tomogra-
phy (allows to analyze tumor size, density and if there are intratumoral calcificati-
ons) and Magnetic Resonance Imaging (allows to obtain greater detail of the
injury, the relation between the tumor and adjacent structures and sequences T1
and T2-weighted to analyze the characteristic of tumor invasion).

Keywords: Craniopharyngioma. Rathke pouch. Computed Tomography. Magne-
tic Resonance Imaging.
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INTRODUCAO

Craniofaringioma € um tumor embrionario da sela e regido supra selar derivados de células fusiformes de
Rathke de fenda (SERRANO, M.A.R.et.al.2011). Tumores mais frequentes em criangas, 0s craniofaringiomas séo origi-
nados dos remanescentes do epitélio escamoso da bolsa de Rathke, compreendendo de 2% a 5% dos tumores do
sistema nervoso central. Historicamente, suas caracteristicas histologicas benignas e localizacbes acessiveis cirlrgicas
tornam os mesmos tumores ideais para o desenvolvimento de novas técnicas cirdrgicas. A morbidade resultante da
resseccao tumoral radical, com o intuito de reduzir as chances de recidiva, é explicada pela intima relacdo anatémica
dos craniofaringiomas com a neurohipdfise e, particularmente, com o hipotalamo. A disfungdo hipotalamico hipofisaria
(caracterizada por pan-hipopituitarismo, obesidade, hiperfagia (comportamento obsessivo de procura de alimentos) e
distlrbios neuropsicoldgicos) afeta dramaticamente a qualidade de vida de criangas e familiares (FILHO, E.M.; CARVA-
LHO, W.B.; CAVALHEIRO, S.2012).

A glandula pituitaria esta circunscrita pelo 0sso esfendide entre toda a sua superficie e que acompanha o
selar diafragma. Baseia-se na sela tdrcica sob o hipotalamo e quiasma 6ptico. No adulto, mede aproximadamente 12 x
9 x 6 mm diametros e peso de 0,6 g, e durante a gravidez, o seu volume pode dobrar. A glandula pituitaria pode ser
dividida em duas partes principais: uma situada no local anterior, correspondente a 80% da glandula (adeno-hipéfise) e
os restantes 20% no local da glandula posterior (neuro-hipéfise) (CHANG,C.V.et al.2009).

Apesar de ser considerado um tumor benigno, pode produzir sintomas por compressdo de estruturas
adjacentes, tais como alteragdes visuais campimétricas. Ha ocasifes que pode ter a capacidade local infiltrativa, tor-
nando a sua variavel ressecabilidade (SERRANO, M.A.R.et.al.2011). Apesar do seu aspecto histologico benigno, o
comportamento agressivo e a invasividade destes tumores em estruturas pituitaria e selar, como o nervo optico e o
hipotalamo, pode resultar em sequelas neuroldgicas significativas e, consequentemente, podem prejudicar a qualidade
de vida (CANI, C.M.G.2011).

Esta descrito que ha trés variedades de tumor (cisticos, solidos e calcificados) (QUINTANILA,F.G.et
al.2011). Os dois principais subtipos clinicos sdo o craniofaringioma adamantino (ou cléssico) e o craniofaringioma
papilar. A forma adamantina aparece em criancas e adolescentes como uma leséo cistica expansiva na regiao hipofisa-
ria (SILVA,C.R.G.et.al,2010). A variante adamantinomatosa é caracterizada por corddes ou ninhos de epitélio escamo-
so multiestratificado. A presenca de calcificagdes e contelido cistico acastanhado rico em colesterol sdo caracteristicas
tipicas dessa variante, geralmente ausentes no outro subtipo (BORDALLO, M.AN.; FERREIRA, R. M.; BULZICO,
D.A.2011). Em criangas, é responsavel por 6 a 9 % das neoplasias no sistema nervoso central e por 56% dos tumores
selares e supraselares. Apesar de sua natureza benigna, esses tumores possuem uma evolugdo clinica agressiva,
através das papilas que invadem as estruturas vizinhas (SILVA,C.R.G.et.al,2010).

0 tipo papilar se apresenta como um cisto repleto de vegetacGes, histologicamente composto por corddes
de epitélio pavimentoso formando papilas (BORDALLO, M.AN.; FERREIRA, R.M.; BULZICO, D.A.2011).

ETIOLOGIA / EPIDEMIOLOGIA

Constitui a maioria (80 — 90%) das neoplasias encontradas na fossa pituitaria de criangas com idade de 5
a 14 anos, entretanto, pode raramente aparecer na quinta década de vida (SILVA,C.R.G.et.al,2010). Os tipos de tumo-
res cerebrais tratados por neurocirurgides pediatricos sdo histologicamente, anatomicamente e fisiopatologicamente
distintos dos tratados por neurocirurgiées gerais (FILHO, E.M.; CARVALHO, W.B.; CAVALHEIRO, S.2012).

E uma neoplasia de natureza benigna, pouco frequente, responséavel por 1% a 3% de todos 0s tumores
intracranianos (BORDALLO, M.A.N.; FERREIRA, R. M.; BULZICO, D.A.2011).

O craniofaringioma, tumor com importante prevaléncia em criancas, embora benigno, é dificil de tratar,
apresenta grande frequéncia de recidivas e tem uma morbidade significativa (CASTRO, AM.S.; LONGUI, C.A.; JUNI-
OR, G.G.2011).

Tumores de localizacdo supraselar sdo de origem vascular, infeccioso, inflamatdrio ou neoplasico. Os
craniofaringiomas se relacionam com uma variedade de alteragdes neuroldgicas ou enddcrinas que dependem do sitio
de origem e do efeito de massa nas estruturas adjacentes (QUINTANILAF.G.et al.2011).

O tipo adamantinomatoso é cerca de 10 vezes mais frequente que a variedade papilar (BORDALLO,
M.AN.; FERREIRA, R.M.; BULZICO, D.A.2011).
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SINTOMOTOLOGIA

Os sintomas séo normalmente insidiosos na maioria dos pacientes, como: cefaleia, alteragdes visuais e
enddcrinas (retardo no crescimento e da puberdade) (QUINTANILA,F.G.et al.2011).
Podemos também encontrar em pacientes com craniofaringioma: distirbios visuais, hipertenséo intracraniana e crise
convulsiva. O déficit cognitivo também pode estar presente, manifestado principalmente por apatia, disturbios de memo-
ria e alterag@o do comportamento (SILVA,C.R.G.et.al,2010).

DIAGNOSTICO POR IMAGEM

A situacdo e o tamanho do tumor sdo confirmados com estudos de imagem (Tomografia Anatémica
Computadorizada e Ressonancia Magnética Nuclear) (QUINTANILA,F.G.et al.2011). A proliferacéo do uso da tomogra-
fia computadorizada e da ressonancia magnética reduziu as dificuldades diagndsticas; consequentemente, com fre-
quéncia, os neurocirurgides pediatricos, como outras especialidades cirdrgicas, tendem a ver o processo investigativo
de maneira inversa, a partir do diagnéstico (FILHO, E.M.; CARVALHO, W.B.; CAVALHEIRO, S.2012).

RAIO-X

O raio-X simples do cranio e da sela tlrcica pode ser bastante ilustrativo ao demonstrar a presenca de
calcificagOes e sinais de hipertens&o intracraniana, sinais altamente sugestivos de craniofaringioma (CZEPIELEWSKI,
M.A et.al.,2005).

Figura 1- Craniofaringioma - Radiografias do cranio e sela tdrcica em perfil demonstrando calcificagdes supraselares.
R - un

Fonte: Argq Bras Endocrinol Metab vol 49 n°5 Outubro 2005.

TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA

O tamanho dos craniofaringiomas é bastante variavel, de alguns poucos milimetros a mais de 5 cm, sen-
do a maioria deles detectado a tomografia computadorizada (TC). Na maioria das vezes sao cisticos, de localizagao
suprasselar e com calcificacdes presentes em até 90%. A TC parece ser 0 melhor método de imagem para avaliar a
presenca de calcificagdo intratumoral (BORDALLO, M.AN.; FERREIRA, R. M.; BULZICO, D.A.2011).

A Tomografia Computadorizada de sela turcica ainda apresenta uma Unica vantagem em relacdo a RM,
que é a possibilidade de mais bem avaliar estruturas 6sseas e calcificadas, 0 que é particularmente importante no diag-
nostico de craniofaringioma (PAULA, L.P.; CZEPIELEWSKI, M.A.2008).
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Figura 2 - Craniofaringioma - TC em plano coronal demonstrando les@o selar e suprasselar apresentando por¢éo calcifica-
da.

at ity s Sl G
Fonte: Argq Bras Endocrinol Metab vol 49 n°5 Outubro 2005.

RESSONANCIA MAGNETICA

A utilizacdo da ressonancia magnética como recurso eficaz para localizagdo e caracterizacdo de tumores
do SNC contribuiram para desenvolvimento de novas opces terapéuticas, o que culminou no aumento da sobrevida
dos pacientes (SILVA,C.R.G.et.al,2010). A ressonancia magnética (RM) pode ser utilizada durante o pré-operatdrio com
0 objetivo de detalhar ainda mais a lesdo e sua relagdo com as estruturas circunjacentes, além de permitir identificar a
hipdfise normal. Por meio de sequéncias ponderadas de T1 e T2, podemos ainda inferir sobre a invasividade do tumor
(BORDALLO, M.AN.; FERREIRA, R. M.; BULZICO, D.A.2011).

Na sequéncia T1 deve-se realizar a reconstrucdo em sagital procurando identificar tecido adenohipofisa-
rio e neurohipdfise, que se apresenta hiperintensa.A sequéncia T2 no plano coronal, é particularmente Util para caracte-
rizacdo da sela vazia e das lesdes cisticas hipofisaria (PAULA, L.P.; CZEPIELEWSKI, M.A.2008).

Figura 3 - Craniofaringioma - RM em T1 (plano sagital) demonstrando lesao hiperintensa e cistica ocupando a regido supra-
selar e envolvendo o quiasma Otico. Observar a presenca de tecido hipofisario de volume reduzido e o hipersinal da hip6-
fise posterior, em paciente com hipopituitarismo sem diabetes insipidus.

Fonte: Argq Bras Endocrinol Metab vol 49 n°5 Outubro 2005.

DIAGNOSTICO

O diagnostico definitivo é determinado pelo exame histologico da pega cirurgica (QUINTANILA,F.G.et
al.2011), histologicamente apresentam um epitélio escamoso com papilas (SILVA,C.R.G.et.al,2010).

TRATAMENTO

O objetivo do tratamento é o controle do tumor e maior tempo de sobrevivéncia, mantendo a qualidade de
vida. Seguidamente, é necessario escolher a intervencdo ou intervencdes que sdo mais apropriados para o individuo,
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com base na anatomia do tumor, idade do paciente e quadro clinico (histéria clinica e exame descobertas) (STEINBOK,
P.; HUKIN, J.,2010).

As opcoes terapéuticas disponiveis descritas séo a cirurgia, a radioterapia, além da aplicagdo de drogas e
radioisétopos intratumorais (BORDALLO, M.AN.; FERREIRA, R. M.; BULZICO, D.A.2011). Os pacientes submetidos a
processos cirurgicos podem apresentar sequelas neuroldgicas importantes, que necessitam ser avaliadas para um
melhor planejamento terapéutico (SILVA,C.R.G.et.al,2010). O tratamento consiste em intentar a extirpacdo total do
tumor, se houver invasao hipotaldmica € realizado a ressecgéo parcial com radioterapia p6s operatoria (QUINTANI-
LAF.G.etal.2011).

Os pacientes submetidos a processos cirlrgicos podem apresentar sequelas neuroldgicas importantes,
que necessitam ser avaliadas para um melhor planejamento terapéutico (SILVA,C.R.G.et.al,2010). Mesmo apés trata-
mento cirdrgico, sao frequentes as recidivas, resultando em grande impacto sobre a morbimortalidade e qualidade de
vida dos pacientes (BORDALLO, M.AN.; FERREIRA, R. M.; BULZICO, D.A.2011). Cerca da metade dos tumores s&o
extirpados em sua totalidade e, o restante parcialmente. Os pacientes com esse tipo de tumor requer monitoragao hor-
monal permanente; evolu¢do da funcdo do horménio antidiurético, balanceamento hidrico-eletrolitico, densidade urina-
ria, osmolaridade sérica e controle metabolico com vigilancia da glicemia, insulina, lipidios e transaminases (QUINTA-
NILA,F.G.et al.2011).

Recentemente se tem recorrido a uma terapia de menor invasdo, como a cirurgia endoscopica transfe-
noidal e a radiocirurgia estereotaxica (QUINTANILAF.G.et al.2011).

O uso de bleomicina no tratamento de craniofaringiomas também tem conseguido bons resultados. No
entanto, a bleomicina é uma droga altamente neurotéxica, e graves complicacdes podem surgir apos a sua fuga através
das paredes do cisto, que pode até mesmo levar a morte. Tal risco associado a um controle de aproximadamente 41%
dos casos submetidos a este tratamento levou ao desuso gradual de bleomicina, que atualmente s6 é indicado para
casos excepcionais e recorréncias. O interferon alfa (glicoproteinas) surge como uma terapia bastante promissora, uma
vez que nao tém os efeitos neurotdxicos encontrados na bleomicina (DASTOLI,P.A.et al.2011).

POS OPERATORIO

Os craniofaringiomas séo tumores cuja complicacdo pos-operatéria principal é o diabetes insipidus (FI-
LHO, E.M.; CARVALHO, WB.; CAVALHEIRO, S.2012), devido & oscilacdes frequentes no nivel de sodio no pos-
operatdrio (DASTOLI,P.A.et al.2011). A auséncia de secre¢do de ADH promove hipernatremia por perda de solvente do
intravascular, polilria e desidratacdo. Esta complicacdo pode se iniciar logo nas primeiras horas do periodo pos-
operatorio, com débito urinario superior a 150 mL/hora. O diagndstico requer suspeicdo clinica pelo tipo de procedimen-
to cirdrgico, além da ocorréncia de hipernatremia crescente (acima de 150 mEg/L), niveis de sodio urinario abaixo de 20
mEg/L, hiperosmolaridade plasmética e desidratacdo. A desmopressina, por via intranasal, andlogo sintético do ADH,
deve ser reposta nas primeiras horas do p6s-operatorio para evitar as complicagdes metabdlicas descritas. Este medi-
camento pode ser utilizado também por via intravenosa ou oral, porém da-se preferéncia a via nasal pela maior facilida-
de na titulacdo das doses e do manejo de complicagdes decorrentes de superdosagem, como oliguria e hiponatremia
diluicional (FILHO, E.M.; CARVALHO, W.B.; CAVALHEIRO, S.2012).

As alterag@es clinicas enddcrinas afetam a glandula hipdfise, provocando alteragdes hormonais das glan-
dulas adrenais e tireoide, que sao diretamente governadas pela hipéfise, o que faz do paciente um dependente cons-
tante do controle hormonal por medicamento (SILVA,C.R.G.et.al,2010).

Parece aconselhavel monitorar esses pacientes por longos periodos, através da realizacao de exames de
imagem, como ressonancia magnética (SERRANO, M.A.R.et. al.2011).

MATERIAS E METODOS

Foi realizado uma revisao de bibliografica através de bases de dados eletrénicas Lilacs, Medline, Scielo,
Bireme, PubMed, analise de artigos cientificos em portugués e de linguas estrangeiras e sites governamentais pertinen-
tes com os seguintes descritores: craniofaringioma (craniopharyngioma), bolsa de Rathke (Rathke's Pouch), Tomografia
Computadorizada (Computed Tomography) e Ressonancia Magnética (Magnetic Resonance.).Foram selecionados 12
artigos cientificos em portugués e de linguas estrangeiras, publicados entre o ano de 2005 & 2013.
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DISCUSSAO

Segundo SILVA, C.R.G., et.al.2010, o craniofaringioma é uma patologia caracterizada por um tumor be-
nigno, que acomete criancas e raramente adultos na quinta década de vida. Apesar de ser classificado como benigno, e
ter um crescimento lento, pode comprimir o hipotadlamo e a hipdfise, causando diversas alteragdes hormonais como:
pan-hipopituitarismo, nanismo e auséncia de maturidade sexual. Até a década de 70, a extirpacdo total do tumor era
utilizada, causando uma morbi-mortalidade muito alta; com a utilizacdo da Ressonancia Magnética como método diag-
nostico dessa patologia, possibilitou obter maior eficiéncia para localizar e caracterizar tumores do SNC, contribuindo
para 0 desenvolvimento de novas opgdes terapéuticas, aumentando a chances de uma vida de qualidade para os paci-
entes.

Concordando BORDALLO,M.AN.et.al. 2011, aponta a Tomografia Computadorizada como um grande
auxilio para detectar calcificacdes intratumorais e a Ressonancia Magnética para monitorar o pés operatério, pois per-
mite avaliar a lesdo em relagdo as estruturas adjacentes, ou seja, € de grande importancia que o cirurgido tenha conhe-
cimento dos drgdos comprometidos pelo tumor para programar uma cirurgia menos radical possivel.

Em um relato de caso SERRANO,M.A.R.et.al.2011, aponta que a Ressonancia Magnética foi utilizada
para diagnosticar e monitorar o pds cirargico de uma paciente com craniofaringioma.

Pode-se concluir que a evolugdo do diagnostico por imagem, influenciou positivamente em novas técnicas cirurgicas,
menos invasivas, eficazes, com recuperacao pos operatdria mais rapida e com uma taxa de morbi-mortalidade menor.

CONSIDERACOES FINAIS

Pode-se concluir que os métodos de imagem: Ressonancia Magnética e Tomografia Computadorizada, sédo de extrema
importancia para o diagnostico e acompanhamento pés cirtrgico de craniofaringioma. No passado era utilizado o Raio-
X como diagndstico priméario, mas observou-se que a TC e a RM séo exames mais precisos e detalhados.

O craniofaringioma adamantinomatoso, é 0 que apresenta maior prevaléncia em relagdo ao subtipo papilar, logo ocorre
uma prevaléncia maior em pacientes pediatricos do que em pacientes acima de cinquenta anos.

A cirurgia endoscdpica transfenoidal, € a mais indicada para retirada do tumor, pois se trata de um procedimento cir(r-
gico minimamente invasivo e de melhor recuperacao pos cirrgico. Esta patologia deve ser tratada multidisciplinamente,
ou seja, requer acompanhamento de varias especialidades médicas como: Neurologista, Pediatras, Psicologos, Assis-
tente Social, Enfermeiro; como também é importante o apoio e esclarecimento dos familiares.
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