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Resumo- O presente artigo aborda tumor epidermoide como complicacdo rara associado a
mielomeningocele, bem como a necessidade de conhecimento da fisiopatologia da doenga, e sua
incidéncia em pacientes pediatricos. O objetivo do estudo é relatar um caso de mielomeningocele
submetido a tratamento cirdrgico ao nascimento e evoluindo apés 2 anos com tumor epiderméide no
sitio do disrafismo, esclarecendo a frequéncia de acontecimento e a importancia de realizacdo de
diagnostico precoce e preciso para melhor intervencdo, além de enfatizar os mecanismos
fisiopatolégicos e conduta. Realizou-se um estudo retrospectivo analitico de paciente admitido no
setor de emergéncia de um Hospital da Zona da Mata Mineira. E colocado em voga a falta de dados
literarios sobre o tema e a importancia de intervencao precoce, para melhor prognéstico da doenca e
prevencao de potenciais complicacdes.

Palavras-chave: Cisto Epidermoide; Mielomeningocele; M4 Formacgéo; Tumores Congénitos; Tubo

neural.
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1 INTRODUCAO
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A mielomeningocele representa uma das formas mais graves de disrafimos da coluna
vertebral. Trata-se de uma condicdo congénita decorrente de ma formacdo embrionaria da coluna:
medula espinhal, raizes e meninges, de forma que ha comunicacdo dessas com meio exterior
decorrente de um defeito 6sseo na coluna, principalmente a lombar. Nascem anualmente cerca de
500.000 criangas no mundo com defeitos no tubo neutral, sendo a segunda principal causa de
defeitos congénitos, perdendo apenas para as cardiopatias (LONGONI;PORCEL;GERBAUDO, 2012).

Os dados estatisticos de incidéncia de espinha bifida no Brasil sdo escassos, dados mais
atuais demonstram a prevaléncia de 0,83/1000 a 1,87/1000 nascimentos. Os defeitos do tubo neural
sdo importantes na morbimortalidade infantil, possuindo um carater de cronicidade com riscos de
complicacBes que predispbem a tratamento continuo e frequentes internacdes (GAIVA; CORREIA;
SANTO, 2011).

Os tumores epidermdides sdo um grupo de neoplasias congénita rara no sistema nervoso
central, de forma que os intracranianos ocorrem mais frequentemente que os intrarraquidianos. Os
tumores epidermoides intrarraquidianos normalmente séo intradurais e extramedulares, sendo raros
0s casos de intramedulares (FILHO; DUARTE, 1971).

Os cistos epidermdides podem ser decorrentes de malformagdes congénitas como a
mielomeningocele. A maioria desses tumores se encontra na cavidade craniana, e alguns
comprimindo a medula ou cauda equina. Sdo raros 0s que acometem diretamente a medula espinhal,
de forma que sdo escassos 0s dados sobre a temética na literatura. Esse tipo de lesdo tem
crescimento lento e tornam-se evidentes durante a terceira década de vida ou mais precocemente
decorrente de procedimentos de puncdo lombar entre 5,1 a 6,9 anos. Esse tumor pode estar
associado em raros casos com a mielomeningocele. (JUNIOR et al., 2003).

Esse estudo objetiva relatar um caso de tumor epidermoide associado a mielomeningocele,
uma vez que é escassa literatura sobre a tematica mostrando-se a necessidade de maiores estudos
para conhecimento da fisiopatologia e a importéncia do diagnostico precoce em tal patologia.

2 METODOLOGIA

Trata-se de um relato de caso com revisdo literaria de publicagbes que acrescentam
correlacdes tedricas e atualizacdes sobre mielomeningolcele e suas complicagfes, em prontudrio de
paciente neuropediatrico. Apresenta-se fundamentacdo metodoldgica retrospectiva e analitica de um
estudo observacional, descritivo e retrospectivo. O presente artigo apresenta natureza basica de
abordagem qualitativa sobre Tumor epidermoide como complicacdo rara de mielomeningocele. O
referencial tedrico foi retirado das seguintes bases: Google Académico, Scielo, PubMed e Portal de
periédicos da Capes. no periodo de 1950 a 2012, sendo na lingua inglesa e portuguesa. Foram
selecionados 20 artigos e apos leitura dos resumos foram excluidos os que néo tinham direta relacéo
com o tema.

3 RESULTADOS E DISCUSSAO

Discutimos o caso de uma crianca, portadora de disrafismo espinhal, sendo submetida-a a
tratamento cirdrgico para corre¢cdo de mielomeningocele lombar no segundo dia de nascimento ,
procedimento este sem intercorréncias. Mantida sob observacéo, foi constatado evolucdo do
perimetro encefalico, tendo tomografia do cranio confirmando quadro de hidrocefalia, sendo indicado
e realizado derivagéo ventriculo-peritoneal , ato sem complica¢des .Apds a alta hospitalar foi proposto
inclusdo em programa de neuroestimulacdo precoce com abordagem multidisciplinar. Durante a
evolucao clinica, constatou-se significativa progressao motora, sendo tal proposta mantida conforme
avaliacdo individualizada de forma temporal. No entanto, aos 2 anos de vida, observou-se que a
crianga apresentava resisténcia com a realizagdo dos trabalhos de fisioterapia, predominantemente
ao estender os membros inferiores, condicdo esta que notadamente revelava facies de dor , bem
como sinais clinicos de neurdnio motor superior . Diante de tal, com a suspeita clinica de medula
ancorada , foi indicado propedéutica por imagem de ressonancia magnética do encéfalo ( RNM ) e da
coluna tor4cica e lombar . As imagens revelaram mé& formacdo do encéfalo com agenesia do corpo
caloso , bem como Sindrome de Arnold Chiari tipo Il, siringomielia e formacao tumoral junto a porgéo
posterior do saco dural lombar , sitio da mielomeningocele. Com base nos dados clinicos e de
imagem , e apds discussédo do caso , foi indicado abordagem cirlrgica para ressec¢éo da lesédo bem
como liberagéo das estruturas nervosas ancoradas . Optou-se por abordagem direita, tendo acesso
conforme a cirurgia prévia , e realizado laminectomia L3 e exposi¢do dural . Durante a durotomia foi
identificada e dissecada volumosa lesdo expansiva, com aspecto perolaceo, acometendo o
compartimento dural e acarretando fixacdo e compressdo das estruturas neurais (FIGURA 01 e
FIGURA 02).
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FIGURA 01: Leséo expansiva perolacea no compartimento dural.

Fonte: Imagens cedidas pelo servi¢o de neurocirurgia do Hospital da cidade da Zona da Mata Mineira.

FIGURA 02: Lesdo expansiva perolacea em compartimento dural.

Fonte: Imagens cedidas pelo servigo de neurocirurgia do Hospital da cidade da Zona da Mata Mineira.

Por técnica microcirargica, foi realizado resseccdo completa da lesdo bem como a liberacdo
neural , com adequada durorrafia e reconstru¢céo de planos , sem evidéncia de fistula liquérica, sendo
peca de lesdo encaminhada para estudo histopatoldgico . Os resultados positivos foram observados
no primeiro dia de pds-operatério, onde a paciente apresentava melhora do quadro algico radicular,
permitindo extensdo dos membros inferiores sem resisténcia de defesa . Logo que estabelecido
estabilizac@o pos-operatoria, a crianga recebeu alta hospitalar e os controles ambulatoriais indicam
expectativas em resultados favoraveis e de impacto positivo na qualidade de vida da paciente

A mielomeningocele é uma malformagdo embrionaria do sistema nervoso central que
acomete o feto nas quatro primeiras semanas de gestacéo consequente do ndo fechamento neural,
decorrente de uma abertura vertebral, miofascial, cutanea e dural, com consequente exposi¢do da
medula espinhal. As falhas no fechamento do tubo neural podem ocorrer na porcao cranial resultando
em anencefalia e encefalocele ou na porcdo caudal, culminando em espinha bifida (fechada ou
aberta). A espinha bifida aberta denomina-se mielomeningocele, onde ocorre exposi¢cao do tecido
nervoso (BIZZl; MACHADO, 2012).

A etiologia da mielomeningocele é considerada multifatorial, estando associada a baixas
condicbes socioecondmicas e fatores genéticos. A fisiopatologia da doenca esta diretamente
relacionada ao metabolismo do folato, o qual regula as vias bioldgicas de crescimento e diferenciagao
celular no fechamento do tubo neural. Fatores como: exposicdo materna a hipertemia, hiperglicemia,
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diabetes, e estresse oxidativo, sdo importantes fatores envolvidos na génese da patologia. Ficando
evidente a necessidade de uso de acido félico e pré-natal durante a gravidez como forma de
prevencao ( BlIZZl; MACHADO, 2012). Segundo Spers (2011), os locais mais acometidos pela
mielomeningocele sao: regido toraco-lombar ( 85%), coluna toracica (10 %) e regido cervical (5%).

A associacdo de mielomeningocele e tumores epidermoides sdo comuns, mesmo sendo um
acometimento raro (FILHO; DUARTE, 1981). Os tumores epidermoides intrarraquidianos sdo comuns
na regido media da coluna toracica ou lombar. S&o originados da migragdo anormal de células
epiteliais na embriogenese. Na formagédo do tubo neural, células epidérmicas surgem na divisdo do
neuroectoderma do ectoderma, que forma a pele, esse acontecimento proporciona posteriormente a
formacao de tumores dermoides e epidermoides (JUNIOR et al., 2003).

Os tumores congénitos séo classificados de acordo com a origem embrionaria, sendo estes
nomeados em epidermoides, dermoides, teratoides e teratomas. Os tumores epidemoides séo
formados por tecido epiteliais sem estruturas da derme como (cabelos, glandulas, epiderme). (FILHO;
DUARTE, 1981).

A terminologia a ser utilizada para esse grupo de patologias €& controvérsia. Alguns
descrevem como tumores perolados devido sua aparéncia externa, ou como colesteatomas, por
conter colesterol. A maioria dos patologiastas os dividem em cistos epidermoides, compostos
exclusivamente por células epidérmicas e cistos dermoides que contem também estruturas
dermoides (CARVALHO et al., 2001).

Os tumores epidermoides tem aparéncia esbranquicada, macio, brilhante, capsulados,
parcialmente calcificados, em que o estudo histol6gico evidencia epitélio escamoso e camada externa
de colageno, sendo o mais caracteristico o da camada granular, que demonstra linhas de células
grandes e granulares que corresponde a derme; contendo escamas brancas e cristais de colesterol.
Pode conter um trato fistuloso em comunica¢ao com a superficie cutdnea. ( DUQUE, 1994).

Os tumores epidermoides intramedulares podem ser decorrentes também, da implantacao de
células epidérmicas no canal raquidiano. Tal pode ser congénito ou iatrogénico causado por ato
cirargico ou por pun¢des lombares, raquianestesias e tratamento intratecal (ROUTABOUL; MONGES,
2000).

Na maioria dos casos 0s sintomas iniciam entre 20 e 40 anos, caracterizando como processo
expansivo de evolugéo lenta e insidiosa, sendo mais frequente no sexo masculino. Os sintomas s&o
relacionados com o local de acometimento da medula pelo tumor. Em raros casos podem estar
associados a hipertricose, angiomas cutaneos, espinha bifida e seringomelia ( BLACK; GERMAN,
1950). O diagnostico pode ser feito por Mielografia, Tomografia Computadorizada, e Ressonancia
Magnética que demonstra maior superioridade de acuracia ( DUQUE, 1994).

As anomalias associadas a patologia sdo: hidrocefalia, malformacdo de Chiari tipo II,
hipertensdo intracraniana, aplasia de nlcleos de nervos cranianos, heterotopias, polimicrogiria,
disgenesia ou agenesia de corpo caloso e cerebelar, siringomelia, distematomelila, defeitos de
mielinizacdo. Além disso, as méas formacdes sistémicas comprometem: o trato gastrointestinal,
pulmdes e sistema cardiovascular (BlZZl; MACHADO, 2012).

O tratamento é predominantemente cirdrgico com laminectomia nos casos associados a
tumor epidermoide (FILHO; DUARTE, 1971). Os déficits neurolégicos congénitos associados a
mielomeningocele sdo irreversiveis, a intervencao cirdrgica visa a preservacdo nervosa ainda viavel
com reconstituicdo anatdmica. Tais iniciativas quando introduzidas de forma precoce minimizam e
previnem futuros riscos como infec¢bes (BIZZI; MACHADO, 2012).

4 CONCLUSAO

O tumor epidermoide associado a mielomeningocele € uma apresentagdo incomum. O
conhecimento de sua fisiopatologia e o tratamento precoce e multidisciplinar serd um fator importante
no prognéstico dos pacientes. O pré-natal e suplementacdo com acido-folico sdo autores
determinantes na prevencao da doenca. A realizacdo de propedéutica adequada, e a indicacéo de
tratamento cirlrgico, sdo essenciais para reducdo de morbimortalidade. A escassa literatura sobre a
temética torna necesséria uma maior necessidade de estudo sobre o caso, a fim de proporcionar
maior conhecimento aos profissionais de salde das mais diversas esferas, tornando-os aptos para
reconhecimento da doenca bem como de suas potencias complicagdes.
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