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Resumo

O astrocitoma pilocitico (AP) é um tumor tipicamente circunscrito, de crescimento lento,
sendo o glioma mais comum em criancas, geralmente originario do cerebelo; existem poucos
relatos desse tumor em adultos, porém apresenta um bom prognostico. O objetivo do presente
artigo é relatar um diagnéstico AP em paciente adolescente cuja Unica queixa era cefaleia
progressiva e pré-sincope. Dado que é fundamental o reconhecimento do padrdo de imagem
de um astrocitoma pilocitico pouco agressivo (grau 1) uma vez que pode se assemelhar a
gliomas de alto grau, acarretando tratamentos mais agressivos equivocadamente, revisamos 0
papel dos métodos de imagem no diagnostico do AP.

Palavras chave: Neoplasias de sistema nervoso central; Ressénancia magnética; Cerebelo.
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Abstract

Pilocytic astrocytoma (PA) is a typically circumscribed, slow-growing tumor, being the most
common glioma in children, usually originating in the cerebellum; there are few reports of
this tumor in adults, but it has a good prognosis. Here, we report an PA diagnosis in an
adolescent patient whose only complaint was progressive headache and presyncope. Given
that it is essential to recognize the image pattern of a little aggressive pilocytic astrocytoma
(grade 1), as it can be similar to high-grade gliomas, leading to more aggressive treatments
mistakenly, we review the role of imaging methods in the diagnosis of PA.

Keywords: Central nervous System neoplasms; Magnetic resonance; Cerebellum.

Resumen

El astrocitoma pilocitico (AP) es un tumor de crecimiento lento, tipicamente circunscrito, que
es el glioma méas comln en nifios, que generalmente se origina en el cerebelo; Hay pocos
informes de este tumor en adultos, pero tiene un buen prondstico. Aqui, informamos un
diagnostico de AP en un paciente adolescente cuya Unica queja fue dolor de cabeza
progresivo y presincope. Dado que es esencial reconocer el patron de imagen de un
astrocitoma pilocitico poco agresivo (grado 1), ya que puede ser similar a los gliomas de alto
grado, lo que conduce a tratamientos mas agresivos por error, revisamos el papel de los
métodos de imagen en el diagndstico de AP.

Palabras clave: Neoplasias del sistema nervioso central; Resonancia magnética; Cerebelo.

1. Introducéo

O astrocitoma pilocitico (AP) é um tumor tipicamente circunscrito, de crescimento
lento, sendo o glioma mais comum em criancas (Murahashi 2012; Bell 2004; Kelly 2004),
correspondendo a cerca de 2-6% de todos os tumores cerebrais primarios € com uma
incidéncia de 0.91/100,000 pessoas por ano (Haaga 2010, Rocha 2012, Ostrom 2018), no qual
a maioria surge no cerebelo, cerca de 60% dos casos, tendo os hemisférios cerebelares maior
incidéncia que o vérmis (Haaga 2010), sendo, em contraste, 0 menos comum nos adultos
(Kelly 2004, Bell 2004, Murahashi 2012). Acomete, primordialmente, as duas primeiras
décadas de vida (Kelly 2004, Burger 2000), com pico de incidéncia em pacientes entre 5 e 15
anos (Haaga 2010, Rocha 2012) sem apresentar predile¢do por sexo (Rocha 2004, Kelly 2004,
Burger 2000), considerado grau | pela Organizacdo Mundial de Saude (Rocha 2012, Robbins
2004).
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Em adultos, porém, a incidéncia diminui para apenas 0,8% dos tumores do SNC em
pacientes com mais de 19 anos (Ostrom, 2018). Nesses casos, 0s sintomas da doenga se
desenvolvem durante a terceira década de vida, sendo o aparecimento numa idade mais
avancada extremamente rara (Yoshida 2011), mas apresenta um progndstico favoravel (Bell
2004). No entanto, nesta faixa etaria, o local mais comum s&o os hemisférios cerebrais (Kelly
2004)

Os locais mais frequentemente envolvidos sdo os ganglios da base, quiasma oOptico e
hipotdlamo como principais estruturas supratentoriais (Murahashi 2012), tendo em menor
escala os hemisférios e ventriculos cerebrais (Kelly 2004), e o cerebelo no aspecto
infratentorial (Murahashi 2012; Rocha 2012), seguido pelo tronco encefélico (Rocha 2013)
que apresenta crescimento como massa exofitica dorsal (Shaya 2004).

O AP apresenta quadro clinico variavel, com os sintomas mais comuns sendo cefaléia,
nauseas e vomitos, bem como crises epilépticas devido a hidrocefalia secundaria a obstrucdo
do quarto ventriculo (Haaga 2010), além de viséo turva, diplopia e cervicalgia (Kelly 2004).
Fraqueza e perda de equilibrio também podem ser relatados (Haaga 2010), assim como
papiledema, paralisia do sexto par craniano (nervo abducente) e nistagmo (Kelly 2004).
Puberdade precoce central secundaria a um astrocitoma cerebelar é extremamente rara, sendo
mais comum quando o astrocitoma acomete a regido suprasselar (Rocha 2012).

Outra possivel complicacdo é hemorragia tumoral; ela é apenas esporadicamente
relatada e resultam de provaveis anormalidades na vascularizacdo frequentemente observada
nestes tumores, ocorrendo com maior frequéncia do que se pensava (White 2006).

O AP apresenta bom prognostico (Murahashi 2012), com taxa de sobrevida em 10
anos de 94% (Rocha 2012, Kelly 2004). O aumento da taxa de sobrevivéncia em 10 anos
(cerca de 90% a partir de 1970, em comparagdo com cerca de 70% antes de 1970) tem sido
atribuida a melhorias nas técnicas e equipamento neurocirdrgicos.

Metéstases ndo necessariamente aumentam a mortalidade, em contraste com 0 mau
progndstico tdo comum em pacientes com tumores de alto grau metastatico (Kelly 2004).
Disseminacéo a distancia de um astrocitoma pilocitico é rara, com uma prevaléncia de 2 % a
12 % dos casos, tendendo a se manifestar em um prazo de 3 anos apo6s o diagndstico inicial
(Kelly 2004).

Sua recorréncia é imprevisivel, bem como a falta de recursos para prever as raras
alteraces malignas ap0s a primeira remogédo que representam um problema desafiador (Kelly
2004). Jé& foi documentada recorréncia do tumor 36 anos ap0s a remocao inicial (Pagni 1991).

O objetivo do presente artigo é relatar um diagnostico AP em paciente adolescente cuja Unica
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queixa era cefaleia progressiva e pré-sincope. Relatamos um caso de um astrocitoma
pilocitico em paciente jovem e revisamos a literatura a cerca do comportamento clinico dessa

condicdo, bem como os achados em RM

2. Metodologia

Uma pesquisa é realizada com a finalidade de se trazer novos saberes para a sociedade
como preconiza Pereira, Shitsuka, Parreira e Shitsuka (2018). No presente trabalho, realiza-se
um estudo de caso qualitativo relacionado as Ciéncias da Saude. Neste tipo de estudo procura-
se detalhar com profundidade o caso especifico.

3. Relato do Caso

Paciente do sexo masculino, 17 anos de idade, caucasiano, estudante, natural e
procedente de Santos (SP), refere cefaléia ha seis meses, com sensacdo de queimacdo na
regido posterior da nuca irradiando para topografia occipital, sem outros sintomas. Além
disso, relatava dois episodios de pré-sincope. O exame fisico apresentava-se inocente, sem
qualquer déficit focal, Sinal de Romberg e forca motora nos quatro membros e diadococinesia
normais, bem como ndo apresentava nistagmo.

Relata varicela na infancia, assim como cirurgias de hérnia inguinal, hérnia umbilical e
amidalectomia, negando outras patologias e etilismo, tabagismo ou uso de drogas ilicitas.
Refere trés internagdes prévias por bronquite aguda causa da qual faz uso de sintomaticos,
sem fazer uso de medicagdes de uso continuo. Apresenta um irmdo com bronquite cronica e
mée com lUpus eritematoso sisttmico. Demais familiares saudaveis. Realizada tomografia

computadorizada (TC) conforme a Figura A com.
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Figura A - Tomografia computadorizada na secdo axial, sem contraste.

Fonte: Autores.

A seguir apresenta-se a Figura B da tomografia computadorizada realizada sem

contraste.

Figura B - Tomografia computadorizada na segéo axial, com contraste.

Fonte: Autores.

Constatou-se a formacdo expansiva, ovalada, heterogénea na projecdo do hemisfério
cerebelar superior médio-lateral esquerdo, com contornos irregulares e limites mal definidos,
apresentando aspecto hiper e hipodenso, correspondendo a lesdo sélido-cistica, com realce
periférico e de sua por¢éo solida ap0ds a infusdo do meio de contraste iodado.

Observa-se edema periférico que promove efeito de massa sobre as estruturas
adjacentes, com compressdo e desvio caudal do quarto ventriculo com leve dilatacdo do

sistema ventricular supratentorial, apresentando o ventriculo lateral direito de dimensfes
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maiores, além de proliferacdo vascular serpiginosa perifericamente ao componente solido.

A ressonancia magnética (RM — Figuras C, D e E) foi comprometida devido a
presenca de artefatos de suceptibilidade magnética relacionada a aparelho ortodéntico —
segundo dados clinicos — degradando as imagens particularmente das sequéncias Difusdo e
Gradiente-Echo. No entanto, foi possivel destacar-se uma formacdo expansiva no vérmis
cerebelar, estendendo-se a substdncia branca cerebelar esquerda, apresentando sinal
hipointenso em T1 e hiperintenso e heterogéneo em T2 e FLAIR, com éreas cisticas /
necroticas intralesionais, notando-se também focos de marcante hipossinal na sequéncia T2
relacionados a produtos de degradacdo da hemoglobina ou mesmo calcificacdo, além de
impregnacdo periférica, espessa e irregular pelo agente paramagnético. A lesdo promove
efeito de massa, deslocando o 1V ventriculo caudal e anteriormente, promovendo consequente
ectasia do sistema ventricular supratentorial. A Figura C apresenta a RC na secdo axial

sequéncia T1 sem contraste.

Figura C - Ressonancia magnética na secdo axial sequéncia T1 sem contraste.

Fonte: Autores.

A Figura C apresenta imagens da RC na secdo axial sequéncia T2 sem contraste.
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Figura D - Ressonancia magnética na secdo axial sequéncia T2 sem contraste.

Fonte: Autores.

Ja a Figura E ilustra a RC, sequéncia T1, com contraste em corte coronal e sagital.

Figura E - Ressonancia magnética sequéncia T1 com contraste em corte coronal e sagital.

Fonte: Autores.

Realizada cirurgia com resseccdo parcial da lesdo e posterior tratamento radioterapico.
A lesdo, no intra-operatorio apresentou contato com o mesencéfalo, ndo sendo, por isso,
totalmente ressecada. O estudo anatomo-patoldgico e imuno-histoquimico que possibilitaram
a conclusdo de astrocitoma pilocitico cerebelar (Grau I, OMS).

Na tomografia computadorizada apds a cirurgia que demonstrou lesdo com aspecto
heterogéneo associado a edema leve projetado no vérmis cerebelar com compressdo do IV

ventriculo. Contudo, o sistema ventricular supratentorial apresentava-se preservado.

4. Discussao

E importante reconhecer a aparéncia de imagem de um astrocitoma pilocitico pouco

agressivo (grau 1), pois pode ser confundido com gliomas de alto grau, podendo levar a um
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tratamento equivocado.
Quatro padrdes de imagens predominantes de astrocitoma pilocitico foram descritos
(Kelly 2004), conforme constam no Quadro 1; nosso paciente em questdo apresentava o

padrdo mais comum:

Quadro 1: Caracteristicas das imagens do astrocitoma pilocitico

Massa com um cisto que ndo realca ao contraste e um nddulo mural que realca intensamente
(21% dos casos).

Massa com uma parede cistica que real¢a ao contraste e um nodulo mural que realca

intensamente (46% dos casos).

Massa necrética com uma zona central que ndo realca ao contraste (16% dos casos).

Massa predominantemente sélida com discreto componente cistico (17% dos casos).

Fonte: Autores.

O aspecto tomogréafico consiste em uma massa semelhante a um cisto hipodenso — de
alto conteudo proteico — e de margens regulares com um nodulo tumoral menor hipodenso e
bem definido em uma das paredes com intenso realce homogéneo do nédulo apds a infuséo
do contraste iodado — quando ha realce das paredes do cisto, sugere-se um tumor mais
agressivo (Haaga 2010). Pode ser completamente s6lido em até 20 % dos casos (Rocha 2012)
e conter calcificaces ocasionais (Kelly 2004).

Na RM o nddulo mural aparece homogeneamente hiperintenso em relacdo a
substancia cinzenta nas imagens ponderadas em T2 / FLAIR e hipo a isointenso em T1, sendo
caracteristica a intensificagdo homogénea deste nddulo apds a infusdo do gadolineo (Haaha
2010, Rocha 2012), sendo, este, 0 melhor método para a avaliagdo do tumor (Rocha 2012).
Focos calcificados podem dar um aspecto heterogéneo a lesdo (Haaga 2010), além de néo
apresentar comumente edema perilesional (Haaga 2010, Rocha 2012) e ndo apresenta
restricdo a difusdo da agua (Rocha 2012).

Relatorios da espectroscopia da RM realizada nas porgdes de tecido mole de
astrocitomas pilociticos documentaram elevagdo da colina em relacdo ao N-acetilaspartato
(NAA), com proporcdes que variam entre 1,80-3,40 (normal do cerebelo: 0,53-0,75) (Sutton
1992). Ndo ha correlacdo entre a celularidade e a sequéncia de ADC nos tumores do cerebelo
pediatricos comuns, embora a sequéncia de ADC seja Util no diagndstico pré-operatério de

tumores pediatricos cerebelares comuns e seu uso seja geralmente atribuido a diferengas na
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celularidade dos tumores, a celularidade tumoral ndo pode ser o Unico fator determinante das
diferencas de difusividade (Korglin 2013).

O acompanhamento com exames de imagem, principalmente com a RM que é o
principal método diagnostico para esta neoplasia, dos pacientes com astrocitoma pilocitico
cerebelar é recomendada a cada 3 meses para 0s dois primeiros anos, seguido de cada 6 meses
por outros dois anos, e depois anualmente (Schneider 1992).

O estudo histologico se caracteriza pela presenca das varias fibras de Rosenthal
(Burger 2002) eosinofilicas no citoplasma das células tumorais, com raras mitoses e raras
areas de necrose (Haaga 2010, Robins 2004), além de aumento no numero de vasos
sanguineos, normalmente com paredes espessadas ou com proliferacdo celular vascular
(Robbins 2004). Podem apresentam calcificacGes intratumorais (5-25% dos casos), mas
hemorragia no tumor ou adjacente a ele é raro (Haaga 2010, Rocha 2012). Para classificacdo
dos graus de agressividade de um tumor de sistema nervoso central, a Organizagdo Mundial
de Saude (OMS) utiliza critérios baseados em atipia nuclear, mitoses, proliferacdo endotelial e
necrose (Louis, 2007), sendo o Grau 1 aqueles que nao apresentam nenhum desses critérios

Algumas avalia¢bes genéticas também podem ser utilizadas para avaliar o risco desses
tumores; os AP geralmente apresentam fusdo do BRAF, mas ocasionalmente podem
apresentar uma mutacdo BRAF V600E, fusdo RAF1 ou duplicagdo intragénica de FGFR1
(Antonelli, 2018). Além disso, biomarcadores epigenéticos, especialmente a metilacdo do
DNA e o indice de proliferacdo Ki-67 tém sido estudados com o intuito de fornecer
informacdes sobre o status patoldgico, bem como auxiliar no prognoéstico (Antonelli, 2018).

Muito raramente um astrocitoma pilocitico pode sofrer transformacdo maligna para
uma aparéncia histologica agressiva. Nestes casos, tal tumor é chamado de astrocitoma
pilocitico anaplasico (maligno). Embora tenham sido notificados casos fatais, como afirmam
Kuroiwa (1999) e, Dirks 1994, este evento ndo necessariamente carrega um resultado menos

favoravel.

4. Considerac0es Finais

O estudo anatomo-patolégico desempenha um papel importante na determinacdo da
agressividade e da terapéutica, principalmente no que diz respeito a cirurgia. O tratamento
ideal para um astrocitoma pilocitico cerebelar ndo consiste apenas na cirurgia com o objetivo
de remocdo total do tumor e radioterapia a fim de evitar a disseminacéo de células tumorais e

metastases posteriores, mas também em um pos-tratamento com acompanhamento se
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baseando em exames de imagens pos-operatorios, de preferéncia a RM, que é o método de
escolha para o estudo deste tumor, sendo este o método diagndstico essencial para a

terapéutica apropriada.
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