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TUMORES INTRINSECOS BENIGNOS DA REGIAO TECTAL
CONSIDERAGOES A PROPOSITO DE DOIS CASOS

J. FRANCISCO SALOMAO, RENE D. LEIBINGER, JOAO G.S. CARVALHO,
MARIA LAURA B. DF MENEZES

RESUMO - O diagn6stico e as condutas terapéuticas nos tumores intrinsecos do tronco encefélico, sofreram grandes
transformagGes com o advento da tomografia computadorizada e da ressonéncia nuclear magnética. Estes métodos
diagndsticos permitiram a identificagio de diferentes subgrupos de tumores da regido, alguns dos quais passiveis de
extirpago cirirgica, com sobrevida prolongada e eventual cura. Os autores apresentam dois casos de um peculiar
grupo de tumores do tectum do mesencéfalo, cujos aspectos tomograficos e manifestagdes clinicas sugeriam estenose
do aqueduto de Sylvius de inicio tardio. O diagnéstico definitivo foi estabelecido por RNM. Em ambos, os sintomas
desapareceram ap6s instalagdo de derivagdo ventricular. As caracteristicas clinico-patoldgicas e as alternativas
terapéuticas deste subgrupo particular de tumores do tronco encefalico sdo discutidas.

PALAVRAS-CHAVE: tumores do tronco encefélico, tumores tectais, hidrocefalia, estenose de aqueduto de
inicio tardio.

Benign intrinsic tectal tumors: report of two cases

SUMMARY - The introduction of computerized tomography and magnetic resonance imaging led to the knowledge
that brain stem tumors are not a homogeneous group with regard to their clinical, pathological and biological features.
The classical concept of an uniformly poor prognosis has been modified and some subtypes of tumors are amenable
to surgical treatment and long-term survival. The authors report two cases of patients with tumors of the tectal region
whose symptoms and CT features were consistent with late-onset aqueductal obstruction. In both cases definitive
diagnosis was established by MRI and symptoms resolved after ventriculo-peritoneal shunt implantation. The clinic
and pathological features and therapeutical alternatives as well, are discussed.
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Tumores intrinsecos do tronco encefélico representam 10 a 20% de todas as neoplasias da
infincia*®?e seu progndstico é considerado desanimador, com a maioria dos pacientes morrendo
em média dois anos ap6s o diagndstico*®. A introdugio de métodos de imagem mais sofisticados,
como a tomografia computadorizada (TC) e a ressonancia nuclear magnética (RNM), veio demonstrar
que os tumores do tronco encefélico estdo longe de constituir grupo homogéneo em relagéo a seus
aspectos clinicos, patolégicos e biol6gicos, permitindo identificar subgrupos diferentes da forma
classica, difusa e infiltrativa®>$#'415_ Como consequéncia, estratégias de tratamento mais racionais
puderam ser elaboradas, permitindo a abordagem cirdrgica de algumas lesGes e alterando
significativamente o progndstico de certos pacientes®>'*15. A defini¢io destes subgrupos demonstrou
também, que o seu prognéstico é influenciado pelo tipo do tumor e pela sua localizagao® 891415,
Um subgrupo de tumores focais, localizados no tectum mesencefilico, foi recentemente
identificado'®, merecendo registro devido 2 sua peculiar forma de apresentagio e caracteristicas
evolutivas. Relatamos dois desses casos.
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Fig 1. Caso RMBAJ. Em A (a esquerda), RNM mostrando lesao intrinseca da regido tectal determinando
obstrugdo do aqueduto cerebral. Em B (a direita), RNM realizada 1 ano apds, mostrando estabilidade do
volume tumoral.

RELATO DOS CASOS

Caso 1. RMBAJ, 25 anos, engenheiro. Aos 15 anos deidade apresentou sindrome de hipertensa - .ntracraniana,
tendo a TC revelado dilatagdo dos ventriculos laterais e III° ventriculo. O diagnéstico de estenose tardia Jo aqueduto
de Sylvius foi estabelecido e o quadro controlado por derivagao ventriculo-peritoneal. Uma revisdo foi necesséria
dois anos apés, por obstrug@o do catéter proximal, e o paciente esteve bem até os 23 anos de idade quando, durante
viagem ao exterior, foi surpreendido em coma e com respiragao estertorosa. Nova TC mostrou que os ventriculos
estavam dilatados e um sistema de drenagem, desta vez do tipo ventriculo-atrial, foi instalado. O paciente retornou
ao Brasil um més ap6s a cirurgia e o exame neurolégico revelou paralisia da mirada conjugada superior a par de
alteragoes da acomodagdo e convergéncia em ambos os olhos. RNM realizada 3 meses ap6s o evento mostrou massa
na regido tectal, determinando obstrugio do aqueduto cerebral (Fig 1A). As alteragdes oculares regrediram
gradualmente € o paciente retornou s suas atividades habituais. RNM de controle, reallzada 1 ano apds, mostrou
que niio havia alteragGes no volume da lesdo (Fig 1B)

Caso 2. ACCEF, 6 anos, sexo feminino. Internada com histéria de cefaléia, queda do rendimento escolar e
dificuldade progressiva para deambular, iniciadas 3 meses antes da admissgo. Queixava-se ainda de impossibilidade
de se manter sentada sem apoio e de fraqueza em ambas as mios. A paciente estava licida, com tetraparesia, mais
acentuada nos membros inferiores (MMII), sendo evidentes os sinais de liberagdo piramidal nos MMII. Nio havia
comprometimento sensitivo. Fundoscopia revelou papiledema bilateral. Ataxia de tronco erabastante evidente. TC
mostrou dilatagdo triventricular (Fig 2 A e B) e A RNM surpreendeu-se massa tectal que obstruia secundariamente
o aqueduto cerebral (Fig 2 C e D). A paciente foi submetida a derivagfo ventriculo-peritoneal, havendo gradual
desaparecimento dos sinais e sintomas. O exame neurolégico realizado um ano apés a intervengao era normal.

COMENTARIOS

Antes da introdugdo da TC e da RNM, tumores do tronco encefélico eram diagnosticados
por pneumencéfalo ou ventriculografia, que mostravam apenas aumento volumétrico do tronco
encefilico. Estas lesdes, em geral gliomas infiltrativos, eram eventualmente exploradas
cirurgicamente e, em raras ocasides, passiveis de cura’. O advento da TC e, principalmente, da
RNM permitiu identificar diversos subgrupos de tumores do tronco encefélico com caracteristicas
clinicas e evoiutivas diferentes do cldssico glioma infiltrativo. Ao contrrio das neoplasias difusas
do tronco encefélico, alguns tumores focais desta regido, principalmente os da jungfo bulbo-cervical®
e os dorsalmente exofiticos™', sdo hoje passiveis de abordagem cirirgica e a sobrevida é prolongada.
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Fig 2. Cuso ACCF. EmA e B (no alto), TC mostrando volumosa hidrocefalia triventricular. Note-se, em B (a
esquerda), que a lesao tectal é inaparente. Em C e D (em baixo), RNM mostrando a lesdo do tectum
mesencefdlico que causa obstrucdo do aqueduto cerebral.

mesmo apés ressecgfio parcial, sem que haja necessidade de tratamento complementar com radioterapia.
Estas lesGes, em geral de lenta evolugfo, sdo em sua maioria astrocitomas de baixa malignidade.
De longa data sabe-se que lesdes expansivas localizadas na regifio periaquedutal podem ser
causa de obstrugido do aqueduto de Sylvius*!-3e que devem, necessariamente, ser incluidas no
diagnéstice diferencial da chamada estenose de aqueduto juvenil ou de inicio tardio. Relatos existem
de que tumores da regido tectal apresentam evolugéo semelhante 3 da maioria das neoplasias do
tronco encefélico, com curso invariavelmente fatal'®!. Qutros autores'® relatam a ocorréncia de
lesBes de lenta evolugdo, cuja histopatologia consistentemente demonstra astrocitomas de baixo
grau de malignidade. Estas lesSes podem, eventualmente, apresentar componente cistico' e
calcificagdo ao nivel da regido tectal®, demonstraveis & TC. Em nossos dois casos, as lesdes eram
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tomograficamente inexpressivas e apenas a dilatac@o triventricular era digna de nota. A RNM foi
fundamental para o diagnéstico. Estes tumores, focais e de pequeno volume, que determinam
apenas oclusdo do aqueduto cerebral, ndo devem ser confundidos com outras lesdes focais, de
maior volume, do tectum ou do tegmento mesencefalico, que se estendem a estruturas vizinhas,
como o tdlamo ou o assoalho do IV® ventriculo'’. Os tumores tectais intrinsicos benignos, ndo
apresentam sinais e sintomas neurol6gicos atribuiveis a compressio da regido®. A sindrome de
Parinaud, frequentemente observada, pode ser consequente a disfung@o periaquedutal ou a obstrugdo
do sistema de derivagfo®, conforme observado em nosso primeiro caso. Em nosso segundo paciente,
a exuberante sintomatologia foi também atribuida aos efeitos da estenose do aqueduto cerebral® e
regrediu completamente ap6s instalagdo de derivagdo valvular. A caracteristica mais marcante
deste subgrupo de tumores parece ser a estabilizacdo do volume tumoral em exames seriados, fato
bastante evidente em nosso Caso 1. Por sua vez, os demais tumores focais do mesencéfalo apresentam
evidentes sinais e sintomas de comprometimento do tronco encefélico e o quadro clinico é
invariavelmente progressivo's. As caracteristicas de imagem dos nossos dois casos coincidem com
as observadas por Raffel e col.!?, que sugerem que a RNM seja o exame de escolha na investigagdo
de portadores de estenose de aqueduto de origem tardia, frequentemente observada em criangas
maiores e adolescentes.

Devido ao pequeno tempo de acompanhamento com RNM, destas lesGes sua histdria natural
ainda nao foi bem definida e a melhor alternativa terap€utica € ainda uma incégnita. Ao que tudo
indica, trata-se de tumores de lenta evolugdo, com tendéncia a permanecerem quiescentes por
prolongados perfodos de tempo e cuja sintomatologia se resolve com o controle da hidrocefalia.
Assim sendo, a conduta atual consiste em observagio e controle do volume tumoral por RNM. A
exploragdo cinirgica somente € indicada naqueles casos em que hé evidente expans&o da lesdo. Por
se tratarem de lesGes de lenta evolucdo e baixo grau de anaplasia,nfo se indica radioterapia em
fases iniciais®.

Finalizando, enfatizamos a necessidade de se investigar, rotineiramente, com ressonancia
nuclear magnética, criangas, adolescentes e adultos supostamente portadores de estenose de aqueduto
de Sylvius de origem tardia.
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