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INTRODUCAO

termo craniofaringeoma foi infroduzido por
OCushing em 1932, sendo amplamente usado
desde entdo. No entanto, a primeira descricéio
remonta a Zenker, em 1857. Este tumor tem incidéncia de
aproximadamente 0,13-2/100.000 pessoas por ano,
com prevaléncia de 1-3/100.000 pessoas. Representa
2-5% de todos os tumores cerebrais. Possui distribuicéo
bimodal, com 2 picos de incidéncia - dos 5-10 e 65-74
anos -, sendo que cerca de 50% ocorrem na inféncia.
Este tumor néo apresenta preferéncia por sexo ou raca."
¥ Embora a resseccéo total seja o tratamento de escolha,
em alguns casos o fumor estd muito aderido &s artérias
perfurantes que irrigam o diencéfalo, fornando impossivel a
remocéo fotal sem sequelas. Embora vérias vias de acesso
cirirgico sejam descritas na literatura, a abordagem pré-
temporal é a que expée o cirurgido a diferentes angulos
de visdo das regises selar e supraselar.

Embora néo descrita comumente no manejo cirrgico
dos craniofaringeomas, o objetivo dos autores foi relatar
um caso no qual essa via foi ufilizada com sucesso e
obteve cura tumoral.

RELATO DE CASO
Paciente feminina de 13 anos de idade apresentou
quadro inicial de poligia e polidipsia, sendo

diagnosticado diabete insipido. Na histéria clinica
observou-se que relatava alteracées de campo visual
com inicio hd 3 meses Na investigacéo com ressonéncia
nuclear magnética com gadolinio foi diagnosticado
volumoso processo expansivo sélido-cistico em regido
suprasselar ocupando as cisternas da base do cérebro
(Figura 1). Com a hipétese inicial de craniofaringeoma
foi realizada abordagem pré-temporal & direita com
resseccéo microcirorgica total da leséo (Figura 2).*

O diabete permaneceu até os dias atuais (? anos de
seguimento), porém o defeito de campo visual reverteu
totalmente. Na avaliacdo hormonal da adenocipéfise,
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mesmo com preservacdo da haste hipofisaria, houve
diminuicdo dos niveis hormonais e a paciente segue
fazendo reposicdo. A discreta dilatacéo veniricular pré-
operatéria foi resolvida com a remocédo do tumor, néo
havendo necessidade de ventriculostomia.

DISCUSSAO

Craniofaringiomas compreendem aproximadamente 1,2-
4,6% de todos os tumores infracranianos, séo epiteliais néo
dliais raros e benignos do sisema nervoso central.> Podem
ser observados deniro do espaco selar, suprasselar ou no Il
veniriculo tanfo em adultos quanto em criancas. A origem desse
tumor ainda é estudada, mas acredita-se que ela decorre
dos remanescentes do epitélio da bolsa de Rathke, os quais
nesse caso sofrem mutacées que originam craniofaringiomas.
Esta descrito que ha 3 variedades desse tumor - os cisticos,
solidos e calcificados. Os 2 principais subtipos clinicos séo o
craniofaringioma adamantino e o papilar. O primeiro surge em
criancas e adolescentes como les&o cisfica expansiva naregidio
hipofiséria, a qual é caracterizada por corddes ou ninhos de
epitélio escamoso pluriestratificado. O fipo papilar apresenta-se
como cisfo replefo de vegetacdes, histologicamente composto
por cordes de epitélio pavimentoso formando papilas. Foram
identificadas mutacdes no gene BRAF V660E associadas
também ao desenvolvimento de craniofaringiomas.

Apesar de ser tumor considerado benigno ele pode
cursar com a compresséo de esiruturas em sua proximidade
anatémica, como por exemplo a glandula pituitdria, quiasma
éplico e o hipotdlamo. Os principais sinfomas séo cefdleiq,
distrbios visuais e crises convulsivas. Seus principais fafores
diagnésticos séio distirbios visuais, déficit de crescimento,
hipogonadismo hipogonatréfico, hipertensédo infracraniana e
galactorréia. Além disso a doenca pode cursar com apadiiq,
distirbios de meméria e alteracéo de comportamento pela
infiliracédio de estruturas do sistema limbico.

Como mensagem final, a abordagem pré-temporal de
craniofaringioma na populacdo pedidirica pode permitir
resseccdo total do fumor.
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FIGURA 1 — Processo expansivo sélido-cistico em regido supraselar: A) TC evidenciando calcificacéo tumoral (seta branca); B) RM em T2 com componente
cistico supraselar do tumor (seta vermelha); C) RM em T1 com cisto hiperintenso em relacéo ao liquor sugerindo craniofaringeoma (seta
vermelha); D) RM em T1 revelando posicdo supraselar do tumor (seta vermelha); E) RM em T1 3 meses no pés-operatério mostrando remocéo
tumoral total e preservacdo anatémica da haste hipofisaria (ponta de seta branca); F) RM em T2 pés-operatéria evidenciando remocéo total
do tumor (seta vermelha) (TC=tomografia axial de cranio; RM= ressonéncia magnética corte axial com galodinio) .

MF=fossa média; ICA=ariéria cardtida infema; OM=nerva dptico

FIGURA 2 — Imagens intraoperatérias da resseccdo pré-temporal: A) dissecdo ampla da fissura silviana com retracdo posterior do lobo temporal; B)
exposicdo da fossa média da base do cranio; C) cisternas da base; D) componente calcificado (seta preta) removido com o aspirador
ultrassénico de osso; E) haste pitvitéria ou infundibulo da hipéfise preservado anatomicamente; F) imagem apés remocéo total do tumor.
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