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Resumo-Os tumores de fossa posterior em adultos sé@o classificados conforme sua apresentacéo
histopatolégica sendo o meduloblastomas uma lesdo expansiva dessa localizacdo pouco relatada
devido sua apresentacdo rara. Por tratar-se de uma neoplasia maligna com apresentagéo
predominantemente em pacientes pediatricos, proporcionando dificuldades no diagnéstico e
consequentemente nas terapias especificas. O objetivo do trabalho é relatar o caso de um paciente
adulto portador de meduloblastoma em fossa posterior, bem como as dificuldades encontradas para
obter um diagnéstico definitivo. Através da epidemiologia e da clinica apresentada pela patologia, o
artigo descreve sobre o0s principais sinais e sintomas apresentados e sobre as caracteristicas do
tumor nos exames de Ressonancia Magnética (RM), considerada o melhor exame de imagem para
fossa posterior, além de detalhar sobre as intervencdes cirargicas e radioterdpicas que sao
essenciais para um melhor progndstico.

Palavras-chave: Tumor de fossa posterior; Meduloblastoma; Diagnostico; Neurologia; Neoplasias.
Area do Conhecimento: Ciéncias da Saude
1 INTRODUCAO

O tumor cerebral é uma das doencas mais devastadoras do corpo humano, sendo

considerado a segunda causa de morte relacionada as doencas neurolégicas, sendo superado
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apenas pelos acidentes vasculares cerebrais (AVC). Segundo a Organizacdo Mundial da Saude
(OMS), a classificacdo de tumores cerebrais é feita através de grau | até o grau IV, a partir de
analises histoldgicas e padréao arquitetural, logo, essa classificacdo possibilita uma percepcédo maior
dos prognésticos e da mortalidade de cada caso, em geral, sendo o grau | de maior sobrevida e o
grau IV tendo uma maior probabilidade de morte. (CONTRERAS,2017).

Nos (ltimos anos, observou-se através das melhorias nas técnicas de imagem como a
tomografia computadorizada, ressonancia magnética e entre outros, que a taxa de incidéncia de
tumores no sistema nervoso central (SNC) tem aumentado sobre as faixas etarias mais avancadas,
ou seja, em jovens e adultos (MENDES et al., 2014). No Brasil, de acordo com o INCA (Instituto
Nacional do Céncer), 4% das mortes estao relacionadas as neopalsias no tecido cerebral.

Nesse contexto, os tumores cerebrais que ocorrem na fossa posterior sdo considerados
lesBes criticas pela localizacéo e, na maioria dos casos, estarem envolvidos com o tronco encefalico
e a presenca de hérnias de tonsila. A apresentacdo clinica irA depender da localizacdo, da
agressividade, dos aspectos comportamentais celulares e da taxa de crescimento do tumor, tendo
como principais queixas, a cefaléia, ataxia, nauseas e vomitos frequentes, associados principalmente
a hidrocefalia e ao aumento da pressdo intracraniana. No entanto, o aumento da pressédo
intracraniana pode ocasionar a rigidez de nuca, paralisia dos pares de nervos cranianos e distlrbios
visuais, como o papiledema. (AQUILINA,2013).

Por média de 85% dos tumores do SNC estdo na cavidade craniana e cerca de 15% estéo
presentes no canal espinhal, portanto, em criancas hi a predominancia de 70% de tumores na fossa
posterior e em adultos nos hemisférios cerebrais. Nesse contexto, os tumores de fossa posterior
podem ocorrer em qualquer idade, mas ha uma maior incidéncia na infancia com predominio do sexo
masculino (UNICAMP, 2011).

O meduloblastoma é uma neoplasia maligna do SNC que é encontrada em pacientes
pediatricos, representando cerca de 20% a 25% dos tumores, destes 30% a 40% séao classificados
como tumor de fossa posterior. Embora muito comum na infancia, o meduloblastoma é relatado com
uma frequéncia de 15% a 30% por pacientes com idade superior a 15 anos (FRANCO et al., 1999).
Segundo Russel e Rubinstein (1989), em adultos, o meduloblastoma reflete 1% dos tumores
cerebrais e apenas cerca de 6% desses séo classificados como tumores presentes na fossa posterior
em adultos (RUSSEL; RUBINTEIN, 1989).

Contudo, a investigacdo mais precoce dos sintomas, juntamente com a avaliacdo clinica
precisa permitem um diagnéstico que induza a uma decisdo terapéutica para os pacientes com o
intuito de aumentar as taxas de sobrevida. Os desafios em diagnosticar os meduloblastomas na fossa
posterior estao relacionados a dificil identificagdo, por se tratar de uma doenca que € caracteristica da
area pediatrica, necessitando de conhecimentos especificos e prévios sobre a patologia (RAY et al.,
2004). Sendo assim, o artigo objetiva-se em relatar o caso um meduloblastoma cerebral na fossa
posterior em adulto, visando a clinica, a fisiopatologia e os tratamentos indicados para a patologia,
além de dissertar sobre as dificuldades de obter um diagnéstico etiol6gico de um tumor de fossa
posterior em adultos.

2 METODOLOGIA

Esse trabalho tem por metodologia um relato de caso juntamente com uma revisdo
bibliografica, através de estudos de documentos encontrados no Google Académico, portal de
periédicos da Capes, PubMed e Scielo. E um estudo retrospectivo analitico de um paciente do
Servico de Neurocirurgia do Hospital César Leite, sob coordenagcdo do médico orientador, sendo o
relato parte do arquivo de casos do orientador da pesquisa e também, do médico assistente.

Discutimos o caso de um paciente do sexo masculino, 36 anos, com queixas de cefaleia e
desequilibrio iniciado ha 12 meses e piora dos sintomas nos ultimos dias. Informa que durante os
meses que antecederam a avaliacdo neurocirdrgica foi diagnosticado como quadro de labirintopatia
bem como orientado tratamento medicamentoso para tal, no entanto sem resposta clinica. Com a
progressédo da patologia, o paciente desenvolveu quadro de Sindrome de hipertensao intracraniana,
condicdo esta que proporcionou encaminhamento para servigo especializado em neurocirurgia. Logo
que avaliado pelo neurocirurgido foi constatado quadro de sonoléncia, cefaléia e vomitos, bem como
papiledema, sendo solicitado tomografia do crénio de urgéncia que revelou lesdo expansiva
intracraniana acometendo a fossa posterior em regido de vérmis e hemisfério cerebelar a esquerda
associado a hidrocefalia obstrutiva, razdo esta que acarretou a realizagdo de derivacdo ventriculo-
peritoneal de urgéncia. Logo apos a cirurgia emergencial, foi realizado estudo por RNM do encéfalo
onde notou-se lesédo com captagdo de gadolinio e com hipersinal em T2. Diante do contexto atual foi
indicado craniotomia subocciptal com ressec¢do macroscopica total da lesdo, sendo tal ato sem
intercorréncias. O estudo histopatolégico revelou tratar-se de meningioma, razao pela qual foi
indicado acompanhamento periddico e monitorizacdo por métodos de imagem.
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Figura 1: Imagem de tomografia computadorizada do cranio com estudo de angio-tomografia
revelando a lesao de fossa posterior e suas correlacdes vasculares.

=

Fonte: Imagem cedida pelo Servigo de Neurocirurgia do Hospital César Leite.

Figura 2: Tomografia Computadorizada do cranio revelando lesdo na fossa posterior.

Fonte: Imagem cedida pelo Servico de Neurocirurgia do Hospital César Leite.

Surpreendentemente, 6 meses apds a cirurgia, o paciente retorna ao servico de referéncia
com recidiva da sintomatologia e os exames de imagem indicaram recidiva tumoral, sendo
novamente indicado intervencdo cirdrgica e estudo celular. Durante o acompanhamento pés-
operatério, novamente foi diagnosticado recidiva tumoral. Diante dessa condicdo de evolu¢cdo nao
compativel com os meningiomas, foi solicitado por parte da equipe de neurocirurgia a revisdo das
laminas em laboratério independente. As andlises revelaram tratar-se de lesdo compativel com
meduloblastoma. Frente a nova condi¢do, optou-se por nova abordagem cirirgica com resseccao
ampla, bem como monitorizagdo de metastases peritoneais pelo shunt, e posterior encaminhamento
para servico de referéncia em oncologia e radioterapia sendo tal medida realizada.

3 RESULTADOS E DISCUSSAO

A fossa craniana posterior é considerada um espaco profundo do crénio, que contém o tronco
encefalico e o cerebelo, este Ultimo é responséavel por contribuir com a mobilidade dos musculos,
equilibrio e coordenacdo. Apresenta inferiormente o forame magno que comunica com o canal
vertebral e seu contelido, e sulcos profundos dos seios transversais e seios sigmoides que fazem
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parte do sistema de drenagem do sangue. E um compartimento que possui o assoalho formado pelos
ossos esfenoide, temporal e occipital, e 0 seu teto pela tenda do cerebelo (MOORE, 2014).

De acordo com a anatomia do cranio humano, o surgimento de uma lesdo ou de um tumor
no parénquima ocasiona expansdes que se comunicam com possiveis aberturas causando as
hérnias, como a hérnia tonsilar, comum em casos de tumores em fossa posterior. Os pares de nervos
cranianos que apresentam parte do seu curso intracraniano na fossa posterior podem ser lesados em
casos de expansdo, como também, envolver o acometimento do tronco e dos consequentes nucleos
dos pares cranianos presentes. Ademais, a expansdo do parénquima cerebral na fossa posterior
pode levar a compressdo do sistema arterial vertebro-basilar, levando a isquemias no tecido ou o
blogueio do fluxo do liquido cefalorraquidiano (MACHADO,2006).

As causas especificas para tumores da fossa posterior sdo pouco descobertas, portanto, ja é
estudado fatores que podem ajudar a causar uma formacao neoplasica, como os fatores genéticos
que envolvem a disfuncdo de alguns genes supressores de tumor (gene p53) e ativacdo de alguns
oncogénes que dariam inicio ao desenvolvimento de células tumorais, como exemplo, os casos de
neurofibromatose e esclerose tuberosa. Além desses, tem os fatores ambientais que s&o importantes
para o agravo de neoplasias no corpo humano, como as irradiacdes e toxinas (AL-SHATOURY,
2002). Supbe-se que o meduloblastoma se originam a partir de células embrionérias indiferenciadas
classificadas como neuroepiteliais, normalmente, existente na camada granular em desenvolvimento
no coértex do cerebelo, denominada de camada granular fetal de Obersteiner (FRANCO et al., 1999).

A maior parte de tumores séo classificados como canceres cerebrais primarios, mas ha casos
de tumores que se dirigem para o cérebro e possuem a possibilidade de se tornarem secundarios por
se originarem em outras partes do corpo, como os tumores de pulmao, mama e pele (SANTOS et al.,
2001). O meduloblastoma é considerado uma neoplasia maligna com alta capacidade de promover
metéastases, sendo comum em adultos com cerca de 5% a 18% e destinagdo para 0S 0SSOS,
linfonodos e pulmd&es (FRANCO et al., 1999). Esse fato denominado metastase cerebral ocorrem nos
estagios mais avancadas de cénceres e sdo consideradas as complicagdes neuroldgicas mais
temidas, pelo fato de proporcionarem sintomatologias inespecificas e mortes precoces, além de
implicarem a desisténcia de muitos médicos por envolver um tratamento mais sistémico e abrangente
(SANTOS et al., 2001).

Os sinais e sintomas que sdo apresentados estdo relacionados aos efeitos do tumor,
dependendo da sua localizacdo exata na fossa posterior, além de causar edemas, a compressao de
estruturas préximas, e hidrocefalia obstrutiva (devido a obstrucdo dos forames e ventriculos)
induzindo uma dilatacdo das cavidades intracranianas. Por consequéncia, a hidrocefalia aumenta a
pressdo intracraniana e essa hipertensdo pode causar dores de cabeca, sonoléncia, nauseas e
vomitos, desequilibrios, ataxia, distdrbios hormonais e comportamentais, distdrbios no campo visual
por acometer a area da visdo no lobo occipital € em casos mais avancados podem apresentar
episddios de epilepsia (NETO, 2015). Na maioria dos casos relatados, a localizagdo do tumor
meduloblastoma em adultos se desenvolve nos hemisférios e, em criangas, € comum se localizar no
vérmis cerebelar. A clinica em adultos e criangas sdo semelhantes, sendo a cefaleia considerada o
sintoma presente em 28% a 100% dos casos, nduseas e vomitos em torno de 17% a 83%, e a rigidez
de nuca presente em 15% a 20% dos pacientes (FRANCO et al., 1999).

Afim de encontrar o diagnostico de um tumor na fossa posterior, este deve ser baseado na
historia clinica e patoldgica progressiva que o paciente apresenta e no exame fisico, juntamente com
os exames de neuroimagem. O diagnéstico deve exigir um conhecimento sobre a patologia e alto
grau de suspeita clinica, pois a sindrome apresentada inicialmente é pouco especifica e pode
apresentar a clinica de outras doencgas neuroldgicas, levando a pensar em diagndsticos diferenciais
(ALBRIGHT,1992). A dificuldade em diagnosticar um meduloblastoma em adultos deve-se pelo fato
de ser uma neoplasia incomum na faixa etaria, por isso apresenta uma incidéncia reduzida, variando
em torno de 0,5 por milhdo/ano, ou seja, sendo nove vezes menor do que a incidéncia em criancas.
Diante disso, a formac&o do meduloblastoma presentes em fossa posterior de adultos varia entre 20
e 39 anos (sendo mais frequente aos 25 anos), e 80% dos casos sdo descobertos proximos aos 40
anos de idade (FRANCO et al., 1999).

A tomografia computadorizada (TC) € considerada uma ideia primordial para ter-se uma
analise diagndstica, mas para os casos de tumor na fossa posterior a ressonancia magnética (RM) do
encéfalo € a mais solicitada por apresentar maior visualizacdo das lesdes neoplasicas e criar um
artefato de o0sso espesso circundante e poder possibilitar a histologia do tecido do tumor
(NETO,2015). A TC de cranio é utilizada visando a analise e 0 acompanhamento de pacientes pos-
operatérios. Ademais, a angiografia cerebral é essencial para avaliar o suprimento vascular que
norteia o tumor, porém a RM supera a angiografia sendo, atualmente, mais utilizada (AL-SHATOURY,
2002). O tumor meduloblastoma localiza predominantemente nos hemisférios estendendo as
meninges, apresentando um realce difuso e homogéneo, sendo hiperdenso em T2 nos exames de
RM, com sinal semelhante aos gliomas (FRANCO et al., 1999). Para auxiliar no diagnéstico, alguns
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procedimentos de remoc¢ao de um pedaco do tumor sdo essenciais, Como a craniotomia posterior e a
bidpsia estereotaxica (ALBRIGHT,1992).

Ainda néo foi definida uma terapia médica especifica para os tumores cerebrais de fossa
posterior em adultos, apesar de haver métodos administrados com corticosteroides antes da cirurgia
para diminuir o edema presente proximo. H& casos de pacientes serem submetidos a cirurgias de
emergéncia por apresentar sintomas agudos devido o acometimento do tronco encefélico ou o
surgimento de hérnias, contudo, a abordagem cirrgica comum para tumores de fossa posterior sdo a
linha média, paramediana ou retromastoidea (AL-SHATOURY,2002).

Grande parte dos tumores de fossa posterior sédo removidos cirurgicamente, mesmo quando
classificados benignos, pois o pouco espaco presente na fossa pode fazer com que o tumor se
expanda e comprima as estruturas vizinhas, exercendo pressao sobre estas a medida que cresce. A
cirurgia promove ao paciente uma taxa favoravel de sobrevivéncia a longo prazo (ALBRIGHT,1992).
Independente da idade, o tratamento cirlrgico decorre da resseccdo macroscoépica total do tumor, a
medida em que os danos neurol6gicos possam ser evitados, sendo alcancado sucesso em 75% dos
casos infantis e em grande parte dos adultos, tendo uma taxa de mortalidade em cirurgias proxima de
1% (FRANCO et al., 1999).

A radioterapia € utilizada no poés-operatério, dependendo do tamanho e da classificagdo
histolégica do tumor, além do uso de quimioterapicos para inibir o crescimento do tecido e bloquear a
divisdo celular e a vascularizagdo do tumor. As vacinas também s&o utilizadas, pois induzem o
sistema imunoldgico a criar mecanismos de destruicdo para as células tumorais (NETO,2017). A
radioterapia é considerada um tratamento complementar indispensavel, sendo a radioterapia externa
cranioespinhal essencial para pacientes com meduloblastomas (FRANCO et al., 1999). O
meduloblastoma é sensivel a radioterapia e por esses motivos, a ndo intervencdo da terapia
adequada pode promover prognosticos ruins. Nesse sentido, a radioterapia é capaz de alcangcar uma
sobrevida de 75% nesses casos (ROBBINS et al., 2010).

O progndstico também esta relacionado as dificuldades para encontrar o diagndstico de
meduloblastoma na fossa posterior, uma vez que as consequéncias dependem do tempo de detecc¢éo
do tumor, logo, o0 médico poderd iniciar um monitoramento sobre o paciente e escolher um tratamento
para evitar danos maiores (ALBRIGHT,1992). Em grande parte dos casos, o0 prognéstico ird depender
da idade, da localizagéo e do estagio em que o tumor j4 se encontra, podendo levar a sequelas de
acordo com a complexidade do local comprometido. Os tumores malignos geralmente apresentam
um progndstico pior do que os benignos, estes quando totalmente ressecados podem indicar maiores
chances de cura (BARROS,2017). O meduloblastoma é um tumor maligno que, de acordo com a
classificagdo da Organizagdo Mundial da Saude (OMS), corresponde ao grau IV, ou seja, apresenta
um prognaostico ruim e uma menor sobrevida (RAY et al., 2004).

Contudo a taxa de sobrevida tem aumentado com as melhorias nos avangos em técnicas
cirdrgicas, quimioterapias e radioterapias, que melhoraram os prognésticos de tumor de fossa
posterior, além de uma melhor compreensdo da patologia e um aumento do foco sobre pesquisas.
Nesse contexto, houve uma reducdo no impacto dos tratamentos e a elevacdo significativa da
qualidade de vida dos pacientes (AQUILINA,2013).

4 CONCLUSAO

Pelo fato do meduloblastoma na fossa posterior ser uma etiologia incomum em adultos, a
investigacao clinica e a deteccao de um diagndstico precoce sdo essenciais para o prognéstico do
paciente. Os diagnésticos diferenciais e as poucas pesquisas sobre meduloblastoma em adultos
podem proporcionar atraso na terapéutica cirdrgica e oncoldgica. Pode-se concluir que a vigilancia
sobre os sinais e sintomas é um fator importante relacionado diretamente com a sobrevida do
paciente.
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