Relato de Caso

Atraso diagnostico em tumor do
sistema nervoso central: relato de um
astrocitoma pilocitico mesencefalico em

pré-escolar

Diagnostic delay in central nervous system
tumor: case report of a midbrain pilocytic
astrocytoma in preschool child

Resumo

Objetivo: Relatar caso de astrocitoma de diagndstico tardio devido a sintomatologia ines-
pecffica e discutir sobre o atraso diagndstico em tumores encefdlicos.

Descri¢ao do caso: Paciente do sexo masculino, de 5 anos, com queixas de dificuldade de
ganho ponderal, episédios de voémito e diarreia. Fazia acompanhamento irregular pela gas-
troenterologia do hospital, sendo a Ultima consulta hd |5 meses. Internado com diagndstico de
doenca do refluxo gastroesofagico, desnutricdo grave e diarreia, apresentava peso de 9300g,
estatura de 93,5cm e estrabismo convergente a esquerda. Tomografia Computadorizada de
cranio revelou massa sélida cistica de fossa posterior, ocupando parte do assoalho do 4° ven-
triculo, exercendo efeito de massa sobre tronco cerebral. Apds |9 dias de internagdo, paciente
foi transferido para unidade de referéncia, onde foi realizada cirurgia de resseccdo subtotal do
tumor. O exame histoldgico revelou astrocitoma pilocitico. No pds-operatdrio, apresentou
boa evolugdo, melhora do estrabismo, e foi encaminhado para tratamento radioterdpico.
Comentarios: O astrocitoma pilocitico é considerado um tumor Grau |. E o tumor mais
frequente na faixa etdria entre 2-5 anos, porém é muito rara a sua localizagdo em tronco
cerebral. Em média, os pacientes s3o vistos por dois médicos de diferentes especialidades e o
tempo médio de diagndstico para tumores de grau | e Il € de 238 dias. Como a sintomatologia
geralmente € inespecffica e estd presente em outras doencas comuns da pediatria, o desafio
diagndstico pode ser grande. Um exame fisico minucioso, especialmente sob o ponto de vista
neuroldgico e oftalmoldgico, diminui a chance de erro e atraso no tratamento.
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Summary

Objective: Report case of a late diagnosed central nervous system tumor due to poor
symptomatology.

Case Description: Male patient, 5 years old, admitted with reflux complaints, difficulty in
gaining weight and episodes of vomiting and diarrhea. Had irregular medical care at the hos-
pital, being the last visit |15 months before. Hospitalized with a diagnosis of gastroesophageal
reflux disease, severe malnutrition and diarrhea, weighted 9300g, had a height of 93,5cm and
at the neurological examination, it was noted left convergent strabismus. Cranial computed
tomography revealed cystic solid mass of posterior fossa, occupying part of the 4th ventricle
floor, exerting mass effect on the brain stem. After 19 days of hospitalization, the patient
was transferred to referral center for neurosurgery, where subtotal tumor resection was
performed. Histological examination revealed pilocytic astrocytoma. In the postoperative
period, presented good clinical evolution, improved strabismus, and was referred to adjuvant
radiotherapy.

Comments: Pilocytic astrocytoma is considered a Grade | tumor. It is the most common
tumor between the ages of 2-5 years, but its location in the brain stem is very rare. On average,
patients are seen by two doctors of different specialties and the mean time to diagnosis for
grade | and Il tumors is 238 days. Since the symptoms are often nonspecific and are present
in other common pediatric diseases, the diagnostic challenge can be significant. A thorough
physical examination, especially neurological and ophthalmological, decreases the chance of
error and delay in treatment.

Keywords: Pediatrics, Delayed diagnosis, Astrocytoma, Brain stem neoplasms

Introducao: localizados na linha média ou na fossa

O cancer se tornou uma das maiores | posterior € significativamente maior do

causas de morte entre criangas nos pa-
ises em desenvolvimento como conse-
quéncia da diminuicao da mortalidade
por doencas infecciosas.! Os tumores
encefalicos sdo a segunda causa mais
comum de neoplasia na populagao pe-
diatrica, atrds apenas da leucemia, e
tém a incidéncia estimada entre 1.7 -
4.1/100.000/ano0.** Sdo mais comuns
no sexo masculino do que no feminino
(54:46) 3, sendo os gliomas os tumo-
res mais frequentes, dentre os quais o
astrocitoma é o mais comum, seguido
do meduloblastoma e dos tumores de
células germinativas.

As caracteristicas dos tumores encefa-
licos na infancia diferem dos adultos em
alguns aspectos. Quanto a localizacao,
a porcentagem de tumores pediatricos

que nos adultos, o que dificulta o diag-
noéstico e tratamento. A localizagao do
tumor na linha média ndo indica ma-
lignidade, mas ha dificuldade na técnica
cirdrgica que ocorre pela grande quan-
tidade de tecido neural circundando o
tumor. Os tumores tendem a ser volu-
mosos pela demora diagnostica, ja que
a sintomatologia € inespecifica e sinais
focais nao sdo comuns na apresenta-
¢do inicial.? Os principais sintomas as-
sociados sao cefaleia (66,7 %), vOmitos
(57,7%), alteragoes visuais (46,2%),
distirbios da marcha (41,6%), astenia
(41%) e estrabismo (26,9%).*

Dentre todas as neoplasias pediatri-
cas, o tumor encefdlico é o tumor que
em média demora mais tempo para ser
diagnosticado.>® O tempo médio entre

o inicio dos sintomas e o diagndstico
radioldgico correto € de 196 dias * e de
aproximadamente 142 dias para tu-
mores de fossa posterior.” Apesar dos
avangos nos métodos diagnoésticos e es-
tratégias terapéuticas, o progndstico dos
pacientes continua, em geral, reserva-
do. Porém, ha diferencas significativas
de prognostico de acordo com o tipo
histolégico e a localizacdo topogréafica
do tumor.?

Relatamos o caso de um astrocitoma
pilocitico mesencefélico localizado na
regido do assoalho do 4° ventriculo,
em uma crianca de 5 anos, com sinto-
matologia pouco especifica e de dificil
diagnéstico.

Descricao do caso:
Crianga do sexo masculino de cinco
anos, negra. Admitido com queixas de
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refluxo gastroesofagico, dificuldade de
ganhar peso, episddios de vomitos e diar-
reia durante dois meses. Mae do pacien-
te relata dois episdédios de vomitos por
dia, em geral, p6s prandiais, sem sangue
ou muco. Nega febre ou outros sintomas
associados. Tem historia de internagdes
prévias em outros hospitais, diagnosti-
cado com esofagite e doenca do refluxo
gastroesofdgico. Realiza tratamento me-
dicamentoso com omeprazol e bromo-
prida. Havia sido atendido pela equipe de
gastroenterologia do hospital hd um ano
e trés meses e nao retornou para conti-
nuar acompanhamento. Ao exame: aler-
ta, ativo, hidratado, corado, aciandtico,
anictérico, afebril, desnutrido, auséncia
de edema, peso de 9300g, estatura de
93,5cm, FC: 118bpm, FR: 22irpm, pupi-
las isocodricas e fotorreagentes, estrabis-
mo convergente a esquerda, sem demais
alteracoes. Interna para investigacao de
provavel doenga gastroesofagica e trata-
mento da grave desnutricao. No 9° dia
de internacdo, relata queixa de tonteira
e mantém episddios de nduseas e vomi-
tos. Foi solicitada tomografia computa-
dorizada de cranio (Fig. 1) que revelou
massa solida com componente cistico de
fossa posterior, ocupando grande parte
do assoalho do 4° ventriculo e exercen-

do efeito de massa no tronco cerebral,
mais acentuadamente em nivel pontino.
Foi iniciado dexametasona e o paciente
transferido para unidade de referéncia
em neurocirurgia, onde foi realizada
resseccao microcirurgica subtotal do tu-
mor via craniectomia de fossa posterior.
O resultado do exame histopatolégico foi
astrocitoma pilocitico (grau I). No pos-
-operatorio, teve boa evolugao clinica
e melhora do estrabismo. Paciente foi,
entdo, encaminhado para tratamento
radioterapico adjuvante.

Discussao:
O astrocitoma pilocitico é considerado
tumor Grau I segundo a Organizacao
Mundial da Satdde, o que significa que
hé baixo potencial proliferativo. A pos-
sibilidade de cura € possivel com a res-
seccao completa do tumor. Tem bom
prognoéstico com uma taxa de 94% de
sobrevida em 10 anos.® Segundo Ro-
semberg, é o tumor mais frequente na
faixa etaria entre 2-5 anos. Porém, a
localizacdo em tronco cerebral é muito
rara, compreendendo apenas 2,3% de
todos os casos. O tumor mais comum
em tronco cerebral é o astrocitoma di-
fuso (66,7%).?

Como a sintomatologia geralmente é

Figura | — Tomografia Computadorizada do crdnio em cortes axial e sagital - presenca de forma-
¢do expansiva, heterogénea, predominantemente sélida, com componente cistico, localizada na fossa
posterior, na topografia do vérmis cerebelar, medindo aproximadamente 4,2 x 3,5 x 4,] cm. Esta
lesdo exofitica ocupa grande parte do assoalho do 4° ventriculo e comprime anteriormente o tronco
cerebral. Seu componente sélido apresenta discreto realce pelo meio de contraste. Fonte: os autores
(2015).

inespecifica e estd presente em outras
doencas comuns da pediatria, o desafio
diagnéstico é grande. Um exame fisico
minucioso na admissao do paciente, es-
pecialmente sob o ponto de vista neuro-
l6gico e oftalmoldgico, diminui a chan-
ce de erro diagndstico e de atraso no
tratamento.” O exame de fundo de olho
pode demonstrar papiledema e sinais de
hipertensao intracraniana, e o exame
neurolégico pode sugerir a localizacao
dalesao. Apesar disso, muitas vezes nao
é possivel a realizacao adequada de tais
exames em pacientes pediatricos. No
momento do primeiro atendimento,
a crianca apresentava vomitos como
a principal queixa. Havia fatores de
confusdo diagnostica como a presenca
de diarreia, esofagite em Endoscopia
Digestiva Alta prévia e a caracteristica
dos vomitos serem pés prandiais, o que
nao é comum quando sua génese ¢ de
origem central. Além disso, ndo apre-
sentava o sintoma inicial mais comum
associado aos tumores encefalicos, a
cefaleia.*!® Ao exame neuroldgico, a
Unica alteracdo foi o estrabismo con-
vergente a esquerda que representava
uma disfuncao do VI nervo craniano.
Alguns pacientes tratam apenas o es-
trabismo durante muitas semanas sem
a apropriada investigacao de sua cau-
sa.” A presenca de vomitos pode ser a
expressao clinica da invasao do centro
emético pelo tumor ou pode ocorrer
devido ao aumento da pressao intra-
craniana, como ¢é mais frequente.”*!!.
A associacao entre cefaleia e outro si-
nal neuroldgico deve sempre chamar a
atencao para a hipdtese diagnédstica de
neoplasias intracranianas. Porém, con-
siderando que a presenca de vomitos
é a segunda alteracdo mais comum na
apresentacao inicial, sua associacao com
anormalidades neuroldgicas também
deve suscitar o diagndstico de tumores
encefalicos, como no caso descrito. In-
clusive, nduseas e vomitos podem ser
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0s sintomas mais comuns no momento
do diagnéstico.'®

Criancas com tumores encefalicos re-
cebem diagndstico inicial incorreto em
até 70% dos casos.'? No relato apresen-
tado, foram feitos alguns diagnésticos
equivocados, como gastroenterite viral
e doenca do refluxo gastroesofagiano.
Em média, os pacientes sdo vistos por
dois médicos de diferentes especiali-
dades e o tempo de diagnéstico para
tumores de grau I e IT é em torno de
238 dias a partir do inicio do quadro.®
O atraso diagndstico de canceres em
criancas é maior quando mais médi-
cos sdao consultados.’ O diagndstico é
feito mais rapidamente quando o pri-
meiro contato é com o pediatra e nao
com generalistas ou médicos de outras
areas.® No caso, o paciente foi atendido
em diversos servicos e o periodo entre
0 primeiro sintoma no nosso servigo e
o diagnéstico tomografico foi de aproxi-
madamente 600 dias. Tal demora pode
ser explicada pela auséncia do paciente
em consultas durante um periodo de 1
ano e trés meses (394 dias).

Os principais fatores associados ao
atraso diagnéstico de canceres em ge-
ral sdao idade menor que cinco anos,
baixa educacdo dos pais e condicao so-
ciloecondmica ruim, sendo este ultimo
0 mais relevante.!'? Nosso paciente, pos-
suia todos esses fatores citados. O papel
dos pais é fundamental, pois sdo quem
melhor interpretam a condicao de seus
filhos. Uma caracteristica marcante dos
casos em que o diagnostico foi feito pre-
cocemente foi a persisténcia dos pais na
tentativa da resolugao do quadro clinico
de suas criangas.” Porém, ndo somente
os fatores relacionados aos pais foram a

causa do atraso diagnéstico. Pode ter ha-
vido falha no reconhecimento precoce
da sintomatologia que indicava possivel
déficit neuroldgico e na integracdo do
atendimento médico nos diversos ser-
vicos consultados. A campanha Heads-
mart, no Reino Unido, reduziu o tempo
médio de diagnéstico com treinamento
de toda a equipe de profissionais de sat-
de para avaliagdo dos principais sinais
e sintomas relacionados aos estagios
iniciais desses tumores e possibilitou a
institui¢do do tratamento mais preco-
cemente.”>!* Apesar disso, a afirmacao,
por si s6, de que se o diagndstico for
feito mais rapidamente, o prognoéstico
é melhor, pode ndo ser verdadeira. Por-
que os tumores mais agressivos tendem
a expressar mais intensamente sinto-
mas, o que faz com que os pais busquem
auxilio mais rapidamente e os pacientes
sejam logo diagnosticados.®'® No caso
descrito, o fato do tumor ser grau I pos-
sibilitou que o paciente se adaptasse ao
aumento da pressao intracraniana e ao
crescimento sobre o tecido normal e
expressasse sintomas mais discretos.!®
O exame tomografico confirmou a
auséncia de hidrocefalia e evidenciou
a presenca de formacao expansiva he-
terogénea, predominantemente soli-
da, com componente cistico, ocupando
grande parte do assoalho do 4° ventri-
culo e comprimindo anteriormente o
tronco encefalico. O seu componente
solido apresentava discreto realce pelo
meio de contraste. Apesar da localiza-
¢do incomum do astrocitoma pilocitico,
a imagem na tomografia corresponde
ao que ¢ citado na literatura, pois sao
tipicamente lesOes cisticas que podem
ter componente sélido, com ndédulos

murais real¢ados pelo contraste.?

O tratamento de escolha é a ressec¢ao
total, que pode ser curativa para tumo-
res grau I. '' No caso apresentado, o
paciente apresentou alteragoes cardio-
vasculares importantes durante a mani-
pulacao cirtrgica do tronco encefélico,
por isso foi escolhida a resseccao subto-
tal do tumor com a radioterapia adju-
vante como seguimento. A mortalidade
pos-operatdria é de aproximadamente
1% e a morbidade, de 69%. As compli-
cagoes pos cirdrgicas mais comuns sao
déficit neuroldgico progressivo, novo
déficit neuroldgico, sangramento, in-
fecgdo e liquorréia.' No pds operatorio,
nao houve complicagoes e as alteragoes
oculares foram revertidas, confirmando
o papel do tumor na sua génese.

O desafio no diagnéstico de tumores
encefélicos em criancas se da na medi-
da em que ha sintomas inespecificos e
poucos sinais clinicos. Como no campo
da pediatria a semiologia é dificultada
pela incapacidade de expressdo clara
dos sintomas pelo paciente, o pediatra
deve estar sempre atento para as me-
nores alteracdes no exame clinico. E
imprescindivel a valorizacao do exame
fisico e o conhecimento da doenca pelo
médico, para possibilitar um diagnoés-
tico e tratamento mais rapidos dessas
criancas, visando melhorar a sobrevi-
da e a qualidade de vida da populacao
afetada.
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