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Resumo

Os tumores cerebrais congénitos sdo uma patologia muito rara
no periodo neonatal. Manifestam-se habitualmente por uma hidro-
cefalia progressiva associada a mau estado geral. Os tumores mais
frequentes s@o os teratomas, os tumores neuroectodérmicos primi-
tivos e os astrocitomas de baixo grau. O tratamento nesta faixa
etdria é problemdtico, consistindo fundamentalmente na ressec¢io
cirtrgica.

Os autores descrevem o caso clinico de um recém-nascido com
um quadro de asfixia inexplicdvel, com necessidade de ventilagdo
assisitida, em que a RMN cerebral demonstrou a presenca de um
tumor do sistema nervoso central, vindo o exame neuropatolégico
post-mortem a revelar um astrocitoma pilocitico.

Palavras-Chave: Astrocitoma; recém-nascido; tumor cerebral
congénito.

Summary

Pilocytic Astrocytoma Presenting as Severe
Perinatal Asphyxia

Congenital brain tumors are very rate. The usual presentation
is a progressive hydrocephalus associated to severe general condition.

Teratomas, primitive neuroectodermal tumors and low grade
astrocytomas (LGA) are the most common types in newborns.
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Treatment is especially problematic in this age group, consisting
essentially in surgical resection. The degree of surgical resection is
the most important factor impacting on survival.

The authors report a case of a congenital brain tumor in a term
newborn, presenting as severe perinatal asphyxia requiring mechanical
ventilation. The post-mortem examination revealed a pilocytic
astrocytoma.

Key-Words: Astrocytoma; newborn; congenital brain tumor.

Introducao

Os tumores do sistema nervoso central sdo os tumo-
res sOlidos mais comuns da crianga, estando em segundo
lugar na incidéncia das doencas malignas, logo a seguir a
leucemia @2, Tém uma incidéncia anual aproximada de
24 casos por milhdo de criangas, abaixo dos 15 anos .
Embora cerca de 20% dos tumores cerebrais da infancia
ocorram abaixo dos 3 anos de idade @, os tumores cere-
brais congénitos sdo uma patologia muito rara no periodo
neonatal, representando apenas 1% dos tumores cerebrais
da infdncia “ . Uma percentagem muito significativa dos
tumores ceberais na idade pedidtrica (> 50%) sdo infraten-
toriais (fossa posterior), & excepcdo do primeiro ano de
vida, em que predominam os tumores supratentoriais .
Os tumores congénitos mais frequentes sdo compostos
por tecidos pobremente diferenciados ou primitivos: tera-
tomas e tumores neuroectodérmicos primitivos (PNET)
©, sendo 10-25% astrocitomas “ 7. Outros autores divi-
dem-se quase equatitativamente entre teratomas e gliomas
vérios @,

A forma de apresentagfo caracteriza-se habitualmente
por uma hidrocefalia progressiva associada a um mau
estado geral ©. Podem também manifestar-se por aumen-
to assintomdtico do perimetro craneano ou aparecimento
de défices neuroldgicos focais e de convulsdes. Pode ainda
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ocorrer uma hemorragia intracraneana, sobretudo nos
tumores cerebrais malignos primdrios, pela grande vascula-
riza¢do intratumoral associada & necrose tumoral. O prog-
néstico neste grupo etdrio € significativamente menos
favordvel quando comparado com as criancas mais ve-
lhas. Os tumores que ocorrem em idades muito baixas
sdo habitualmente malignos e de um tamanho considera-
vel, apresentando muitas vezes envolvimento metastatico
na altura do diagnéstico. O tratamento ¢ também mais
problemético ©.

Os autores descrevem o caso clinico de um recém-
-nascido com uma asfixia inexplicdvel, com necessidade
de ventilagdo assistida. A RMN cerebral viria a diagnos-
ticar um tumor a nivel do tronco cerebral que o exame
neuropatolégico post-mortem concluiu tratar-se de um
astrocitoma pilocitico infiltrativo.

Caso Clinico

Recém-nascido do sexo feminino, primeiro filho de
um casal jovem, ndo consanguineo. Fruto de uma gravi-
dez vigiada, serologias para o grupo TORCH-S negativas
e ecografias fetais normais, inclusivé a do 3.° trimestre.
A mie era hipertensa, medicada habitualmente con ate-
nolol, substituido por metildopa durante toda a gravidez.
Por ameaca de parto pré-termo ao 6.2 més de gravidez,
iniciou sulfato de magnésio (2g/dia) que cumpriu até ao
final da mesma. O parto ocorreu as 38 semanas. Apresen-
tava uma RBA < 24h e o liquido amnidtico encontrava-se
tingido de mecdnio. Por sofrimento fetal agudo foi efec-
tuada cesariana. Nasceu com I. Apgar 7/6/6, tendo sido
entubada ao 5.° minuto por dificuldade respiratéria e
hipotonia. A somatometria era adequada a idade gestacional.

Foi transferida via INEM para o Servico de Cuidados
Intensivos Neonatais e Pediatricos (SCINP), onde deu
entrada com 2h 30m de vida.

A admissdo encontrava-se em ventilacdo espontanea,
mas hipoténica e pouco reactiva, com boa perfusdo pe-
riférica e hemodinamicamente estavel. O restante exame
era normal. Os exames efectuados mostraram: hemograma-
-normal; fun¢do renal normal; CK-892 UI/L; DHL-1369
UI/L; TGO-54 UI/L e acidose respiratéria grave (pH=7,18;
pCO2=78,ImmHg), pelo que iniciou sempre suporte
ventilatorio.

No 2.2 dia de vida mantinha hipotonia global marcada
com sucgdo débil e necessidade de ventilagdo assistida de
suporte (SIMV-Pin=22; F=25; Fi02=30%), pelo que efec-
tuou doseamento sé€rico de magnésio e estudo metabdlico,
que foram normais.

Repetiu o rastreio séptico que revelou — hemograma:
Leuc=29700/mm3 (N=77%), PCR-negativa e exame cito-
quimico do LCR-normal. O RX do térax mostrou infiltrado

difuso a direita, tendo iniciado antibioterapia (ampicilina e
gentamicina EV), que manteve durante 10 dias. A hemo-
cultura e o exame microbiolégico do liquor viriam a reve-
lar-se estéreis. As ecografias transfontanelares efectuadas
no 1.2 e 2.° dias de vida ndo apresentaram alteragdes.

Posteriormente verificou-se agravamento progressivo
do quadro, com auséncia de movimentos respiratorios
espontineos, e necessidade de pardmetros ventilatérios
mais agressivos. Ao exame neurolégico constatou-se
a instalacdo de um sindrome piramidal com hipotonia
axial grave e hipertonia dos membros, maos fechadas e
Rossolimo positivo. O perimetro craneano manteve-se no
P50. Efectuou bidpsia muscular, que apenas demonstrou
«alteragdes inespecificas». A RMN cerebral efectuada no
20.° dia de vida revelou a existéncia de uma lesdo isointensa
em Tl e T2, expansiva, intra-axial, centrada ao bolbo
com extensdo a protuberdncia e a medula até D1, oblite-
rando totalmente o buraco magno com deformacdo do
IV.2 ventriculo e sinais de hidrocefalia a montante. No
raquis cervical havia sinais de moldagem éssea com
retroescavacdo dos corpos vertebrais. A lesdo ndo capta-
va contraste. Foi colocada a hipdtese de um provdvel
glioma infiltrativo (Figs. 1 e 2). Pela sua extensdo, grau
de infiltracdo e localiza¢do, o tumor foi considerado
inoperavel.

Ao 22.° dia inicia crises tonicas generalizadas, vindo a
falecer 4 dias depois, por paragem cardiaca sem resposta
as manobras de reanimagdo.

Foi efectuada a autdpsia, tendo o exame neuropatoldgico
revelado ao exame macroscopico, uma massa acinzentada,
infiltrativa a toda a altura do tronco cerebral, do mesencéfalo
ao bolbo raquidiano, ndo sendo possivel reconhecer as
normais estruturas destas dreas. A lesdo poupava o cerebelo
e a medula 6ssea, observando-se ligeira dilatagdo dos
ventriculos laterais. O exame histoldgico concluiu tratar-
-se de um astrocitoma pilocitico.
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FIG. 1 — Corte coronal ponderado em T2. Massa intra-axial ocu-
pando a protuberdncia e bolbo raquidiano com hipersinal,
acondicionando hidrocefalia.
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FIG. 2 — Corte sagital ponderado em T2. Massa intra-axial ocupando
a protuberdncia e bolbo raquidiano com hipersinal, acondi-
cionando hidrocefalia.

Discussao

Os astrocitomas de baixo grau (ABG) correspondem
a 1/3-1/2 dos tumores do SNC na idade pediatrica. Os
mais prevalentes sdo os astrocitomas cerebelosos, corres-
pondendo a 15-25% de todos os tumores do SNC. Dos
tumores do SNC 10-15% originam-se no tronco cerebral
e cerca de 15-20% destes sdo ABG.

A maioria dos ABG nas criangas sio um dos dois
tipos histoldgicos: astrocitoma pilocitico e astrocitoma de
baixo grau (tipo difuso ou fibrilar). De acordo com a nova
classificacio OMS (quadro I), os astrocitomas pilociticos
sdo designados de grau I e todos os outros ABG sao
designados de grau II. Correspondem a entidades diferen-
tes, com base em estudos de genética molecular que
mostram alteragdes genéticas (inclusivé mutacdes p53 e
perda da heterozigosidade no cromossoma 17p), nos
astrocitomas de grau II (em comum com os astrocitomas
de alto grau), mas que ndo existem nos astrocitomas pilo-
citicos, podem sofrer degeneracdo maligna, embora seja
pouco frequente em idade pediétrica. Por recusa dos pais
do recém-nascido em questdo, ndo foi efectuado, neste
caso, o estudo genético.

QUADRO I
Classifica¢io dos astrocitomas (OMS) ¢V

GRAU I:
GRAU II:

Astrocitoma pilocitico

Astrocitoma: tumor constituido primariamente por astro-

citos (fibrilar, protopldsmico, gemistocitico, células gigan-

tes e combinacdes)

GRAU III: Astrocitoma anaplasico: astrocitoma com dreas de trans-
formagdo anapldsica; pode ser «dificil diferenciar do
glioblastoma».

GRAU IV: Glioblastoma: tumor glial anapldsico, geralmente astro-

citico, com alta celularidade e necrose; pode ser reconhe-

cido algum astrocitoma; menos frequentemente, as lesoes
subjacentes podem ser oligodendroglioma ou ependimoma.

O astrocitoma pilocitico € o tipo mais comum nesta
faixa etdria, ocorrendo predominantemente em criangas
pequenas (média de idade de 4 anos) "V, Ao contrario da
maioria dos astrocitomas dos adultos, estas lesdes mani-
festam comportamento benigno e apresentam uma boa
resposta ao tratamento. Como habitualmente sdo tumores
bem circunscritos, com invasiao minima dos tecidos cere-
brais adjacentes, quando em certas localizacdes, como o
cerebelo e os hemisférios cerebrais, podem ser removidos
na totalidade apresentando uma taxa de sobrevida, aos 25
anos, superior a 90% 2. Contudo, embora histologica-
mente benignos podem ter um curso maligno com recor-
réncia, invasdo local, metastizacdo medular (embora rara)
ou quando se localizam em dreas nobres, como no caso
descrito.

Foi j4 reconhecido também, um subgrupo de tumo-
res pilociticos, designado por «astrocitoma pilocitico
difuso» que € um tumor histologicamente benigno mas,
infiltrativo relativamente ao parénquima envolvente.
Parece-nos ser o caso do RN descrito, em que a lesdo
tumoral infiltrava totalmente o tecido do tronco cerebral,
ndo sendo possivel reconhecer as normais estruturas
destas dreas 9.

O tratamento nesta idade € bastante problemdtico. A
cirurgia é o suporte principal para o tratamento dos ABG
(b, Contudo, em idades muito precoces a cirurgia é mais
dificil de executar (mesmo para os tumores benignos e de
baixo grau) dada a incompleta mielinizagdo do tecido ner-
voso/SNC, para além do seu pequeno tamanho @. As
ressecgdes totais sdo mais provdveis nos tumores peque-
nos e localizados em dreas ndo nobres, assim como nos
tumores pilociticos bem circunscritos V. Embora as
modernas técnicas cirdrgicas permitam actualmente maio-
res graus de resseccdo, inclusivé em tumores considera-
dos anteriormente inoperdveis, neste caso tratava-se de
um tumor inoperavel ndo s6 pela sua localizagdo, como
pelo seu tamanho e grau de infiltragdo. A radioterapia
usada em criangas muito pequenas pode causar sequelas
neurol6gicas e neurocognitivas a longo prazo &' e,
dada a sua elevada morbilidade, tem sido preterida nos
ultimos anos, em favor da quimioterapia, nos lactentes e
criangas pequenas, abaixo dos 3-5 anos de idade. No
entanto, o papel da quimioterapia nos ABG ainda ndo estd
estabelecido ' '¥, Respostas completas & quimioterapia
sdo poucas, mas a frequéncia de respostas parciais, res-
postas minor e estabilizagdo da doenga € alta. Noutros
estudos ndo houve correlagdo entre o tipo de resposta a
quimioterapia e a sobrevida, o que pde em divida a efi-
cécia desta. Contudo, actualmente considera-se que o uso
da quimioterapia permite atrasar ou mesmo evitar a radio-
terapia. Estdo em curso estudos na Europa (SIOP) e nos
EUA (POG e CCG), nos quais a indicacdo para iniciar
quimioterapia, com carboplatina, é a doenga inoperdvel,
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sintomdtica e/ou progressiva, que ajudarfo a elucidar o
valor desta, nas criangas com ABG ",

No RN em questdo, pelo seu mau estado geral, foi
impraticdvel iniciar qualquer esquema de quimioterapia.

De um modo geral, neste grupo etirio, os tumores
congénitos tém mau prognoéstico, sendo os que tém maior
sobrevida, o papiloma do plexo coroideu e o astrocitoma
(dependendo da sua ressecabilidade).

Para finalizar, e porque é uma patologia rara, os Obs-
tetras deverdo estar atentos a possibilidade desta pato-
logia poder ser diagnosticada por ecografia fetal. Quando
esta demonstra uma massa ecogénica devera ser conside-
rada a hipétese de se tratar de um tumor cerebral. O tipo
de parto deverd ser determinado tendo em atengdo a na-
tureza da massa e/ou condi¢des do feto, sendo de consi-
derar a cesariana se houver possibilidade de ocorrer uma
hemorragia intracraneana . Por seu lado, os Neonato-
logistas deverdo considerar a necessidade de imagio-
logia (RMN) precoce nas «asfixias de dificil explica-
¢do», reconhecendo as limitacdes da ecografia transfon-
tanelar.
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