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Adenoma gigante retroquiasmatico nido funcionante em paciente idoso —

“menos é mais”

Non-functioning giant retrochiasmatic adenoma in an elderly patient — “less is more”
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Paciente idoso.
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INTRODUCAO

causa mais comum de massas selares
Aa partir da 3° década sdo adenomas
hipofisdrios, correspondendo a mais de
10% das neoplasias intracranianas. Alguns deles
sdo silenciosos ou clinicamente nédo funcionantes e
podem surgir de qualquer célula da hipéfise anterior.
Néo secretam quantidade suficiente de horménios
para causar elevacd@o da concentracdo sérica ou séo
secrefores; mas, os produtos hormonais ndo resultam
nos sinais clinicos ou sintomas tipicos desse excesso
hormonal.’

Muitos adenomas hipofisarios causam sintomas
visuais devido & compressdo do aparelho épiico,
devendo o paciente ser submetido & descompresséo
cirdrgica no caso de adenoma néo funcionante. Embora
os fumores geralmente crescam e comprimam o quiasma
épfico, um grupo pequeno de adenomas hipofisarios
pode crescer em direcdo ao interior do terceiro
veniriculo sem causar compressdo das vias Spficas.
Estes séo os chamados tumores retroquiasmaticos.

O objefivo deste relato foi apresentar caso de
adenoma gigante retroquiasmdtico néo funcionante
e que ndo cursava com alteracées visuais em idoso,
sendo optado por resseccdo endonasal endoscépica
parcial e, no seguimento, controle da leséo.

RELATO DO CASO

Homem de 84 anos apresenfou-se com queixa
de cefaleia intensa unilateral em regido occipital. Foi
avaliado por meio de exames de imagem, os quais
revelaram a existéncia de volumoso tumor expansivo
na regid@o selar, com crescimento retroquiasmadtico.
Procedeu-se investigacdo hormonal e campimeiria
para investigar potenciais alteracées hormonais
e avaliar o campo visual, que resuliou normal.

Embora o volume tumoral pudesse estar causando
sinfomas de hiperfenséo intracraniana, optou-se
por seguimenio (“espera permitida”) em primeiro
momento, ndo tendo sido relacionada a cefaleia ao
tumor. Aproximadamente 10 dias apés esses sintomas,
ele desenvolveu vesiculas na mesma localizacdo da
cefaleia, sendo diagnosticado com neuropatia por
herpes zoster, desse modo, o fratamento consistiu
na adminisiracdo de ganciclovir e gabapenting, o
que aliviou os sinfomas notavelmente. A auséncia
de manifestacées clinicas relacionadas ao adenoma
possibilitou a realizacdo de operacdo elefiva
endoscépica endonasal, com resseccdo da porcéo
intrasselar do tumor para diagnéstico, bem como de
parte da porcdo suprasselar, evitando a necessidade
de tratamenios mais agressivos. O paciente evoluiu
bem apés o procedimento, tendo alta em 72 h. A
andlise histopatolégica subsequente confirmou tratar-
se de macroadenoma de hipéfise ndo funcionante.
Néo houve necessidade de terapias adjuvantes, e o
paciente permaneceu sob acompanhamento pelos
Gltimos 8 anos, sem evidéncias de alteracdes visuais
ou hormonais (Figura).

FIGURA — A) RM corte sagital em T1 com contraste evidenciando
volumoso tumor de sela tircica com extensdo
retroquiasmdtica dentro do Il ventriculo ; B) imagem
intraoperatéria endoscépica endonasal evidenciando
remocdo do componente intrasselar do tumor; C:I
RM corfe sagital em T1 com contraste evidenciando
resseccdo do componente selar do tumor com retalho
pediculado de mucosa nasoseptal
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DISCUSSAO

Apesar de apresentar tamanho pequeno, a hipéfise
é responsavel por realizar controle regulatério em
praficamente todos os sistemas do organismo. Isso fica
evidente quando se fala de seus tumores, sobretudo
os clinicamente funcionantes. Alguns adenomas
de hipéfise sdo capazes de produzir e secretar
horménios em niveis patolégicos, provocando algumas
sindromes cldssicas. Outros tumores, os adenomas
clinicamente ndo funcionantes, no entanto, ndo sdo
ativos endocrinologicamente, sendo seus sinfomas mais
associados ao efeito compressivo.

Anatomicamente, a adeno-hipdfise inclui a pars
distalis (lobo anterior), a pars intermedia (lobo
intermedidrio) e a pars tuberalis (extenséo triangular
superior do lobo anterior sobre a face anterior
da haste hipofisaria). Constitui cerca de 80% da
glandula, e é foco de sintese e liberacdo hormonal
meficulosa. E composta por 5 tipos celulares, distintos
funcional e estruturalmente: somatotrofos (produtores
de GH), lactotrofos (produtores de PRL), corticotrofos
(produtores de ACTH), tireotrofos (produtores de TSH)
e gonadotrofos (produtores de LH e FSH). Costumam
respeifar arranjo fopolégico caracteristico, com os
somatotrofos ocupando a porcdo anterior da asa
lateral glandular, os lactotrofos a face posterior dessa
asa lateral, e os corticotrofos, sua porcéo central.

Os adenomas hipofisdrios sdo graduados em
fipicos, atipicos e carcinomas hipofisdrios. As lesdes
tipicas apresentam indice mitético elevado, isto é Ki-67
superior a 3% e intensa impregnacéo nuclear de p53.
Quando hd metdstases, classifica-se como carcinoma
hipofisario. Lesdes que fogem a essas caracteristicas
séo classificadas como afipicas.?

Adefinicdodeadenomaclinicamentendofuncionante
é clinica, caracterizada pela auséncia de sinais e
sinfomas relacionados direfamente & hipersecrecéo
hormonal.  Representam  aproximadamente  35%
dos adenomas hipofisarios. Podem ser classificados
de acordo com suas caracteristicas esfruiurais e
imunoistoquimicas, sendo os 3 tipos mais comuns (85%
dos adenomas clinicamente ndo funcionantes): os
adenomas gonadotréficos, os adenomas null cell e os
oncocitomas. Enquanto os adenomas gonadotréficos
apresentam positividade & imunoistoquimica para
LH, FSH e suas subunidades, os oncocitomas e
adenomas null cell coram negativamente. Os outros
15% sd@o adenomas clinicamente nédo funcionantes
que sintefizam horménios e apresentam positividade
a imunoistoquimica, mas por ndo secretarem na
corrente sanguinea sdo considerados clinicamente néo
funcionantes também.2?

Os adenomas hipofisarios funcionantes, por ouiro
lado, produzem e secretam horménios na corrente
sanguinea e s@o classificados de acordo com o seu
respecfivo horménio ou sindrome clinica tipica. Eles
podem produzir prolactina  (prolactinomas), GH
(acromegalia), ACTH (doenca de Cushing), TSH
(hipertireoidismo  central) e raramente produzem
gonadotrofinas, como LH e FSH. Alguns adenomas

hipofisarios funcionantes podem produzir mais de
um horménio, sendo classificados como mistos. Os
adenomas mistos mais comumente secretam prolactina
e GH.

Geralmente, os pacientes portadores de adenomas
clinicamente né&o funcionantes sofrem com sinais e
sinftomas decorrentes do efeito de massa do tumor, isto
é, do efeifo compressivo, podendo também apresentar
sinfomas associados & diminuicdo da funcéo da hipdfise
(hipopituitarismo).?

Cerca de 10-40% dos pacientes com
macroadenomas apresentam cefaleia. A chamada
“apoplexia pitvitdria” consiste em cefaleia intensa
e subita, perda visual aguda e hipopituitarismo,
devido ao sangramento tumoral, que é emergéncia
neurocirirgica. Quando hd crescimento do tumor na
regido suprasselar, provoca-se comprometimento do
campo visual devido & compresséo do quiasma dptico.
O crescimento refroquiasmdtico do tumor geralmente
ndo causa sinfomas visuais. J& o parasselar, isto &, o
crescimento lateral, pode provocar compressées e
invasdes dos seios cavernosos, comprometendo em
alguns casos os IlI, IV e VI nervos cranianos.**

Os sinfomas mais comuns associados ao
hipopituitarismo incluem fraqueza, diminvicdo do
desejo sexual, disfuncéo erétil e problemas menstruais
(observados em metade dos casos). O sistema
reprodutivo é frequentemente afetado (77% dos casos),
seguido pelos sistemas adrenal e tireoidiano (afetando
28% e 22%, respectivamente). A producéo de horménio
de crescimento (GH) sé foi examinada recentemente e
enconirada comprometida em até 77% dos pacientes.

Muitas vezes os pacientes ndo apresentam sinfomas
evidentes, ou tém sinfomas leves que néo os levam a
procurarrecurso médico. Nessas situacdes, o diagnéstico
geralmente ocorre de forma incidental, durante exames
de imagem realizados para outras finalidades - séo os
chamados incidentalomas hipofisarios.

O diagnéstico de adenoma hipofisério néo
funcionante é porimagem e pela auséncia de evidéncia
de elevac@o da secrecdo de horménios hipofisarios,
podendo ser sinfomdfico ou ndo. O estudo por
imagem das lesées de hipéfise se d& por tomografia
computadorizada e por ressonancia nuclear magnética.
A tomografia multislice com aquisicdo dinamica
com contraste iodado é utilizada para o estudo do
parénquima pituitdrio e fem se mostrado satisfatéria na
maioria dos casos. Contudo, a ressondncia é superior,
uma vez que é capaz de demonstrar leses menores,
identifica a presenca de degeneracées hemorragicas
e é melhor para visualizar estruturas criticas, como o
quiasma éplico e vasos adjacentes.®*¢

Esses métodos de imagem fornecem diagnéstico
morfolégico dos tumores hipofisdrios, e, a partir do
diametro desses tumores, sdo separados em micro e
macroadenomas, com didmetro de até 1 cm e maior que
1 cm, respectivamente. Por se iratar de lesées benignas,
os adenomas apresentam limites bem definidos, tendo
padréo de impregnacéo fipico, com realce do tecido
hipofisério normal precedendo o do adenoma tanto na
tomografia, quanto na ressonéncia.
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A descricdo do contorno superior da gléandula,
amplitude da cisterna suprasselar e indicios de
compressdo e/ou deslocamento do quiasma éptico
devem ser sempre referidos. O tamanho da sela tircica
também deve ser descrito, uma vez que ela aumentada
significa que é lesdo de crescimento lento.

A tomografia de seios da face é solicitada sempre
que o caso for considerado cirirgico e tem por
objetivo estudar a anatomia da cavidade nasal, que
serd o corredor cirirgico.”® Denire os diagnésticos
diferenciais, o meningeoma do diafragma selar pode ser
praficamente idéntico ao macroadenoma, originando-
se na face inferior. Para diferenciar essas 2 lesges
distintas, deve-se buscar a localizacéo do diafragma
selar afravés do seu hipossinal em T2 acentuado e
sua relacéo com o tumor pode ser a melhor forma de
diferenciar estas lesées. Aneurisma de caréfida interna
de artéria hipofisaria superior pode crescer para o
inferior da sela fircica e ser confundido com adenoma
de hipdfise. Nestes casos os artefatos de fluxo fazem o
diagnéstico diferencial entre leséo tumoral e vascular,
como craniofaringiomas, cordomas, hamartomas e
cistos de Rathke néo costumam ser dificeis de diferenciar
do macroadenoma.

Quanto ao tumor retroquiasmatico, na maior parte
da populacdo o quiasma éptico encontra-se em
posicéo logo acima da sela tircica. Quando o quiasma
épfico tem nervos Spticos mais curfos deverd estar
sittado mais anterior em relacéo & sela tircica e, por
este motivo, tumores que t&m crescimento acima da tela
crescem em direcd@o ao terceiro ventriculo.

O fratamento cirdrgico tem por objefivos principais
a melhora da deficiéncia visual e de outros sintomas
neurolégicos, o tratamento do hipopituitarismo e a
remocéo do macroadenoma com o maximo de margens
livres possiveis para evitar recidivas.* Primeiramente,
deve-se avaliar se o paciente apresenta indicacéo
cirdrgica. Algumas indicacdes formais sdo: fumor que
causa reducdo do campo visual; que comprima quiasma
épfico na RM com ou sem alteracdes de campo visual;
que produza apoplexia hipofisdria com alteracéo
visual. Algumas outras situacées em que cirurgia pode
ser considerada séo: crescimento significativo do fumor;
perda de funcéo endécring; fumor préximo do quiasma;
e paciente com plano de gravidez.’> No planejamento
cirdrgico enira a questdo da escolha do melhor método
de acesso & regido selar. As possibilidades de acesso
vdo da craniofomia ao acesso transesfenoidal com
microscépio e/ou endoscépio, sendo a relacdo do
fumor com as estruturas criticas adjacentes o que
normalmente determina qual a via de acesso. Desse
modo, a anatomia do quiasma Sptico, se é pré ou pés-
quiasmdtico, a extensdo fumoral superior (compresséo
sobre o quiasma ou hipotalamo e terceiro ventriculo),
inferior (extensivel ao seio esfenoidal e clivus) e lateral
(comprometendo seio cavernoso, cardtida e pares
cranianos) devem estar bastante claros na investigacéo
porimagem.” Sinais de imagens que sejam sugestivas de
encarceramento da artéria carétida sdo relevantes, mas
ndo contraindicam operacéo. Sob visdo endoscépica,
raramente se confirma infiltracéo tumoral verdadeira

da parede arterial carotidea que impeca sua remocéo.
Quanto & consisténcia do tecido tumoral, quanio maior
for a porcentagem de tecido fibroso e, portanto, mais
firme a lesé@o for, maior a dificuldade de se fazer a
resseccdo cirdrgica.?

Na decisdo terapéutica do adenoma hipofisario
é importante considerar se o fumor é clinicamente
funcionante ou néo, se é micro ou macroadenoma ou
ainda macroadenoma gigante. Adenomas secretores
de TSH que causam hipertireoidismo central apresentam
indicacéo cirdrgica formal. Quando ela ndo cura o
paciente ou quando hé contraindicacées clinicas para
seu uso, como alto risco cardiovascular, pode-se lancar
méo do octreofide.

Nos microadenomas clinicamente néo funcionantes
o frafamenio é conservador, uma vez que apresentam
baixo risco de crescimento. J& nos macroadenomas
ndo funcionantes, o tralamento medicamentoso pode
ser considerado quando néo hd indicacéo cirdrgica.
Nesses casos ndo pode haver efeito de massa com
comprometimento de esiruturas vizinhas, sobretudo o
quiasma Spfico e o seio cavernoso.'”

Como a maioria dos adenomas hipofisarios
clinicamente néo funcionantes expressam receptores de
dopaming, com densidade de expresséo da isoforma
2 menor quando comparada com prolactinomas, a
efetividade dos agonistas dopaminérgicos, como a
bromocriptina e a cabergoling, na reducéo do volume
tumoral é inferior se comparada & observada nos
prolactinomas.”

A expressdo de receptores de somatostatina
também & foi documentada nos adenomas hipofisarios
clinicamente néo funcionantes, principalmente os
subtipos 2 e 3 [SSTR2 e SSTR3). A experiéncia com o
andlogo da somatostatina octreotide é pequena e com
eficacia de reducéo tumoral por volta de 12%.1%1°

De acordo com a Sociedade Brasileira de
Endocrinologia, nos pacientes que ndo possuam
indicacéo cirirgica inicialmente, realiza-se follow-up,
que consiste na reavaliacdo sequencial do paciente
para rever a indicacdo cirdrgica. Redliza-se RM 6
meses apds a avaliacdo inicial no macroadenoma e
apés 1 ano no microadenoma.'®® Naqueles em que
o tumor ndo modificou de tamanho na reavaliacéo,
repete-se a RM anualmenie nos macroadenomas, e a
cada 1 ou 2 anos nos microadenomas. Apds 3 anos,
gradualmente, diminuvi-se a frequéncia. Naqueles que
apresentam crescimento, deve-se diminuir o intervalo
de avaliacéo.*?°

Indica-se campimetiria somente para os pacientes
com tumores atingindo o quiasma e que estejam sendo
acompanhados com RM. Também devem ser feitas
avaliacées clinicas e bioquimicas para o hipopituitarismo
6 meses apés o teste inicial e anualmente em pacientes
com macroadenoma. Néo se recomenda festar nos
microadenomas cujo quadro clinico, histéria e RM néo
se modificaram.”

Como recomendacéo final, adenomas de hipéfise
ndo funcionantes, mesmo que gigantes desde que néo
comprimem o nervo e o quiasma Splico, podem ser
seguidos com manejo conservador.
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