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APRESENTACAO

Ap6s trés anos de trabalho, o Tratado de Neurologia Clinica e Cirdrgica da Academia Brasileira
de Neurocirurgia — ABNc estd pronto. Uma obra importante, que reuniu os melhores neurocirurgides e
neurologistas brasileiros, em prol do crescimento e desenvolvimento da nossa querida Academia.

Com 62 capitulos sobre diversos topicos em Neurologia clinica e cirurgica, cuidadosamente escritos
por especialistas em suas devidas areas, contém 15 sec¢bes, cobrindo os seguintes temas: historia da
Neurologia, neuroanatomia basica, semiologia e exames complementares, doencas vasculares, doencas
desmielinizantes, doencas dos nervos periféricos e neuromusculares, distarbios do movimento, cefaleia
e epilepsia, deméncias e disturbios cognitivos, neoplasias, dor e espasticidade, transtorno do sono,
neurointensivismo, doencas neuroldgicas na infancia e outros.

Destinada a académicos de medicina, residentes, neurologistas e neurocirurgides, esta obra promete
fornecer um conteddo altamente especializado, para uma 6tima revisdo e aprofundamento sobre esses
assuntos.

Este livro é um espelho que reflete a todos a grande poténcia que o Brasil € em Neurologia e
Neurocirurgia.

Prof. Dr. André Giacomelli Leal



PREFACIO

Este Tratado de Neurologia Clinica e Cirdrgica surge num importante momento das areas da
neurociéncia. Elaborar o diagndstico neuroldgico correto sempre representou para o médico um desafio
intelectual desde os primérdios das ciéncias neurolégicas modernas no século XVIl e, para o paciente,
preocupacédo e ansiedade sobre o curso de sua enfermidade. No passado, a neurologia clinica era uma
ciéncia de doencas interessantes, porém muitas vezes intrataveis, praticada pelo fascinio especial da
“estética do diagnéstico”. A neurologia cirdrgica, por sua vez, ainda embrionaria no inicio do século passado,
foi por muitas décadas frustrada, exibindo um altissimo indice de mortalidade e morbidade, incompativel
com uma medicina que cura e alivia as enfermidades. Felizmente, essa situagcdo mudou fundamentalmente
nas ultimas décadas. As ciéncias neuroldgicas estdo se tornando cada vez mais atraentes, ao ver o
tratamento como o ponto central da verdadeira tarefa médica, e sua eficiéncia terapéutica. Exemplos
incluem as doencas vasculares do sistema nervoso, as neoplasias benignas e malignas do sistema nervoso,
as doengas dos nervos periféricos, o tratamento de epilepsia, dos distirbios do movimento, da deméncia
e disturbios cognitivos, da dor e da espasticidade, bem como do sono, sem mencionar 0s avangos no
neurointensivismo.

Neste contexto, o presente Tratado de Neurologia Clinica e Cirargica surge como uma obra
imprescindivel para o conhecimento do estado da arte das multiplas &reas da neurociéncia. Escrito por
especialistas de exceléncia cientifica e profissional, este livro toma corpo numa ordem de grandes capitulos
sobre quadros clinicos e sintomas relacionados a problemas, guiando o leitor a encontrar rapidamente o
caminho para a selecao terapéutica especifica. Os capitulos sao divididos em se¢des de conhecimentos
gerais em historia da neurologia, neuroanatomia basica, e semiologia e exames complementares. Estes séo
seguidos de capitulos sobre quadros clinicos e doencas do sistema nervoso.

Apesar do grande numero de autores contribuintes deste livro, souberam os Editores realizar um
trabalho exemplar ao conseguir dar a este Tratado uma estrutura uniforme e didatica sobre o patomecanismo
e os principios terapéuticos em discussao dos estudos de terapia mais importantes da atualidade.

Enfim, estamos perante uma obra que n&o deve faltar na biblioteca daqueles interessados no estudo
das &reas médicas e cirlrgicas neurolbgicas, e de todos os demais que desejam um livro de terapia
neurolégica que funcione como ferramenta concreta de auxilio nas consultas do dia-a-dia.

Prof. Dr. Marcos Soares Tatagiba

Catedra em Neurocirurgia

Diretor do Departamento de Neurocirurgia
Universidade Eberhard-Karls de Tubingen
Alemanha
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CAPITULO 44

TUMORES INTRARRAQUIANOS

Paulo de Carvalho Jr.
Arya Nabavi

Paulo de Carvalho

INTRODUGCAO

Os tumores intrarraquianos sao raros no contexto
geral de neoplasias do sistema nervoso central (SNC)
e periférico. Entretanto, o constante avango e a
disponibilidade tecnolbgica possibilitam um diagnéstico
mais precoce e uma definicdo mais precisa da patologia.
Além disso, com o aumento da perspectiva de vida,
tumores com envolvimento espinhal secundario se tornam
mais frequentes. Adicionalmente, o aperfeicoamento das
técnicas microcirargicas, de neuromonitorizagdo intra-
operatéria e de terapias adjuvantes tem aberto novos
caminhos para o manejo destes tumores. Esses avangos
nos levam a reavaliar o acesso cirlrgico convencional
de grande porte em favor de acessos menos invasivos,
diretamente direcionados a patologia, com menor perda
de sangue, menor tempo de internagao, baixissimo indice
de infecgao e retorno mais rapido as atividades pessoais/
laborais com melhor qualidade de vida, além de evitar
grandes cicatrizes cirargicas e reduzir a possibilidade de
fibrose pbs-operatoria. “Primum non nocere!” Hipbcrates
(460-377 aC).

O objetivo deste capitulo é fazer uma descricao

breve dos aspectos clinicos,

radiograficos e terapéuticos dos tumores intrarraquianos

histopatolégicos,

mais frequentes, assim como oferecer uma visao global
da terapia cirurgica destes tumores.

DEFINICAO

Os tumores intrarraquianos compreendem diversas
patologias que diferem quanto a localizagdo dentro do
canal vertebral, quanto a apresentagdo clinica, quanto
a histopatologia e, deste modo, quanto a estratégia
terapéutica e ao prognéstico.

A distribuicdo histopatolégica na populagéo

pediatrica e adulta é diferente e, neste capitulo, focaremos
nas patologias deste ultimo grupo.

Qualquer processo ao longo do canal raquiano
pode ser classificado em:

+ extradural/epidural;
« intradural extramedular; e

« intramedular.

A localizagc&o de um tumor em mais de um destes
compartimentos é rara.

Quanto a origem celular, os tumores intrarraquianos
podem ser divididos em:

+  primarios, originarios em tecidos inerentes ao
canal vertebral (parénquima medular/epén-
dima, nervos, meninges, vasos sanguineos,
0SS0); e

« secundarios, que compreendem as lesdes me-
tastaticas’.

EPIDEMIOLOGIA

Tumores primarios

Os tumores intrarraquianos primarios (Tabela
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1) correspondem a 4 a 16% de todos os tumores
do SNC na populagdo adulta?, com mais de
85% sendo extramedulares (25% epidural, 60%
e 5%

aproximadamente 10% sé&o intramedulares'3, com

intradural/extramedular cauda equina');
ependimomas e astrocitomas representando mais
de 80% destes casos (60 a 70% ependimomas e 30
a 40% astrocitomas*). O terceiro tumor intramedular
mais comum € 0 hemangioblastoma (3 a 8% dos
tumores intramedulares); outros tumores, como
ganglioglioma, linfoma e melanoma primario séo

mais raros*.,

Intramedulares Extramedulares

Ependimoma 60-70% Schwannoma 30%

Astrocitoma 30-40% Meningioma 25%

Hemangioblastoma 3-8% Outros:

Outros: Neurofibroma
Dermoide Dermoide
Epidermoide Epidermoide
Lipoma Lipoma

Ganglioglioma

Oligodendroglioma

Tabela 1: Tumores intradurais mais comuns.

Fonte: Adaptado de Newton, 2016'; e, Arnautovic¢ et al.,
20192

Na populagdo pediatrica,
dos tumores intrarraquianos primarios difere da

a distribuicdo

populagdo adulta, havendo uma maior predominancia
de tumores intramedulares. Entretanto, em ambos
0s casos ha uma predominancia dos astrocitomas
e ependimomas dentre os tumores intramedulares’.

Meningiomas e schwannomas sao os tumores
intradurais/extramedulares mais comuns e, juntos,
correspondem a 55 a 60% dos tumores primarios’,
sendo os schwannomas responsaveis por 25 a
35%
um quarto de todos os tumores intrarraquianos’.

dos tumores intradurais/extramedulares e
Os schwannomas sao o terceiro tipo de tumor
mais comum entre todos os tumores intradurais
(intramedulares e extramedulares), atras dos

meningiomas e ependimomas®. Entretanto, alguns

autores consideram os schwannomas mais comuns
do que os meningiomas'®7.

Quanto aos segmentos vertebrais, os tumores
primarios ocorrem mais frequentemente na regido
toracica (50 a 55%), seguida da regidao lombossacral
(25 a 30%) e, por ultimo, da regido cervical/foramen
magnum (15 a 25%)".

Tumores secundarios

A coluna vertebral é o local mais afetado
por metastase O6ssea devido a rica vascularizagdo
e drenagem linfatica®. Desse modo, a compressao
do saco dural e da medula espinhal por metastase
invadindo o espacgo epidural € uma complicagédo
relativamente comum, apresentando-se em 5% dos

pacientes oncologicos®.

Os tumores de prostata (Figura 1), mama e
pulmao correspondem, cada um, a 15 a 20% das
metastases vertebrais®®; linfoma n&o-Hodgkin,
carcinoma de célula renal e mieloma multiplo
correspondem a 5 a 10%; e o restante das
metastases vertebrais é causado por diversos outros
canceres, mais comumente colorretais, sarcomas
e tumores de origem desconhecida. Em criancas,
sarcomas (especialmente o sarcoma de Ewing),
neuroblastomas, doenca de Hodgkin e tumores
de células germinativas sdo os tumores que mais

frequentemente causam compressao medular®.

Metastase intramedular (Figura 2) é uma
condicdo rara, ocorre em uma proporcdo de 1:16
comparada a metastase epidural e, em 50 a 60%
dos casos, tem o pulm&o como local de origem
do tumor'. Estes tumores podem originar-se por
disseminacdo hematogénica ou podem invadir o
parénquima medular apds invasao da pia-mater, no
contexto de uma carcinomatose meningea®™.

Sintomatologia

A manifestagao clinica do tumor intrarraquiano
é diversificada, dependendo do nivel espinhal
afetado e da sua localizagdo anatémica: 1) no

espago extradural, intradural e intramedular); 2)
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Figura 1: Fratura patolégica por metéastase de cancer de prostate. Paciente do sexo maculino, 68 anos, com queixa
de hipoestesia em ambos membros inferiores com inicio recente durante internagéo para diagnéstico de cancer de
prostata. A. RM T2, sagital: leséo osteolitica de L2 com significativa estenose do canal vertebral. B. RM T2, axial: leséo
a nivel de L2 predominante a esquerda, com infiltragdo dos pediculos vertebrais e compresséao significante do saco
dural. C. TC sagital: caracteristica litica da leséo, com diminuigdo de altura do corpo vertebral. O paciente foi submetido
a cirurgia estabilizadora percuténea L1-L3 seguida de laminectomia L2; quadro neurolégico permaneceu estavel. D.
imagem de radiografia intra-operatéria durante puncgéo de pediculo L3 esquerdo; note o apagamento dos pediculos L2,
prncipalmente a esquerda. Paciente transferido para radioterapia.

Fonte: Os autores, 2021.




Figura 2: Metastase intramedular. Paciente do sexo masculino, 43 anos, tabagista, diagnéstico de neoplasia pulmonar
(células pequenas) ha 9 meses com metastase dssea e hepatica. Paresia progrediente de membro inferior esquerdo
ha 3 meses (proximal 4/5, distal 2/5) e de membro superior esquerdo ha 3 semanas (proximal 4/5, distal 2/5). A. RM

T1+ sagital: lesdo intramedular a nivel C5/6 com capta¢gdo homogénea de contraste e bordas irregulars; B. RM T2
axial: lesdo hiperintensa, nao-homogénea, ocupando praticamente todo o didmetro antero-posterior da medula espinhal
a esquerda; C. reconstrugdo 3D de TC pds-operatoria; acesso feito via hemilaminectomia C5 e C6 esquerda (dreno
ainda in situ). O tumor foi parcialmente removido devido a aderéncia/infiltragdo no parénquima medular, com melhora
parcial da paresia descrita. Histologia: metastase de neoplasia de pequenas células. Paciente foi encaminhado para
radioterapia.

Fonte: Os autores, 2021.




no canal vertebral (ventral, lateral, dorsal, central);
do estado geral do paciente; e do tipo histologico
do tumor (presenca de siringomielia/hidromielia e
edema).

A compressdao medular por um tumor pode
causar uma lesdo mecénica aos axbénios e a bainha
de mielina. Além disso, o crescimento de um tumor
no canal intrarraquiano pode afetar tanto o fluxo
sanguineo arterial e venoso para/do parénquima
medular, levando a isquemia ou infarto local™.

O crescimento de um tumor no canal
intrarraquiano pode afetar também o fluxo sanguineo
medular levando a isquemia ou infarto local, através
de pseudo-shunts da neovascularizagdo tumoral
sendo mais frequente quanto mais maligno . Assim
sendo, tumores intrarraquianos podem causar as
mais diversas sindromes medulares como Brown-

Séquard, central, anterior, etc.

Na maioria dos casos, a dor, que pode preceder
o surgimento de déficits neurolégicos por meses, é
o sintoma predominante® e 83 a 96% dos pacientes
com estenose do canal vertebral por metastase
apresentam dor no momento do diagnéstico® 2.

Outros sintomas incluem alteragdes sensitivas
superficiais e profundas, incluindo propriocepgao

(batiestesia) e vibracdo (palestesia), disturbios

da marcha, disfuncdo sexual e esfincteriana em
diferentes graus.

De modo geral ha trés tipos de dor na doencga
metastatica vertebral:

+ localizada: devido ao estiramento do pe-
ribsteo causado pelo crescimento do tu-
mor e a inflamagéo decorrente da necrose
tumoral liberando substancias que esti-
mulam as cininas. Caracterizada por dor
lancinante, frequentemente noturna, que
apresenta melhora com anti-inflamatérios
ou atividade fisica;

* mecanica: devido a instabilidade vertebral
causada pelo tumor; apresenta piora com
atividade, sem melhora significativa com
anti-inflamatérios, responde bem a cirur-

gia para estabilizacdo da coluna; e

+ radicular: devido ao deslocamento ou
compresséo de uma ou mais raizes nervo-
sas; no torax, comumente bilateral, e nas
regides cervical e lombar, normalmente é
unilateral™.

Em uma série sobre tumores intramedulares,
dor foi o principal sintoma em 72% dos casos®'3.
Nos 28% dos casos restantes, o déficit motor foi o
segundo sintoma mais comum, estando presente em
55% dos pacientes, seguido por déficits sensitivos
(presente em 39%)
(15%)3.

e disturbios esfincterianos

Déficits motores podem afetar um ou mais
miétomos ou, mais frequentemente, causar uma
paresia ou plegia abaixo do nivel afetado. Estes
déficits podem se desenvolver ao longo de meses
ou se apresentar como uma paraplegia aguda,
levando a indicacdo para uma descompressido de
emergéncia, situacdo especialmente relevante nos
casos de compressao epidural metastatica.

Pacientes com dor crbénica, acamados,
disfuncado vesical prévia ou doenca degenerativa
da coluna podem ter um quadro semelhante ao de
um tumor intrarraquiano; deste modo, a anamnese,
exame fisico detalhado e exames de imagem sao

imprescindiveis para um diagnéstico precoce.

Diagnéstico

O aumento da disponibilidade e do acesso
a exames de imagem possibilitam o diagnéstico
de um tumor intrarraquiano em um estado mais
precoce 0 que, por sua vez, tem um impacto direto
no tratamento de escolha.

O diagnéstico é estabelecido com base
na histéria clinica, nos achados do exame fisico
e de imagem, dentre os quais a ressonancia
magnética (RM) é o padrdo-ouro para tecidos
moles e a tomografia computadorizada (TC) para
0s 0s8s0s. Apesar de certos tumores apresentarem
na RM,

histopatologia é capaz de estabelecer o diagnéstico

caracteristicas distintas somente a
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final. A TC pode mostrar o grau de calcificagéo
tumoral (por exemplo de um meningioma) ou do
grau de destruicdo/envolvimento &ésseo (como
nas lesbes metastaticas), sendo uma ferramenta
importante tanto no auxilio diagnéstico como no
planejamento do tratamento. A radiografia &, apesar

de frequentemende solicitada, pouco sensivel.

Dentro do diagnéstico diferencial de tumores
intrarraquianos deve-se sempre lembrar das lesbes
ndo-tumorais compressivas, tais como abscessos,
doencgas auto-imunes e lesdes vasculares (por
exemplo, cavernoma).

Tumores intramedulares

Os
refletem o espectro das neoplasias intracranianas

tumores  intramedulares  primarios
e sao classificados de acordo com o sistema de
classificagdo da OMS (Organizagdao Mundial de

Saulde).

Ependimoma

Ependimomas (Figura 3) sao gliomas que tém
origem nas células ependimarias do canal central da
medula espinhal, raramente invadindo o parénquima
medular. Apesar de ser uma lesao intramedular
(aqui, para fins didaticos, incluindo os ependimomas
da cauda equina), alguns ependimomas apresentam
um componente exofitico. Ependimomas ocorrem
de forma esporaddica ou em associacdo com
neurofibromatose 2. A associagdo com outras
sindromes hereditarias é rara. Os ependimomas
séo classificados, de acordo com a OMS, em grau
1 (subependimoma e ependimoma mixopapilar,
discutido separadamente); grau 2 (ependimoma
“classico”, com subtipos

histolégicos; porém,

sem significancia clinico-patolégica); e grau 3
(ependimoma anaplasico). Apesar dos diferentes
graus histologicos, ainda ndo foi estabelecida
nenhuma associacdo definitiva entre estes e o

comportamento biolégico do tumor na sobrevida'* .

Pacientes com ependimoma intramedular
podem apresentar queixas inespecificas durante

anos, apesar de que uma deterioragcdo aguda

devido a hemorragia intratumoral é possivel. Os
sintomas mais comuns incluem dorsolombalgia,
sindrome piramidal (espasticidade dos membros
inferiores, hiperreflexia, clénus e Babinski) ataxia
da marcha e distarbio sensitivo/parestesia’®. Em
adultos, ependimomas intrarraquianos ocorrem
com frequéncia semelhante', ou maior'’, do que

ependimomas infratentoriais.

Metade dos ependimomas intrarraquianos
séo, de fato, intramedulares e outra metade esta
localizada na regido do cone medular/cauda equina/
filum terminale®, onde o tipo mixopapilar é mais
frequentemente encontrado. Em contrapartida, os
ependimomas classicos sdo comumente localizados
na regiao cervical ou cervico-toracica'.
Ependimomas extradurais, os quais tém
origem em células ependimais heterotipicas, séo

raros’®.

Macroscopicamente, 0s ependimomas
tém leve coloracdo amarronzada e uma textura
esponjosa, ocasionalmente com depédsitos de
calcio. Microscopicamente, trata-se de um glioma
bem circunscrito e delineado, composto por
pequenas células com nucleo redondo envoltas
em uma matriz fibrilar. Zonas perivasculares
anucleadas, conhecidas como pseudorosetas, sao
caracteristicas e encontradas em praticamente todos
os ependimomas; rosetas ependimarias podem ser
encontradas em um quarto dos casos. O ependimoma
classico (grau 2) normalmente apresenta baixa
densidade celular e baixa atividade mitotica. A
imunorreatividade para GFAP é normalmente
observada nas pseudorosetas e menos em outras
partes do tumor. A expressao de proteina S100 e
vimentina é tipica e a imunorreatividade para EMA é

encontrada em quase todos os ependimomas™.

Na RM, ha captacdo de contraste e, em
T2, hiperintensidade em relagcdo ao parénquima
adjacente. A formagcao de cistos € comum e pode
aparecer dentro do tumor, em suas margens ou
relacionados a uma siringomielia adjacente. Cistos
intratumorais podem conter proteina, necrose e

produtos de degradacdo sanguinea. Os cistos
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Figura 3: Ependimoma. Paciente do sexo masculino, 54 anos, com queixa inespecifica de dor em membro inferior
esquerdo ha 2 meses, sem déficit neurologico. A. RM T1+, sagital: leséo intramedular em nivel T11/12 com leve
captacdo de contraste; B. RM T2 axial: lesdo intramedular hiperintensa, predominantemente em regido dorsal da
medula; C. reconstrucdo 3D de TC pbs-operatoria: 0 acesso cirtrgico foi feito via hemilaminectomia T11 esquerda.
D. RM T2 axial po6s-operatéria: tumor completamente removido por via posterior, mielotomia mediana. Histopatologia:
ependimoma, grau 1.

Fonte: Os autores, 2021.




propriamente ditos ndo captam contraste; porém,
uma captacao periférica de contraste pode ser vista,
caso o cisto esteja envolto por tumor. A formacao
de siringomielia esta relacionada a obstru¢do do
canal central, resultando em cistos com intensidade
de fluido cérebro-espinhal e com extensdao além
das margens do tumor. Hemorragia, especialmente
ao longo da margem da massa tumoral, € comum
e resulta em um depédsito de hemossiderina
hipointenso em T2 nas margens do tumors.

Enquanto lesdes sintomaticas sdo indicadoras
de cirurgia, ndo ha uma definicdo quanto a indicagao
para cirurgia de ependimomas intramedulares
assintomaticos. O follow-up com repetidos exames
de RM é uma opgédo valida, porém ha autores
que indicam cirurgia para lesdes assintomaticas,
alegando que amaioria dos pacientes apresentamum
quadro clinico semelhante no pré- e pds-operatério
e que uma ressecgao total esta relacionada a baixa

recidiva e bom prognéstico's.

Deve-se tentar uma resseccdo em bloco
sempre que possivel, evitando uma disseminagao
subaracnoidea de células tumorais™®.

Pacientes com ependimoma de alto grau

devem receber radioterapia adjuvante. Para
ressec¢cdes incompletas ou recidivas, tratamento
conservador, re-operacao ou radioterapia sédo op¢cdes
que devem ser avaliadas de modo interdisciplinar e
com o paciente. Devido ao baixo grau de recidivas
apOs resseccdo completa, tumores de baixo grau
ndo devem ser irradiados nestes casos. O papel
da quimioterapia no tratamento de ependimomas

intrarraquianos ainda n&o esta bem estabelecido.

De acordo com Klekamp?, o0s seguintes
fatores apresentam risco de morbidade permanente:
nivel toracico, idade avancgada, historia clinica de
longa duracédo, hemorragia intratumoral, e cirurgia
para recidivas. A longo prazo, a taxa de recidiva tem
correlagdo com a extensao da resseccao cirurgica e,
assim, o objetivo cirlrgico deve ser uma resseccao

completa segura.

Ependimoma mixopapilar

Este subtipo (Figura 4) corresponde a 9 a
13% de todos os ependimomas e ocorre quase que
exclusivamente na regido do cone medular/cauda
equina/filum terminale, sendo o tumor mais comum
nesta regido'™. A localizagdo em outros niveis da
medula, intraventricular ou até mesmo no parénquima
cerebral é rara e pode ocorrer primariamente ou
devido a disseminagéo subaracnoidea'. Este tumor
se origina na glia ependimaria do filum terminale para,
entdo, envolver a cauda equina e apenas raramente
invade raizes nervosas ou 0 0sso sacro't. Apesar de
nao ser um tumor necessariamente intramedular, ele
sera discutido aqui por questdes didaticas.

A apresentacéo clinica classica se caracteriza
por dor local (lombalgia) de longa duragédo seguida
por déficits sensomotores e da marcha, com
disturbios vegetativos dependendo da localizagéo e

tamanho do tumor?'.

O termo mixopapilar se refere a aparéncia
histolégica de areas mucinosas (representadas
pela hiperintensidade em T2) com o arranjo papilar
das células tumorais formando pseudorosetas

perivasculares.

Sua aparéncia macroscopica € lobulada,

macia, cinza-amarronzada, frequentemente
encapsulada. Uma consisténcia mais gelatinosa,
formacéo de cistos e hemorragia intratumoral podem
ocorrer. Microscopicamente, as células tumorais tém
uma forma que varia de cuboide a alongada, estando
arranjadas radialmente em uma forma papilar ao
redor de ndcleos fibrovasculares hialinizados.
Ha uma imunorreatividade difusa para GFAP, a
expressao de S100 ou vimentina é tipica e reacao
para CD99 e NCAM1 também é frequentemente
vista. Imunorreatividade para citoqueratina AE1/AE3

também é comum™.

A taxa de sobrevivéncia em 5 anos é de
aproximadamente 98,4% ap0s ressecgao parcial ou
total'4. Recorréncia ou metastases liquoéricas podem
ocorrer apos ressecgcdo incompleta. A resseccao

completa deve ser almejada e a radioterapia parece
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Figura 4: Ependimoma mixopapilar Paciente do sexo feminino, 29 anos, com ciatalgia de inicio agudo, parestesia
transitéria em ambos membros inferiores, predominante a direita, sem déficit motor ou vegetativo. A. RM T1+, sagital:
tumor intradural em regido da cauda equina com captagdo homogénea de contraste a nivel L1/2; B. RM T2, axial: tumor
mostra-se hiperintenso, com localizag¢éo intradural a direita. C. radiografia AP pds-operatéria: o tumor foi completamente
ressecado via hemilaminectomia L2 e hemilaminectomia parcial L1 a direita, cujos limites cranial e caudal estao
delimitados pela linha vermelha ao lado. Histopatologia: ependimoma mixopapilar, grau 1.

Fonte: Os autores, 2021.




ter um papel mais importante nos ependimomas
mixopapilares do que nos outros ependimomas
intramedulares'®, aumentando a sobrevida livre de
progressdo'™ e sendo reservada para os casos de
resseccéo incompleta'®.

A idade mais jovem parece ser o mais forte
preditor de recorréncia; porém, a expressdo de
EGFR tem sido citada como um marcador em
potencial para recorréncia’.

Apesar da classificacdo grau 1, hd uma taxa
de disseminagcdo metastatica espinhal de 9% e
cerebral de 6%".

Astrocitomas

Sendo o tumor intramedular primario mais
comum na populagdo pediatrica e o segundo mais
comum na populacdo adulta, os astrocitomas
intramedulares s&o, em 75% dos casos, de baixo
grau e, em 25% dos casos, de alto grau*. Apenas 0,2
a 1,5% dos astrocitomas intramedulares sé&o grau 4
(glioblastomas) . Na maioria dos casos trata-se de
um astrocitoma fibrilar (grau 2) com uma sobrevida
de 5 anos superior a 70%2%.

Estes tumores normalmente sdo uma leséao
solitaria, mas outras lesdes, inclusive de outro
tipo histolégico, podem estar presentes nos casos

associados a neurofibromatose 1 ou 2.

Dor é o sintoma inicial mais comum mas
ataxia da marcha e déficit motor também sao
frequentes e estdo presentes em até 75% dos
casos'®. A apresentacdo clinica € a mesma para o0s
astrocitomas de baixo e alto grau; porém, a evolugao

€ muito mais rapida neste ultimo grupo?®.

A apresentagéo radiografica dos astrocitomas
intramedulares é variada. Na RM, uma massa
hiperintensa em T2, sem borda bem definida, e
com uma extensdo média de 4 corpos vertebrais
€ a aparéncia mais comum. Cistos estdo
presentes em menos da metade dos casos e,
diferentemente dos astrocitomas intracranianos,
pode haver uma captacdo moderada de contraste

em qualquer grau histolégico®. Em uma série de

19 pacientes com astrocitoma intramedular, 68%
apresentaram uma captacdo nao-homogénea de
contraste; esta caracteristica ajuda a diferenciar os
astrocitomas intramedulares dos ependimomas*.
Hemorragia intratumoral é, também ao contrario
dos ependimomas, rara®. Outra caracteristica que
ajuda a diferenciar astrocitomas de ependimomas
€ a localizagdo assimétrica e excéntrica dos
astrocitomas em oposicao a localizacdo mais central

dos ependimomas’®.

A apresentacdo radiolégica € de tal modo
variada, que mesmo os astrocitomas pilociticos
podem apresentar uma captacdo homogénea,
nao-homogénea ou mesmo nenhuma captagcdo de

contraste’.

A extensao da resseccéo cirargica ainda é um
fator que gera debate. Os astrocitomas séo, com
excecao dos pilociticos, tumores infiltrativos e, deste
modo, uma ressecc¢ao radical é raramente possivel;
assim sendo, ha quem sustente que o objetivo
deve ser uma redugdo tumoral maior possivel™.
Entretanto, a relacdo entre o grau de resseccéao
e sobrevida livre de progresséo e sobrevida geral
ainda nao esta bem definida®? e, deste modo, o fator
prognéstico mais importante ndo é a extensdo da
resseccdo mas, sim, o subtipo histologico'®?223,
Em uma série de 65 pacientes com astrocitoma
intramedular, Klekamp e Samii'® reportaram uma
sobrevida de 1 e 5 anos de, respectivamente, 92%
e 77% para tumores benignos; estes valores cairam
para, respectivamente, 74% e 27% para os tumores
malignos.

Em um estudo retrospectivo de 83 pacientes,
Fakhreddine?® mostrou que quimioterapia estava
associada a uma maior sobrevida, livre de
progressdo, mas sem aumento significativo na

sobrevida geral.

A radioterapia adjuvante, com doses
fracionadas de 45 a 50Gy'®, pode ser administrada
tanto ap6s a cirurgia, quanto para recidiva ou
ambos?4? e esta reservada para tumores de alto

grau. A radioterapia tem mostrado ser capaz de

diminuir as taxas de recorréncia®?’” e de aumentar
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a sobrevida geral®. Nao ha, atualmente, indicacéao
para tratamento de

astrocitomas intramedulares de baixo grau.

radioterapia adjuvante no

Hemangioblastoma
5%
0os hemangioblastomas

Representando dos tumores

intramedulares’, (Figura
5) séo, depois dos ependimomas e astrocitomas,
o terceiro tipo de tumor intramedular mais comum.
Hemangioblastomas podem aparecer tanto em
casos esporadicos como associados a Sindrome de
von Hippel Lindau (VHL) e a Tabela 2 ilustra algumas

diferencas entre ambos.

Hemangioblastomas sdo lesGes benignas,
de crescimento lento, classificadas como grau 1 e
caracterizadas por células estromais neoplésicas
e abundancia de pequenos vasos, ocorrendo
comumente no tronco encefalico, no cerebelo ou na

medula espinhal™.

Enquanto as células estromais formam o
componente neoplasico do hemangioblastoma,
outras células ndo-neopléasicas (células endoteliais,
pericitos e linfocitos) parecemter origemdevidoauma
angiogénese reativa resultada de uma sinalizacao
paracrina a partir das células neoplasicas'.

Em todo caso de hemangioblastoma ¢é
recomendada uma triagem genética para sindrome
VHL14'15,

devem ser acompanhados mais de perto com RM

uma vez que o0s casos sindrémicos

anual do eixo neural, assim como por outras
especialidades,como oftalmologia e cirurgia geral.

A localizagdo do tumor dentro do espaco
intrarraquiano é variavel e os hemangioblastomas
podem ser completamente intramedulares (30%),
parcialmente intra-/extramedulares (50 a 55%) ou
completamente extramedulares (15 a 20%)".

Uma caracteristica tipica € a apresentagao

clinica: uma vez que os hemangioblastomas

frequentemente crescem adjacentes a superficie

pial na coluna posterior (de onde recebem seu

abastecimento  arterial®), déficits  sensitivos,

especialmente distarbios progressivos da

propriocepgdo, sdo comuns's.

Na RM,
isointensidade em T1 e hiperintensidade em T2

o0 hemangioblastoma apresenta

com um nbdulo hipervascular que apresenta uma
captacdo homogénea de contraste. Entretanto,
estas caracteristicas podem ser bastante variaveis
devido a hemorragia intratumoral ou, especialmente
em tumores maiores que 1,5 cm, devido ao efeito de
flow void vascular®. Edema perifocal e presenca de

siringomielia ou cistos também s&o tipicos.

Na angiografia, ha uma dilatacédo das artérias
que suprem o tumor, uma captagdo nodular intensa
e uma drenagem venosa precoce; todavia, este
exame deve ser realizado somente nos casos em
que uma embolizagado pré-operatéria é considerada.

O hemangioblastoma costuma assumir, como
citado, uma posicdo mais posterior na medula
espinhal e, assim, esta normalmente localizado
posterior ao ligamento denteado®. Sua ressecgéo
cirdrgica & considerada como um procedimento
cirurgico seguro® com 96% dos casos mostrando
uma estabilidade ou melhora do quadro clinico a
longo prazo®, de modo que lesdes sintomaticas ou
com aumento de tamanho nos exames de imagem
devem ser operadas. A taxa de recorréncia apés

resseccgao cirargica é de 5,5%2.

Quanto a cirurgia para lesdes assintomaticas,
nao ha um consenso. Ap6s analise de 17
hemangioblastomas assintomaticos, Kim3® propds
que tumores com volume maior que 500mm?® devem
ser ressecados independentemente da presenca
de sintomas ou déficits neuroldgicos, ja que lesdes
maiores estdo associadas ao desenvolvimento de

sintomas e a piores resultados funcionais.

Radioterapia adjuvante parece ter melhores
resultados para casos de sindrome VHL do que
para casos esporadicos e deve ser considerada
como tratamento para tumor residual, recidiva®' ou
multiplos tumores com um acometimento medular
extenso?.

Por ultimo, a radiocirurgia estereotaxica se
mostra como alternativa ao tratamento cirargico,
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Figura 5: Hemangioblastoma. Paciente do sexo feminino, 48 anos, sindrome de VHL diagnosticada ap6s ressecgéo
de um hemangioblastoma cerebelar 10 anos antes. Detecgdo de crescimento tumoral a nivel C5 na RM de controle.
Paciente com leve ataxia, mas sem déficit sensitivo-motor ou vegetativo. A. RM T1+ sagittal; B. RM T1+ axial: leséo
intramedular com captagéo ndo-homogénea de contraste, com tamanho cranio-caudal de 17mm, ocupando quase
que toda a secgao medular transversal; C. RM T2 sagital: presenga de edema medular com extensdo até varios niveis
cranialmente e caudalmente assim como presenga de cistos adjacentes ao tumor (em nivel C4 e C6); além disso,
observa-se area hipointensa ao redor da massa tumoral, compativel com depoésito de hemossiderina; D. reconstrugéo
3D de TC pés-operatéria: acesso feito via hemilaminectomia C5 esquerda com hemilaminectomia parcial C4 e C6; e E.
RM T1+ sagital pds-operatéria: lesdo completamente ressecada. Histopatologia: hemangioblastoma, grau 1.

Fonte: Os autores, 2021.

Esporadico Sindrome de von Hippel Lindau
Frequéncia 70% 30%
Idade 35-40 anos 25-35 anos
inativag@o do gene VHL presente presente

Quantidade de lesdes

normalemente Unica

frequentemente multiplas

Localizagéo mais frequente

cervical e toracica

cervical

Tabela 2: Hemangioblastoma: casos esporadicos x sindrome VHL.

Fonte: Os autores, 2021.
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caso este seja contra-indicado. Em uma revisao

sistematica da literatura®*, o tratamento com
radiocirurgia estereotaxica mostrou uma constancia
(42%) ou reducgao (56%) do tamanho tumoral com
baixa ocorréncia de efeitos adversos no longo prazo

e apenas 2% de progresséo tumoral.

TUMORES
EXTRAMEDULARES

INTRADURAIS,

Meningioma

Meningiomas intrarraquianos (Figura 6) sao
tumores que costumam apresentar crescimento
lento com a maioria sendo classificada como grau
1, enquanto formas agressivas de grau 2 ou 3 séo
raras®®2,

No género feminino (com relacdo de até
9:1%) a exposi¢do a radiagdo ionizante, terapia de
reposicdo hormonal e neurofibromatose séo fatores
de risco reconhecidos’.

Os casos isolados e com les&@o Unica sdo mais
comuns, mas lesdes multiplas, especialmente nos
casos de neurofibromatose 2, podem ocorrer.

A coluna toracica é, com 80% dos casos, 0
local mais afetado'+3.

Em
intrarraquianos', dor e disestesia foram os sintomas

uma série de 180 meningiomas
iniciais mais comuns, enquanto distlrbios motores
e da marcha foram a principal queixa no momento
do diagnéstico em 67% dos casos, disturbios

esfincterianos estiveram presentes em 40%.

A histologia dos meningiomas intrarraquianos
e intracranianos €, com mais de 15 subtipos, similar®.
Em uma série de 33 pacientes com meningiomas
intrarraquianos, 0s  subtipos

fibroblastico e meningotelial foram, nesta ordem, os

psamomatoso,

mais comuns, com o primeiro estando associado a
um desfecho pos-operatério pior®.

Macroscopicamente, s&o tumores firmes,

bem demarcados e com adesdo a dura-mater.
Na microscopia ha, na maioria dos casos, uma

positividade para o antigeno epitelial de membrana
(EMA, epithelial membrane antigen) e para o receptor
de somatostatina 2A. A vimentina é positiva em
todos os tumores, mas nao é especifica. Os indices
mitoéticos e de proliferagéo Ki-67 tém correlagdo com
ataxa de crescimento tumoral. Outras caracteristicas
como a presenca de desmossomos e proteina S100
variam de acordo com o subtipo histolégico™.

ARMéopadrao-ouro,ondeotumorseapresenta
isointenso a hipointenso em T1 e hiperintenso em
T2 com intensa captagédo de contraste. A captacao
de contraste na dura-mater além da massa tumoral
propriamente dita € chamada de cauda dural (do
inglés, dural tail) e é uma caracteristica tipica dos
meningiomas; esta cauda dural, porém, corresponde
a tecido fibrovascular reativo e ndo necessariamente
a uma infiltracdo tumoral'. Areas de calcificagéo se
apresentam hipointensas em todas as sequéncias
mas sao melhor visualizadas na TC; este é um fator
importante e deve sempre ser avaliado ao planejar
a cirurgia.

A ressecc¢ao cirurgica completa é o tratamento
de escolha e é obtida em 82 a 98% dos casos, uma
vez que a maioria dos meningiomas apresenta um
plano de clivagem claro®4. Porém, a presenca de
calcificagédo tumoral® e o meningioma em placa® séo
dois fatores que n&o s6 dificultam uma resseccéo
completa como, também, estdo associados a maior
morbidade. Com a resseccdo completa sendo
0 objetivo cirdrgico, ndo ha vantagem de uma

resseccao Simpson 1 em relagdo a Simpson 234,

A cicatriz/fibrose ou acometimento aracnoide
extenso como nos casos de recorréncia, meningioma
de alto grau ou meningioma em placa séo fatores
independentes relacionados a uma deterioracédo
neurolégica pés-cirargica®*s.

A radiocirurgia estereotaxica apresenta
bom controle local e € uma opg¢éo para 0s casos
de recidiva, de tumores de alto grau ou quando a
cirurgia é contra-indicada. A maioria dos pacientes
apresentam, com a

radiocirurgia, um quadro

neurologico estavel e a mielopatia pos-radiacdo é

rara e, quando presente, costuma ser passageira®.
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Figura 6: Meningioma. Paciente do sexo feminino, 79 anos, ha meses com dor progrediente em regido toracica dorsal
com irradiacdo ventral bilateral. A. RM T1+ sagittal; B. RM T1+ axial: les&o intradural/extramedular bem circunscrita
com captacéo avida de contraste em nivel T3, localizada posterolateralmente a esquerda da medula espinhal; em meio
a area contrastada nota-se regido hipointensa, correspondente a calcificagéo; e C. TC axial: area calcificada em porcéao
lateral do tumor. O tumor foi completamente ressecado por via interlaminar (hemilaminectomia parcial) T2/T3 esquerda.
Histopatologia: meningioma psamomatoso, grau 1.

Fonte: Os autores, 2021.




nos ramos dorsais. Na maioria dos casos, séo
tumores isolados, mas na neurofibromatose 2 ou

Schwannoma
Schwannomas intrarraquianos (Figura 7) séo schwannomatose sdo multiplos'™.

tumores de crescimento lento (taxa de crescimento
normalmente,

de 2 a 7%/ano®) com origem,

Figura 7: Schwannoma. Paciente do sexo masculino, 69 anos, com queixa de lombociatalgia a direita com irradiagéo
ao longo do dermatomo L5 ha 4 semanas. Ao exame neurolégico apresenta disestesia no halux direito; nenhum déficit
motor ou vegetativo. A. RM T1+ sagittal; B. RM T1+ axial: leséo intradural a nivel L4 a direita com captagéo néo-
homogénea de contraste; C. RM T2 sagital: tumor com hiperintensidade central compativel com componente mixoide
(DD pequena transformacao cistica); D. RM T2 STIR coronal: tumor com origem em raiz L5 direita. Tumor ressecado
via acesso interlaminar (hemilaminectomia parcial L4 e L5) direita; e E. imagem microcirdrgica: asterisco, tumor; seta,
raiz L5 direita; cabecas de seta: bordas da dura-mater com sutura de retencao. A disestesia no dermatomo L5 distal
permaneceu inalterada, houve melhora completa da dor e nenhum novo déficit neurolégico. No décimo dia de pos-
operatério o paciente apresentou cole¢do subcutanea e cefaleia. Ap6s cirurgia de revisao para tratamento de fistula
liquérica houve melhora completa dos sintomas. Histologia: schwannoma, grau 1.

Fonte: Os autores, 2021.




A apresentacdo clinica se da normalmente
por dor e parestesia relacionada ao dermatomo do
nervo afetado, enquanto sintomas relacionados a
compressao medular podem ocorrer nos casos de
tumores grandes®.

Os schwannomas séo, em sua grande maioria,
tumores benignos (grau 1) e subtipos malignos séo
raros's.

Microscopicamente, sdo tumores bifasicos
com um componente altamente celular (Antoni A) e
outro componente mixoide, hipocelular (Antoni B).
Ha uma imunorreagcdo expressiva para a proteina
S100, presente em todos os casos.

Os schwannomas intrarraquianos podem,

quando grandes, apresentar uma forma de
halter, englobando os espacos intra e extradural.
Nestes casos, observa-se na TC um alargamento
intervertebral

e remodelamento do forame

correspondente.  Tumores grandes também
podem apresentar uma transformacgéo cistica ou
hemorragica, o que causa uma heterogeneidade
na RM,

apresentar uma captacado difusa de contraste.

onde o0s schwannomas costumam
Outras caracteristicas na RM sdo a isointensidade
em T1, enquanto a sequéncia T2 pode apresentar
uma hiperintensidade leve (por predominéncia de
componentes Antoni A) ou alta (com predominancia
do componente Antoni B), atingindo um maximo de

hiperintensidade em areas de degeneracéo cistica®.

Sendo lesbes benignas e de crescimento
lento, a indicagdo para cirurgia se da por lesGes
sintoméaticas ou que apresentam crescimento

significativo nos exames de RM'S.

Tumores extradurais

O diagnoéstico diferencial de uma leséo
ocupante de espaco, isto é, com efeito de massa,
no espaco intrarraquiano extradural € muito variado
e inclui doenca degenerativa da coluna, hematoma,
Deste modo, a

infecgcdo/abscesso e tumores.

anamnese deve ser detalhada e incluir uso de

drogas, imunossupressao, infiltracdo/injecdo local,

uso de anticoagulantes/antiplaquetérios, historia
prévia incluindo familiar (especialmente quanto a

tumores) e duragéo dos sintomas.

Enquanto os tumores intrarraquianos
extradurais primarios sao raros e correspondem a
somente 4% de todos os tumores intrarraquianos®,
a maioria dos tumores extradurais se da por doencga
metastatica (Figuras 1 e 8), com localizacdo na
colunatoracica em 60% dos casos (30% lumbosacral
e 10% cervical)2. Exemplos de tumores primarios

benignos e malignos®®28 estéo listados na Tabela 3:

Figura 8: Sarcoma granulocitico (cloroma). Paciente do
sexo masculino, 20 anos, com pancitopenia detectada
durante exames diagnésticos para coélica renal. Durante
puncéo de medula éssea (suspeita de leucemia mieloide
aguda) houve uma piora significativa da dor, acompanhada
de paraplegia aguda. A. RM T2 sagital: lesdes extradurais
localizadas posteriormente no canal vertebral com
compressado medular em varios niveis, principalmente
T7/8; B. RM T1+ axial: corte ao nivel de compressao
méaxima mostrando tumor com captagdo homogénea de
contraste ocupando todo o aspecto posterior do canal
vertebral. Realizou-se uma hemilaminectomia T5-T8 de
emergéncia com decompressao do canal vertebral e
resseccao parcial do tumor. Paciente foi encaminhado
para departamento oncol6gico em outro hospital.
Histologia: tumor blastico maligno, correspondente a
manifestagcéo extradural de leucemia mieloide aguda.

Fonte: Os autores, 2021.
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Benignos Malignos

Osteoma osteoide Cordoma

Osteoblastoma Mieloma mudltiplo

Osteocondroma Osteossarcoma

Hemangioma Condrossarcoma

cisto 6sseo aneurismatico | Sarcoma de Ewing

Tumor 6sseo de células

gigantes Linfoma

Granuloma eosinofilico Plasmocitoma

Tabela 3: Tumores primarios extradurais.

Fonte: Adaptado de Kelley et al., 2007°%¢; Ahlhelm et al.,
2006°%; e, Spirig et al., 20112,

Atencao especial deve ser dada a doenca
metastatica, porque com o avango nas terapias
oncolégicas, a mortalidade geral devido ao cancer
tem diminuido??. Deste modo, com um aumento
na expectativa de vida destes pacientes e uma
diminuicdo da mortalidade associada ao tumor
de origem nos ultimos anos, tem-se uma maior
ocorréncia de doengas metastaticas. Assim sendo,
0s pacientes que outrora recebiam um tratamento
paliativo apresentam maior sobrevida e podem,
assim, receber um tratamento mais agressivo,
levando a um maior controle local e a uma melhor
qualidade de vida.

Como a maioria dos pacientes com tumor
intrarraquiano extradural apresenta dor, radiografia
da colunaem AP e perfil sdo, normalmente, o primeiro
exame solicitado a nivel de atendimento basico. A
radiografia, porém, ndo tem grande valor diagnéstico
e pode apresentar alteracbes somente em caso de
tumores com alteracdo 6ssea vertebral incluindo
fraturas patoldgicas (perfil) e apagamento de margem
pedicular (Fig. 1D). A TC é um exame amplamente
disponivel e, devido ao frequente envolvimento
Osseo destes tumores, traz informagdes importantes
(por exemplo, diferenciacdo de lesdo osteolitica e
osteoblastica, alargamento de forame intervertebral
e calcificacdo) que ajudam no diagnoéstico diferencial
e também auxiliam no planejamento cirurgico,
especialmente se uma cirurgia estabilizadora for
necessaria. Informacgdes valiosas trazidas pela RM
incluem o grau de compressao medular, presenca

de mielopatia, a extenséo e localizagdo precisa do
tumor no espaco extradural, padrdo de captacéo
de contraste, deteccdo de outras lesbes menores
possivelmente assintomaticas. A angiografia com
embolizacdo tumoral pré-operatéria € reservada as
metastases altamente vasculares (como carcinoma
de célula renal, melanoma e tumores tireoidianos)
caso umacirurgia mais invasiva como uma ressec¢éo
em bloco for planejada®.

Um fator muito importante e que deve ser
sempre avaliado no paciente com metastase vertebral
€ a estabilidade da coluna, definida pela Spine
Oncology Study Group como “a perda da integridade
da coluna vertebral como resultado de um processo
neoplasico que estd associado com dor relacionada
ao movimento, com deformidade sintomatica ou
progressiva, e/ou com comprometimento neuronal
em circunstancia fisiolégica”. Nestas circunstancias,
caso nédo tratada, a instabilidade da coluna pode
progredir e resultar em deformidade e possivel
deterioragédo neurologica?.

O tratamento da doenga metastatica inclui,
comoemtodososcasosoncoldgicos,umaabordagem
interdisciplinar e inclui cirurgia (descompressao,
estabilizacdo/fusdo com ou sem vertebrectomia
e bidpsia),
cifoplastia, radioterapia e quimioterapia, assim como

biépsia por agulha, vertebroplastia,

analgesia adequada.

A radioterapia é eficaz no tratamento da dor
e na melhora da funcdo neurolégica e tem papel
importantissimo no tratamento das metastases da
coluna vertebral, mas caso haja instabilidade da
coluna nao trard uma melhora satisfatéria da dor. A
Tabela 4 mostra exemplos de tumores sensiveis e
resistentes a radiacao?.
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Altamente

. . Radioresistentes
radiosensiveis

Radiosensiveis

Linfoma Mama Renal

Mieloma multiplo Prostata Tireoide
Seminoma Ovario Hepatocelular
Cancer de pulméo Tumores Cancer de pulméo

de pequenas
células

de ndo-pequenas

neuroendocrinos X
células

Melanoma

Sarcoma

Tabela 4: Exemplos de tumores radiossensiveis e
radioresistentes.

Fonte: Adaptado de Kelft, 201622,

Os corticosteroides sao também eficazes no
tratamento da dor neoplasica.

Tratamento

A constante evolucdo das modalidades
terapéuticas tanto cirrgicas como nao-cirurgicas nos
traz um maior leque de possibilidades para abordar
diferentes tipos de patologias intrarraquianas. O
tratamento de um tumor intrarraquiano deve ser
feito sempre de maneira orientada a cada caso
especifico, haja visto que, para a maioria das
patologias, ndo existe um consenso quanto a melhor
conduta

terapéutica, especialmente nos casos

assintomaticos.

Tendo em vista a complexidade anatomica
e fisiologica do SNC, um conhecimento profundo
da anatomia vertebral/medular/vascular e da
localizagdo dos tratos na medula espinhal s&o
mandatérios para uma cirurgia bem sucedida. Deste
modo, recomenda-se que cirurgias complexas sejam
realizadas apenas em centros com experiéncia

nestes casos.

Quando o de tumor

intrarraquiano for feito, os seguintes aspectos devem

diagnéstico um

ser estudados:

+ localizagdo: quanto aos diferentes com-
partimentos intrarraquianos extradural, in-
tradural, intramedular);

+ em relagcdo ao segmento/nivel espinhal:

ventral/lateral/dorsal/central a medula es-
pinhal ou dura-mater:

+ etiologias mais provaveis;
+ expectativas do paciente;
+ qual a urgéncia do caso;

* ressecgao cirurgica completa x parcial
X bibpsia;

+ objetivo da cirurgia (histopatologia, re-
mocédo do efeito de massa ou estabili-
zagéo); e

+ 0 tamanho/complexidade da cirurgia
proposta.

Independente de qual seja o caso, uma
abordagem interdisciplinar (incluindo Neurocirurgia,
Neurologia,

Neurorradiologia, Neuro-oncologia,

Radioterapia, Fisioterapia) é mandatéria para
oferecer o melhor tratamento para cada caso

especifico.

Os riscos inerentes a uma cirurgia para
resseccdo de um tumor intrarraquiano diminuiram
consideravelmente nas Uultimas décadas devido
de
neuromonitorizacdo e a detecgcao dos tumores

a evolucdo das técnicas microcirurgicas,

em estagios mais precoces. Mesmo assim, a
necessidade de manipulagdo direta ou indireta da
medula espinhal e seus tratos ainda representa um
risco para o desenvolvimento de déficits neuroldgicos
novos ou piora daqueles ja existentes. Levando isto
em consideracdo, o Spine Oncology Study Group
recomenda follow-up clinico-radiografico para

tumores intramedulares assintomaticos/incidentais®®.

Por outro lado, a presenca de sinais e/

ou sintomas relacionados ao tumor sdo uma
indicagdo para tratamento cirdrgico. Ainda, tumores
assintomaticos que mostram um crescimento nos
exames de imagem de controle, edema perifocal,
sinais de mielopatia ou de siringomielia devem
ser avaliados de forma muito criteriosa quanto

a indicacdo para cirurgia ou continuidade do

tratamento conservador. Também, nestes casos,
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o tratamento deve ser baseado ndo somente em
uma avaliagao interdisciplinar como, também, apos
discussao detalhada com o paciente sobre os prés e
contras de cada op¢éo.

Acesso cirurgico

O acesso cirargico aos tumores intrarraquianos
se da principalmente por via posterior, para a qual o
decubito ventral é o mais utilizado. A posicdo semi-
sentada também pode ser usada para o acesso
dorsal & coluna cervical e seu uso é baseado,
principalmente, na experiéncia e preferéncia do
cirurgidao, ciente da possibilidade de embolia
gasosa, sendo necessario cateter de infusdo no
atrio direito para aspirar, emergencialmente, o ar
do ventriculo direito. Outros acessos como cervical
anterior, toracico, abdominal e retroperitoneal sao
mais invasivos e menos utilizados. Porém, tumores
localizados ventralmente a medula espinhal (ou seja,
ao ligamento denteado) ou ventralmente a dura-
mater podem ser melhor abordados por via anterior,
especialmente no caso de tumores calcificados.
Ainda, uma via que ndo a posterior pode ser
escolhida em determinados casos onde a ressec¢ao
de uma ou mais vértebras (espondilectomia), com
subsequente fusdo e estabilizac¢do, for desejada.

O acesso posterior pode dar-se por diferentes
técnicas, como porviainterlaminar, hemilaminectomia
parcial ou total, laminectomia, laminoplastia. Sempre
que possivel, deve-se atentar para a preservagao
da estabilidade da coluna vertebral através da
preservacdo das articulagdes facetarias e dos
ligamentos interespinhais e supraespinhais. Na
nossa experiéncia, um acesso posterior unilateral é,
na maioria dos casos, suficiente para uma exposi¢ao
além da linha média até o forame intervertebral com
preservacdo nao sO dos ligamentos posteriores
como, também, da musculatura dorsal contralateral.
Porém, uma extensdo do acesso cirurgico tanto a
nivel de incisdo musculocutanea quanto a nivel de
resseccao 0ssea uni/bilateral pode ser necessaria.

O controle radiolégico do nivel vertebral a
ser operado ocorre sempre em, no minimo, dois

estagios: no planejamento da incisdo da pele (pré-
operatoriamente) e apds a exposicdo das laminas
vertebrais (intraoperatoriamente).

Uma vez feita a exposicdo da dura-mater,
deve-se fazer uma hemostasia cuidadosa. O uso
de cotonoide com agentes hemostaticos (como
Floseal®) lateralmente a dura-mater é Util durante a
parte intradural da cirurgia. A incisdo da dura-mater
deve ocorrer somente apds o controle hemostatico
epidural e deve ser feita com a preservacdo da
aracnoide. Suturas de retencao irdo manter as bordas
durais afastadas. Somente entdo ocorrera a inciséo
da aracnoide e dos seus septos com a exposicdo da
medula espinhal e das raizes nervosas.

Ap6s a ressecgcao tumoral e hemostasia
meticulosa, a dura-mater deve ser suturada de modo
impermedvel e, se necessario, com uso adicional de
agentes tais como cola de fibrina, selantes, musculo/
gordura. Aimpermeabilidade pode ser verificada com
0 uso da manobra de Valsalva pelo anestesiologista.
Nés recomendamos repouso de 3 dias em deculbito
dorsal a fim de evitar fistula liquérica. Drenos
cirargicos devem ser utilizados sem succgéo/vacuo,
a ndo ser que a cirurgia tenha sido efetuada para
remog¢ao de tumor extradural e sem violagdo da
dura-méter.

Neuromonitorizacao

Como as cirurgias para tumores

intrarraquianos colocam a medula espinhal
sob risco de lesdo devido a sua mobilizagdo e
disseccdo, a neuromonitorizagdo intraoperatéria
com potenciais evocados € mandatéria. O objetivo
da neuromonitorizagdo € o0 reconhecimento de
anormalidades motoras e sensoriais em um
estagio precoce e ainda reversivel. Atualmente, os
parametros mais utilizados séo: o potencial evocado
somatossensitivo (PESS, ou SEP — somatosensory
evoked potential); o potencial evocado motor (MEP,
motor evoked potential) e ondas D (D-waves), para
vias motoras através dos membros e do espaco

epidural, respectivamente; e o mapeamento das

colunas dorsais com microestimulacdo para a
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determinacdo de 4é&reas especificas como, por
exemplo, o sulco mediano posterior para guiar uma

mielotomia mediana*°.

Caso haja uma deterioragdo dos parametros,
0 cirurgido deve ter conhecimento sobre as possiveis
causas para tal e como reverté-las. Algumas acoes
que podem reverter a piora dos parametros de
neuromonitorizacao e, assim, melhorar os resultados
funcionais sao?”4041;

+ excluir problemas técnicos (por exemplo,
deslocamento de eletrodo);

+ pausar o procedimento cirdrgico por até
30 min com a remogédo de qualquer ma-
terial que possa exercer pressao sobre a
medula (agentes hemostéaticos como celu-
lose oxidada, cotonoide e suturas);

« otimizar a perfusao tecidual através do au-
mento da pressao arterial média; e

+ irrigacdo da medula espinhal com soro fi-
siolégico morno ou papaverina.

Para o acesso cervical posterior, deve-se
iniciar a neuromonitorizag&o com o paciente aindaem
decubito dorsal, ou seja, antes de vira-lo em decubito
ventral. Nestes casos, quando o paciente é posto
em decubito ventral com a cabega em um fixador
craniano tipo Mayfield, a medula espinhal pode ser
colocada em risco devido a um mal posicionamento
do paciente com hiperextenséo cervical. Uma queda
de potencial na neuromonitorizacdo, comparada
com o estudo em inicial em decubito dorsal (posi¢ao
fisioldgica e supina), indica a necessidade de ajuste/
correcéo da posi¢ao do paciente na mesa de cirurgia.

Corticosteroides

Nao ha consenso na literatura quanto ao
uso de corticosteroides no perioperatério dos
pacientes com tumor intrarraquiano e nem quanto
a dosagem ideal. No nosso departamento, todo
paciente com tumor intradural (exceto na presenca
de contraindicagéo clara) ou epidural (dependendo
do grau de compressdo da medula) recebe

dexametasona perioperatoria. Dependendo do grau

de compressdo ou edema medular, indicamos um
bolus de 20 a 40 mg seguido de uma dosagem de 8
mg trés vezes ao dia, a qual é reduzida gradualmente
até sua suspensao completa.

CONCLUSAO

Tumores intrarraquianos correspondem a uma
pequena fragdo dos tumores que envolvem o SNC e
a dor € o sintoma mais comum. Um reconhecimento
precoce, em estagios iniciais da doenca, é
possivel devido a maior disponibilidade de exames
radiologicos possibilitando, indiretamente, melhores
resultados cirurgicos, uma vez que a presenca de
déficits neuroldgicos é um dos principais preditores
de resultado. Cirurgia € o tratamento de escolha
para a maioria dos tumores sintomaticos. Nao ha
recomendagdo clara para tratamento de tumores
assintoméaticos e a decisdo sobre terapia invasiva
ou exames de controle deve ser direcionada para
cada caso especifico apés discusséao interdisciplinar
e com o paciente. O acesso cirargico para
tumores intrarraquianos deve ser feito levando em
consideracdo a estabilidade da coluna vertebral e
um conhecimento anatémico e funcional profundo
tanto vertebral como medular e é essencial para
resultados satisfatérios, de modo que o tratamento
destes tumores deve ocorrer somente em centros

especializados.
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