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Um Caso Clinico de Ependimoma do Filum Terminal
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Resumo

Os ependimomas sdo tumores sélidos com origem nas células que delimitam o sistema ventricular e o canal ependimdrio. A sua localiza¢do habitual
varia com a idade e, nos ependimomas espinhais, a sintomatologia € inespecifica o que motiva diagnésticos tardios.

Os autores descrevem o caso clinico de uma crianga de 9 anos de idade, com dor lombosagrada, alteragdo da marcha, postura anti-dlgica e inversdo
da lordose lombar. A ressondncia magnética nuclear (RMN) revelou um -tumor da cauda equina (filum terminal). Procedeu-se a excisdo completa do
tumor; o exame histologico permitiu diagnosticar um ependimoma mixo-papilar do filum terminal. No pés-operatério verificou-se retengdo urindria
transitéria que resolveu gradualmente. Dois anos apés a cirurgia o doente encontra-se assintomdtico persistindo apenas auséncia dos reflexos aquilianos.

Faz-se uma pequena abordagem das manifestages clinicas, diagndstico e terapéutica dos ependimomas espinhais.

Palavras-chave: Ependimoma, inversdo da lordose, filum terminal.
Summary

Ependymomas are solid tumors originated in the ependymall lining. Their usual location is age dependent and the initial symptoms are not specific,
allowing diagnosis delay.

The authors report a clinical case of a 9 years old boy with a low back pain, abnormal gait and spinal deformity. Magnetic resonance imaging
of the spinal cord showed a cauda equina tumor. Total removal of the spinal tumor was performed. The histological diagnosis was a mixopapilar filum
terminale ependymoma. Sphincter disturbances were present after the operation but desappeared a few months later. Two years later ankle’s reflex rest

absent but the child is well and without complains.

The authors also analyse some aspects of diagnosis and treatment of spinal ependymomas.
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Introducao

Os tumores do sistema nervoso central sdo os tumores s6-
lidos mais frequentes na crianca " ?. O ependimoma faz parte
destes tumores tendo origem nas células que delimitam o siste-
ma ventricular e o canal ependimdrio. A sua localizagcdo habi-
tual varia com a idade; os ependimomas intracranianos predo-
minam dos 2 aos 6 anos e localizam-se preferencialmente ao
nivel da fossa posterior, nomeadamente no IV ventriculo; os
ependimomas espinhais predominam na adolescéncia locali-
zando-se em cerca de 50% dos casos na cauda equina ®.

Devido a tendéncia para comprimir as estruturas que os
rodeiam, mais do que invadi-las ¥, os ependimomas geralmente
tém evolucdes arrastadas sendo as queixas dolorosas e outras
manifestacées clinicas atribuidas a vérias patologias ou mesmo
ndo valorizadas.

Segundo alguns autores, sinais clinicos como altera¢bes das
curvaturas da coluna, particularmente se acompanhadas de alte-
racoes da marcha, dor, espasmo muscular e sinais neurolégicos,
devem levar sempre a exclusdo de uma les@o tumoral da medu-

la ou canal do raquidiano 9,
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Pensamos ser importante estar alerta para aqueles sinais pelo
que, embora o diagnéstico tenha sido relativamente répido,
descrevemos o presente caso clinico.

Caso Clinico

D. J., sexo masculino, 9 anos de idade, raca caucasiana,
internado no Hospital de Dona Estefania por lombalgia.

Nos antecedentes pessoais salienta-se, apenas, traumatismo
da regido lombar, 2 meses antes do inicio do quadro.

Duas semanas antes do internamento inicia dor ao nivel da
regido lombar, com irradiacdo ao membro inferior direito. Esta
dor agrava-se progressivamente, surgindo inversdo da lordose
lombar e impoténcia funcional, com altera¢do da marcha.

Ao exame objectivo apresenta posi¢do anti-dlgica em dect-
bito lateral, com flexdo dos membros inferiores, inversdo da
lordose lombar e contractura dos musculos espinhosos, marcha
bamboleante com rotagdo externa das coxas e flexdo dos joe-
lhos. O exame neuroldgico evidencia perda progressiva dos
reflexos aquilianos, durante o periodo de internamento.

Dos exames laboratoriais efectuados salienta-se:
Gv=4.86x10%ul Hb=13,1 g/dl, Ht=37,5% Leucdcitos=6.66 10/
/ul (neutréfilos=49,6%, lintécitos=35,3%), VS 1.* hora=4 mm,
intradermorrea¢do de Mantoux, 5 Unidades=0 mm, reac¢io de
Rosa de Bengala e de Widal negativas.
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O exame radioldgico da coluna lombar mostra rectificagdo
da coluna. Efectua ecotomografia do espago retroperitoneal que
ndo revela alteragdes. A tomografia axial computurizada (TAC)
mostra apenas protusdo mediana do contorno discal posterior
de L4-L5 e dilatago quistica da bainha de emergéncia radicular
de S1. A RMN visualiza um tumor sélido intra-dural, do fundo
de saco lombar, entre L4 e S2, com componente quistico no
polo superior e espessamento das raizes da cauda equina (fig.).
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FIG. 1 — Ressondncia Magnética Nuclear. Visualiza-se componente quistico
no polo superior da lesdo tumoral.

Admite-se como mais provdvel a existéncia de um ependi-
moma da cauda equina, sendo o doente referenciado ao Servigo
de Neurocirurgia do Hospital Egas Moniz.

Procede-se & resseccdo, aparentemente completa, da lesdo
tumoral, utilizando monitorizag@o intra-operatéria com poten-
ciais evocados. Esta revela, no pré-operatdrio, aumento do tem-
po de laténcia e auséncia de resposta medular e cortical a estimu-
lacdo sagrada verificando-se, no pds-operatério, uma melhoria
franca, ja com resposta medular e cortical.

O exame andtomo-patoldgico da pecga operatéria mostra tra-
tar-se de um ependimoma mixopapilar.

Evolucao

No pds-operatdrio ocorre retengdo urindria transitéria e in-
feccdo urindria. A cistografia e estudo urodindmico, | més apés
a excisdo do tumor, revelam a presenga de residuo vesical sig-
nificativo, por provavel mecanismo obstrutivo. Hd, contudo,
melhoria clinica e normalizagdo progressiva da funcao vesical.

A RMN de controle, 1 més apds a intervencao cirtirgica, é
sugestiva da excisdo completa do tumor. No exame objectivo,
24 meses apOs a intervengdo cirdrgica, apenas hd a salientar a
auséncia persistente dos reflexos aquilianos, encontrando-se o
doente clinicamente bem e assintomatico.

Discussao

Os ependimomas sdo tumores sélidos do sistema nervoso
com origem nas células que delimitam o sistema ventricular e
o canal ependimdrio. A maioria tem caracteristicas histoldgicas

benignas e localiza-se na fossa posterior e na medula
espinal.

No caso descrito o tempo decorrido desde o inicio das
queixas até ao diagndstico foi relativamente curto mas, dado o
crescimento lento que os ependimomas habitualmente apresen-
tam, sem invasdo das estruturas circundantes mas com tendén-
cia a comprimi-las, ndo é raro que as manifestacdes clinicas
estejam presentes por periodos de tempo que podem atingir
vérios anos *©, apresentando os doentes uma histéria de sinais
e sintomas mal definidos, geralmente com dor, rigidez e defor-
macdo da coluna 37,

Numa série de 25 doentes pedidtricos com tumores
intramedulares, publicada por Lunardi et al. ¥, 80% dos doen-
tes apresentavam alteragdes da marcha, 60% dor e 32% disfungio
do esfincter vesical. Nesta mesma série 80% das criancas apre-
sentavam paralisias, 72% alteragdes dos reflexos e em 36%
havia modifica¢do das curvaturas da coluna. A dor raquidiana
é um elemento clinico importante, geralmente precoce e asso-
ciado a outros sinais ®. A deformacdo da coluna em idades
pedidtricas, particularmente se acompanhada por outros sinais e
sintomas (altera¢des da marcha, sinais neurolégicos) deve sem-
pre levantar a suspeita de uma doenga orgénica da coluna ou do
seu conteiido ** . E, pois, importante investigar cuidadosa-
mente qualquer déficite neurolégico, rigidez da coluna, altera-
¢des dos reflexos, pequenas zonas de anestesia, alteracdes da
micgdo e queixas dolorosas.

No caso que descrevemos ndo existia paralisia nem disfungio
vesical mas todos os outros sinais tinham uma forte probabili-
dade de associagdo com lesdo tumoral, denotando, a abolicio
dos reflexos aquilianos, um compromisso neurolégico.

O diagnostico diferencial dos ependimomas espinhais inclui
outros tumores primarios ou metastaticos e, ainda, outras lesdes
como as doengas degenerativas da coluna, processos infeccio-
sos e inflamatdrios, neuropatias e doengas orgénicas intra-abdo-
minais ou tordcicas.

A existéncia de um traumatismo lombar anterior levou-nos
a admitir uma lesdo da coluna vertebral como causa provdvel
mas a auséncia de alteragdes na estrutura dssea afastou esta
hipétese. Também um processo ao nivel do espaco retro-peri-
toneal foi considerado e excluido pela ecotomografia. Conside-
rdmos, ainda outras etiologias, nomeadamente infecciosas, que
foram afastadas pelos exames auxiliares realizados.

A radiologia convencional pode revelar sinais que passam
despercebidos . Na incidéncia antero-posterior, o aumento do
espago interpeduncular ¢ o achado mais importante . Outros
sinais podem estar presentes: alargamento do canal vertebral,
dismineralizagéo e erosdo dos pediculos e laminas vertebrais *
428 Tal como referido, um achado altamente suspeito é a
presenca de uma alteracdo das curvaturas fisiologicas, em espe-
cial quando acompanhada de dor %,

A RMN modificou significativamente os protocolos de diag-
nodstico neurorradiolégico. Substitui em muitos casos a mielo-
grafia, da indicagdes preciosas ao neurocirurgido ' e permite
localizar com precisao lesoes tumorais dando uma boa defini-
¢do das estruturas anatomicas ', No caso descrito os achados
na TAC nao justificavam o quadro clinico e foi a RMN que,
como seria de esperar, melhor definiu a lesdo.

A terapéutica dos ependimomas ¢é essencialmente cirdrgica.
A remocao o mais completa possivel permite aumentar o inter-
valo livre de recidiva do tumor e melhorar o prognéstico 7.
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A aspiracdo cirtrgica ultra-sénica, a microcirurgia e a monitori-
zag¢do com potenciais evocados somatossensoriais, possibilitam
a remogao ndo traumdtica do tumor mantendo a integridade do
tecido nervoso .

Na crianca a utiliza¢@o da radioterapia é controversa ' e
ndo terd influéncia significativa no prognéstico dos ependimomas
espinhais ?; acompanha-se de uma maior incidéncia de efeitos
indesejdveis do que no adulto, tanto mais frequentes e graves
quanto mais jovem o doente *¥. Esta forma de tratamento estéd
indicada nos ependimomas com caracteristicas histopatoldgicas
agressivas (formas anapldsticas), quando ndo foi possivel a
ressecgdo total @9,

No pds-operatdério a cistografia e o estudo urodinidmico
mostraram reten¢do urindria por mecanismo obstrutivo. Pensa-
mos que esta disfung@o nio tem significado ji que os exames
foram realizados precocemente e se verificou a normaliza¢io
progressiva da funcdo vesical. Estes factos estdo de acordo com
o verificado numa série de Parenti G. ® em que as alteracdes
dos esfincteres foram frequentes no pds-operatério mas
regrediram apds alguns meses.

Dado a ressecgdo cirdrgica ter sido total e tratar-se de um
tipo histolégico benigno (ependimoma mixopapilar), pensamos
estar perante um caso de bom prognéstico, que ndo justifica
uma terapéutica mais agressiva devendo, contudo, manter-se o
doente sob vigilancia regular.
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