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Os craniofaringiomas, embora raros entre os tumores intracranianos,
constituem o tipo mais freqilente de neoplasia congénita do sistema nervoso.
Cushing 19v registrou 92 craniofaringiomas entre 158 tumores congénitos
(incluindo os angiomas) e 2.023 tumores intracranianos, o que representa
as proporcdes de 58,2 e 4,5%, respectivamente. Na série do Instituto Neu-
rolégico de Nova York, referida por Barnett3, de 1.653 casos de tumores
intracranianos, 84 (5,1%) eram de craniofaringioma.

Embora ja consagrada, a denominagdo de craniofaringioma, proposta
por Cushing 192, pode ser criticada, pois na realidade o ducto hipofisario,
de cujos restos o tumor deriva, se inicia na cavidade oral e ndo faringea.

Mais correto é chama-lo de tumor do ducto hipofisario, como havia pro-
posto Erdheim (cit. por Hirsch e Hamlin 18) em 1904.

Segundo Northfield % e Hirsch e Hamlin ¥, no embrido de 2-3 mm (3% semana)
o primérdio da bdlsa de Rathke ja é reconhecivel como uma umbilicacio no teto
do estomodeu. Logo apds (4-5 mm), aparece uma depressio no soalho do pro-
sencéfalo, que representa o esbdco do recesso infundibular do III ventriculo.
Ambas as formacdes passam a se aprofundar, dirigindo-se uma ao encontro da
outra, até que entram em contato, o que ocorre no embrido de 10-12 mm de com-
primento. Por volta da 72*-8: semana (20 mm) o colo da bodlsa de Rathke se
oblitera, enquanto a parede oposta se invagina para acolher o processo infundibu-
lar. Expansdes laterais da bolsa vdo depois revestir a haste do infundibulo, o
que explica porque muitas vézes o tumor se funde com o tuber. O mesénguima,
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que envolve o ducto hipofisario durante a formacdo da base do cranio, termina
por destrui-lo; as células restantes submergem no tecido da adeno-hipdfise em
desenvolvimento e sdo levadas até o processo infundibular. Os blastomas se de-
senvolvem a partir dos vestigios do ducto hipofisidrio, que persistem no interior
da sela turca em 209 dos individuos normais (Shanks e Kerley, cit. por Barnett?).

Do ponto de vista macroscopico, os craniofaringiomas podem ser sélidos,
cisticos ou semicisticos 8. A parte sélida é constituida por ilhotas de epi-
télio imersas num estroma frouxo ou denso; na periferia pode notar-se
gliose, que determina continuidade com as estruturas nervosas. Além das
calcificacbes, descritas por Luger (cit. por Hirsch e Hamlin 18), os cistos
contém um ligliido viscoso ou aquoso, rico em cristais de colesterol, ou
entdo um material semi-sélido, semelhante ao encontrado nos cistos der-
moides.

No tocante & anatomo-patologia dos craniofaringiomas nota-se acentuada
divergéncia entre os autores. Russell e Rubinstein 2® sao talvez os mais
extremados, ao colocarem na sinonimia désses tumores os cistos epidermoides
supra-selares, pois afirmam que éles se relacionam estreitamente com os
colesteatomas de outras localizacoes; além disso, para ésses autores, a
origem dos craniofaringiomas a partir da bdlsa de Rathke ou seus deri-
vados nao estd tado soOlidamente estabelecida como geralmente se admite.

Berry e Schlezinger 5 ressaltaram, recentemente, a distincdo entre os
cistos da fenda de Rathke e os craniofaringiomas, acrescentando dois casos
pessoais dos primeiros aos dez descritos na literatura. Na maioria das
vézes, a condicdo é reconhecida apenas a necropsia; raramente produzem
sintomatologia, ora do tipo supra-selar, ora hipofisaria. Clinicamente, né&o
se diferencam dos craniofaringiomas ou dos adenomas pituitarios. Do
ponto de vista histolégico, Duffy 12 distinguiu dois grupos de tumores do
ducto hipofisario: os tumores planocelulares e os cistos originados da fenda
de Rathke. Frazier e Alpers13 adotaram esta classificacio; em seu caso
de cisto da fenda de Rathke observaram uma area de epitélio pavimentar,
sugerindo conexdo entre os dois grupos. As células da fenda de Rathke
permanecem na pars intermedia da hipofise. A diferenciacio entre ésses
cistos e os craniofaringiomas depende da presenca de cilios nos primeiros
e, principalmente, da natureza das células que os revestem: em lugar da
estrutura epitelial pavimentar do craniofaringioma, encontram-se células
achatadas, cubédides ou cilindricas. Segundo Berry e Schlezinger5, néo
existemm provas que apontem os craniofaringiomas como cistos mais evo-
luidos da fenda de Rathke, embora possa ser encontrado epitélio de tran-
sicdo entre um e outro.

Bailey 2 divide os craniofaringiomas em trés tipos:

1) Cistos epiteliais mucéides, geralmente pequenos, com paredes atapetadas
por epitélio cilindrico ciliado no qual se véem algumas células tipicamente mucosas;
contém muco e destrocos celulares; o tecido conetivo de sustentacdo sofre intensa
degeneracio hialina e gordurosa. Como se vé, os caracteres histologicos déstes
cistos identificam-nos aos da fenda de Rathke, atras considerados.
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2) Epiteliomas planocelulares, mais Ifreqiientes, que se originam ou perma-
necem so6lidos, mas usualmente degeneram, dando lugar & formacdo de um ou
mais cistos; as células se assemelham as da rede de Malpighi da pele, exceto
em certas areas onde se dispdem em espirais e se corneificam; o estroma con-
juntivo, condutor de vasos sangiiineos, quase sempre sofre intensa degeneracao
hialina e hidropica, que resulta na formacdo de cavidades; ulteriormente o epi-
télio, privado de seu suprimento sangiiineo, também degenera, formando-se uma
grande cavidade central, enquanto as colunas de células epiteliais na periferia
se conservam integras e projetam-se no interior do cisto como pseudopapilomas;
na vizinhanca das células epiteliais em degeneracdo podem ser encontrados gigan-
técitos; na substancia hialina, depositam-se sais de cdlcio e pode mesmo formar-se
tecido Osseo; o conteudo do cisto é constituido por células descamadas, destrocos
celulares amorfos, granulos de calcio, hemossiderina e inumeros cristais de coles-
terol.

3) Adamantinomas, semelhantes aos que se desenvolvem nas mandibulas,
cujas células epiteliais préximas do tecido conjuntivo sé@o cilindricas e paralelas,
reproduzindo exatamente os ameloblastos dos brotos dentarios; ademais, as células
no interior das colunas assumem forma estrelada, formando um reticulo frouxo;
areas de epitélio corneificado podem também ser encontradas; os adamantinomas
sofrem 0s mesmos processos degenerativos que os epiteliomas planocelulares. Véarias
formas intermediarias ocorrem entre os dois tipos. A degeneracdo maligna dos cra-
niofaringiomas é excepcional.

Essa classificacdo é integralmente adotada por Courville® e Peyton e
col. 26, Zimmerman e col. 38 e Hicks e Warren 1?7 admitem apenas o epite-
lioma planocelular e o adamantinoma, nfdo fazendo referéncia aos cistos da
fenda de Rathke. Dublin1! também considera sOmente ésses dois tipos,
situando os cistos da fenda de Rathke entre os adenomas da pars intermedia,
caracterizados pela presenca de células cilindricas. Hassin 16 identifica os
craniofaringiomas apenas aos adamantinomas, colocando os carcinomas pla-
nocelulares e os cistos da fenda de Rathke entre os tumores originados
fora do tecido hipofisario. Para Russell e Rubinstein 2%, os adamantinomas
sdo epiteliomas em que estdo representadas tanto as células pavimentares,
como as basais; no capitulo dos craniofaringiomas sao incluidos os cistos
da fenda de Rathke, assinalando-se que a metaplasia pavimentar do epité-
lio ja havia sido referida por Hunter.

Incidéncia — O sexo masculino, em varias estatisticas, mostra-se um
pouco mais atingido: 13/10 (Hirsch e Hamlin !8), 26/23 (Northfield 2%),
32/30 (Barnett3), 27/24 (Gordy e col.'4). O tumor incide preferencial-
mente nas duas primeiras décadas: entre 313 neoplasias intracranianas
em criancas menores de 12 anos, Ingraham e Matson1® encontraram 21
craniofaringiomas (6,7%), que constituiam o mais freqiiente tumor intra-
craniano ndo gliomatoso. Entretanto, ndo sdo exclusivos dos jovens: em-
bora Witt e col. (cit. por Tiberin e col.31) s6 tenham verificado 5 casos
com mais de 60 anos de idade entre 454 revistos na literatura, Wertheimer
e Corradi 3¢ registraram 18 pacientes com mais de 40 anos entre 65 casos
de craniofaringioma.

Sintomatologia — Os craniofaringiomas podem situar-se acima (supra-
diafragmaticos) ou abaixo (selares) da tenda hipofisaria; outras vézes,
rompem esta barreira (intracranio-selares) 18,
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Os craniofaringiomas supradiafragmdticos sdo verdadeiros tumores in-
tracranianos, revestidos pelas leptomeninges. A hipdfise pode nado ser des-
truida e a sela ndo apresentar erosbes ao exame radiolégico. A sintoma-
tologia é infundibulo-quiasmaética, caracterizada fundamentalmente por dia-
betes insipido e distirbios visuais; as alteragbes enddcrinas ndo sdo privativas
da localizagdo selar, pois os tumores supradiafragmaticos interferem com
a circulacdo porta (embora rapidamente se estabeleca circulagdo colateral
suficiente para manter a atividade basal da glandula) e com o contrdle
neural da hipéfise 25. Os craniofaringiomas supra-selares aderem aos nervos
opticos e quiasma, as artérias regionais (especialmente caroétida, comuni-
cante anterior, cerebral anterior e oftalmica) e ao tuber. O exame dos
campos visuais revela, desde escotomas centrais (que podem levar a pensar
em simples neurite retrobulbar ou em esclerose multipla) ou periféricos,
até hemianopsias, que podem ser uni ou bitemporais, ou homoénimas. Love
e Marshall 22 observaram éste ultimo tipo em 23% dos casos; Hirsch e
Hamlin 1® explicam-no pelo fato de que as células epiteliais sdo numerosas
na haste infundibular, situada por detrids da sela, de modo que os blas-
tomas delas originadas lesam precocemente os tratos Opticos. Vampré 34
registrou um caso de craniofaringioma quiasmatico em que apenas um
hemicampo temporal havia sido poupado. A importancia dos distarbios

do campo visual ressalta de que, entre 49 casos de Northfield 25, apenas 3
nao os apresentavam.

Se o tumor supradiafragmatico crescer em direcdo do soalho do III
ventriculo, determina sinais hipotalamicos, entre os quais sobressaem os
disturbios da termorregulacdo e do contréle do sono. Nestas circunstian-
cias pode também ocorrer obesidade que, entretanto, deve ser distinguida
daquela decorrente de disfuncdo hipofisaria (distribuicdo do paniculo adi-
poso de carater feminino). Noutros casos, pelo contrario, observa-se ema-
grecimento e mesmo caquexia. Northfield 22 notou, em alguns casos de
craniofaringioma, tendéncia a hipotensido arterial, que atribuiu a lesdo do
hipotalamo e ndo a um prolongado hipocorticoadrenalismo, com baixa do
s6dio e do cloro; de fato, a tendéncia & hipotensido arterial é muito mais
freqliente nos craniofaringiomas supra-selares que nos adenomas hipofisa-
rios, nos quais os distGrbios endécrinos sio mais acentuados.

Alucinagbes visuais (5 casos) ou olfativas (2 casos) foram descritas
também por Northfield 25 em craniofaringiomas comprimindo o III ventri-

culo ou a regido tuberiana; 7 pacientes apresentavam convulsées, quase
sempre generalizadas.

A sindrome de hipertensdo intracraniana é freqiiente nos tumores do
ducto hipofisario localizados acima da tenda selar. Eventualmente, cons-
titui-se a sindrome de Foster-Kennedy.

Nos craniofaringiomas selares dominam os disturbios endocrinos, parti-
cularmente das funcbes gonadais e do crescimento. Quando se manifestam
em criancas, ha retardo do desenvolvimento somatico e hipogonadismo. Nos
adolescentes, deixam de surgir os caracteres sexuais secundarios e o déficit
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estatural serd confirmado ou revelado pelo retardo na idade oOssea; esta
poderd ser até algumas décadas inferior a cronolégica'®. Os membros
tendem a crescer desproporcionalmente em relacdo ao tronco e os dedos
se alongam; éste fato poderia decorrer de retardo na ossificagdo das epi-
fises e conseqiientes distirbios do crescimento local 25, Em adultos, o hipo-
gonadismo se manifesta por amenorréia, atrofia dos o6rgdos genitais, im-
poténcia e perda da libido; além disso, se os disturbios forem graves, caem
os pélos axilares e pubianos, a pele torna-se lisa e palida.

Note-se que, se o crescimento corporal foér muito comprometido, tam-
bém o sera o desenvolvimento genital. O inverso, porém, pode ndo ocorrer,
pois, para que o individuo ndo cresca, & necessario que o disturbio incida
em idade muito precoce. Por outro lado, é sabido que, as vézes, os cra-
niofaringiomas intra-selares niao determinam qualquer disfuncdo hipofisaria,
o que se explica pelo fato de que apenas um quinto da glandula é sufi-
ciente para o desempenho de sua atividade. E freqiiente que ésses distar-

bios passem despercebidos aos familiares, em virtude da lentiddo com que
se instalam.

Em conseqiiéncia da disfuncdo hipofisaria, podem manifestar-se sinais
de insuficiéncia supra-renal e de hipotireoidismo.

Cefaléia pode também ocorrer nos craniofaringiomas intra-selares, em-
bora desacompanhada, geralmente, de edema de papila e outros sinais de
hipertensao intracraniana; a dor teria origem, talvez, na distensdo do dia-
fragma selar.

De maneira geral e ndo levando em consideracio a topografia do
tumor, observa-se que, nas criangas, os primeiros sinais sfo geralmente re-
presentados pela sindrome de hipertensdo intracraniana; nos adolescentes
predominam no quadro clinico os distirbios endécrinos; nos adultos sobres-
saem as alteracdes visuais, a evolucdo é mais lenta e as calcificacdes e
erosdes selares s30 mais raras %5,

Alteracées radiolégicas — O valor diagndstico dos exames neurorradio-
logicos dependera, naturalmente, do estagio evolutivo do tumor. De regra,
nas fases iniciais das neoplasias intracranio-selares, sOmente o craniograma
pode fornecer elementos de orientacdo; nas fases subseqiientes, todavia,

impoe-se a feitura da angiografia, pneumocisternografia, pneumoventriculo-
grafia e/ou iodoventriculografia.

O craniograma pode ser o unico exame radiolégico de valor diagnéstico
nos craniofaringiomas intra-selares. Calcificacdes, ora desenhando delica-
damente o contérno do tumor, ora sob forma de fléculos radiopacos, sao
verificadas em proporcoes variaveis: 21,7% (Hirsch e Hamlin 1®), 57,2%
(Northfield 25), 65¢% (Gordy e col. %), 68,1% (Barnett3) e 71% (MacKenzie
e Sosman 24), Frise-se, contudo, que calcificacbes idénticas as dos cranio-
faringiomas podem ser produzidas por astrocitomas cisticos, adenomas cro-
moéfobos e oligodendrogliomas *. As alteragbes selares sdo representadas
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por: aumento dos didmetros, hiperdensidade, erosao do dorso, adelgacamento
dos processos clindideos anteriores e posteriores e, eventualmente, por des-
truicao do basiesfendide 18. Entretanto, em certo numero de casos (15%
dos 51 pacientes de Gordy e col.14, por exemplo), a radiografia simples do
créanio é normal; tal se verifica particularmente na topografia supra-selar
do tumor.

A pneumocisternografia constitui recurso de grande valia para o estudo
dos craniofaringiomas, em vista das informacgdes que propicia nos tumores
supradiafragmaticos e sem grande expansdo em direcdo ao III ventriculo.

A pneumoventriculografia e, em nosso Servico, a iodoventriculografia,
sdo indicadas nos casos com hipertensao intracraniana por bloqueio do ven-
triculo diencefilico e com distarbios hipotalamicos; tal como ocorreu em
nosso caso 13, pode acontecer que a angiografia cerebral seja normal e
que a pneumocisternografia revele apenas bloqueio da cisterna quiasma-
tica, sdmente a iodoventriculografia retratando, em todos os pormenores,
a massa tumoral.

A angiografia revela, nos craniofaringiomas supra-selares, abertura do
sifao carotideo e elevacdo da origem da artéria cerebral anterior3. Even-
tualmente, demonstrarda a expansdo subtemporal da neoplasia. A pan-
angiografia (contrastacdo de todo o sistema arterial do encéfalo mediante
uma unica injecdo na carétida) podera desenhar os limites do tumor,
através do estudo topografico das artérias carétidas intracranianas e da
porcdo A, (horizontal) das artérias cerebrais anteriores.

Provas laboratoriais — Em casos com disfuncdo hipofisaria, determi-
nados exames de laboratério (taxas de eletrdlitos, indice de Kepler, dosa-
gem dos 17-cetosterdides na urina, resposta hipoglicémica, etc.) revelam-se
isolada ou globalmente alterados. ~Politria e hipostenaria caracterizam o
diabetes insipido.

Tratamento — Os resultados da radioterapia ainda sdo controvertidos.
Em nosso meio, Vampré 34 referiu bons resultados em um caso, com me-
lhora dos distarbios visuais. Segundo Ingraham e Matson !9, a irradiacdo

talvez consiga retardar o reenchimento dos cistos. Grant 5, Bucy ¢ e Dyke
e Davidoff (cit. por Peyton e col 26) consideram inoperante a roentgen-
terapta. Contudo, os soviéticos ainda se mostram adeptos da mesma:
Arendt! empregou-a em 208 casos, tendo registrado mortalidade de apenas
19%; Rostotskaya 28 a utilizou associadamente a puncgdes repetidas dos
cistos em 11 casos, obtendo melhoras e prolongada estabilizacio da sinto-
matologia em 8.

O tratamento cirurgico comporta técnicas muito variadas. Recente-
mente, Hirsch e Hamlin 18 ainda se mostram adeptos da puncdo transes-
fenoidal nos casos de cistos intra-selares; essa conduta, adotada isolada-
mente em 17 casos (repetida em 4 pacientes) e ap6s a craniotomia em 2,
foi acompanhada de 15,89 de mortalidade (12% operatéria). Peyton e
col. 26, todavia, consideram insatisfatério ésse processo.
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A craniotomia frontal ou frontotemporal é adotada pela maioria dos
neurocirurgides. Embora, evidentemente, a conduta ideal fbésse a resseccido
radical, na pratica ela nem sempre é exeqiivel, dadas as intimas relagdes
do tumor com as vias Opticas, as artérias regionais e o hipotidlamo. Gordy
e col. 14 referem que supunham ter praticado a extirpacdo total em 25 de
51 casos; entretanto, 6 dos 17 sobreviventes apresentaram recidiva. E o6bvio
que, quanto mais precoce a intervencdo, tanto melhores os resultados e
maiores as possibilidades de excisdo completa. Porém, a intervencdo se
limita, na maioria das vézes, a liberacdo dos nervos Opticos e quiasma
e a extirpacdo do tumor. Northfield 2> reserva o processo radical para os
tumores intra-selares e subtuberianos. Scarff (cit. por Wycis e col. 37)
propds a abertura da cipola do cisto no sentido de proporcionar sua dre-
nagem no sistema ventricular, conduta que Bucy ¢ julga inferior a cureta-
gem intracapsular. Peyton e col. 26 aconselham a aspiracdo do cisto e a
extirpacdo conservadora da capsula. Apesar dessas precaucdoes, a morta-
lidade operatéoria é elevada, sendo atribuida principalmente a manipulacio

cirirgica do hipotalamo e a hipertermia conseqiiente, assim como ao co-
lapso hipofisario poés-operatoério.

No entanto, nos uUltimos anos, duas importantes medidas vieram me-
lhorar apreciavelmente os resultados cirurgicos.

Uma das mais temiveis complicacbes da cirurgia era o colapso circula-
tério, principalmente quando havia demonstracio prévia de hipopituitarismo
com hipocorticoadrenalismo secundario. Normalmente, durante o stress ci-
rargico, o colapso vascular é evitado pelo aumento da produc¢do de hidro-
cortisona e pelo efeito da noradrenalina. Em condicées de insuficiéncia
hipofisdria ou de hipoadrenalismo preexistentes, ou em conseqiiéncia do
trauma cirargico a glandula ou ao centro hipotalamico estimulante do ACTH,
a producao de hidrocortisona pode tornar-se insuficiente. Por isso se acon-
selha o emprégo do ACTH ou de corticosterdides antes, durante e apés a
intervencdo. O hormonio corticotréfico pode ser utilizado quando o teste
de Thorn demonstrar resposta satisfatoria da supra-renal, Ingraham e
col. 20 preconizam que se inicie o ACTH intravenoso 5 dias antes da ope-
racao, no sentido de obter suficiente atividade do cértex supra-renal.
Kerr 22 propdés que o hormodnio seja administrado durante 1 a 2 semanas
antes da intervencdo, conforme a resposta ao teste de Thorn. Tytus e
col. 33 frisam que o ACTH intramuscular (aquoso ou gel) ndo deve ser
usado, pois sua resposta é imprevisivel, devido a variacbes na absor¢io e
a inativacao local pelo musculo.

Se o cortex adrenal for totalmente insuficiente, seus hormoénios devem
ser empregados, em lugar da corticotrofina. Tytus e col. 33 recomendam
a cortisona intramuscular gque, embora seja absorvida mais lentamente que
pfir via oral, possui efeito mais prolongado; recomendam 200 mg nos 2 dias
pré-operatorios e uma semana apds; em criangas pequenas, usam metade
da dose; o tratamento de manutencdo é feito com cortisona por via oral
(12,5 ou 25,0 mg), devendo-se observar se surgem sinais de agravacdo da
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insuficiéncia adrenocortical, especialmente distirbios do metabolismo hidrico
e dos hidratos de carbénio.

Kahn 2t aconselha também a aquecer e friccionar as extremidades e a
aumentar o volume de sangue circulante por meio de transfusfes, em
casos de colapso circulatdrio; nessas eventualidades, a cortisona intramus-
cular deve ser substituida pela hidrocortisona intravenosa.

Os beneficios do emprégo de corticosterdides sdo atestados pelos resul-
tados referidos por Tytus e col.32: em 6 de 14 casos operados sem asso-
ciagdo de cortisona a morte ocorreu dentro de 48 horas, em hipertermia
ou colapso circulatdrio; em todos os 7 pacientes tratados com cortisona, a
craniotomia foi bem suportada.

O emprégo local de is6topos radioativos constitui outra recente con-
tribuicdo para o tratamento dos craniofaringiomas, com perspectivas anima-
doras. Em 1954, Wycis e col.37 injetaram, na cavidade cistica de um
tumor do ducto hipofisario, radiofosfato crémico coloidal, observando me-
lhoras dos disturbios oftalmolégicos e do estado geral; desconhecemos os
resultados tardios. Em 1956, Northfield 25 injetou radio-ouro coloidal no
interior do cisto, tendo obtido bons resultados imediatos; a propésito, o
autor consigna a dificuldade em evitar que o fluido radioativo transborde
para o ventriculo e a eventual impossibilidade de identificacio de outras
lojas menores do tecido neoplésico.

Além do que ja vimos com relacdo ao ACTH e corticéides, € necessario,
muitas vézes, utilizar terapéutica substitutiva em virtude de outros dis-
tarbios endocrinos. Para combater o hipotireoidismo recomenda-se o em-
prégo de tiredide dessecada. O hipogonadismo em adultos é tratado com
testosterona ou estrégeno. Ainda ndo existe preparacdo eficaz para substi-

tuir o hormoénio somatotréfico.

Entre as desordens hipotalamicas avultam o diabetes insipido e a hiper-
termia. O primeiro pode ser transitério ou permanente; deve ser feito
rigoroso contrdle da diurese, empregando-se a pitressina para combater a
poliliria. A hiperpirexia é tratada pela hibernacdo farmacolégica ou pela
hipotermia.

A publicacio do presente trabalho visa a contribuir para a escassa
casuistica nacional, constituida — segundo o Indice-Catalogo Médico Brasi-
leiro, de J. A. Maia — apenas por um caso de Vampré *¢, 2 de Toledo e
Gama 32, 2 de Viegas 35, um de Couto e Portugal®, um (cisto da fenda de
Rathke) de Schermann e Barretto Netto3?, além de 5 casos (2 adamanti-
nomas, um tumor cistico da hipéfise, um carcinoma basocelular e um papi-
loma da hipéfise) analisados apenas do ponto de vista histopatolégico por
Barretto Netto+*. Nossos 26 casos representam 4% dos 640 pacientes com
tumores intracranianos registrados na Clinica Neurolégica da Faculdade de
Medicina da USP. A proposito de nosso material serdo tecidas conside-
racoes sdbre os dados clinicos e 0s exames subsidiarios, sobressaindo entre
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éstes os resultados da arteriografia cerebral, da iodoventriculografia e do
exame do liqliido cefalorraqueano nos craniofaringiomas, que constituem
aspectos pouco estudados na literatura.

MATERIAL

Sao apresentados 26 casos de tumores do ducto hipofisario estudados
na Clinica Neuroldogica da Faculdade de Medicina da USP, de 1945 a 1960,
e com diagndstico verificado anatomo-patologicamente, por biopsia intra-
operatoria ou necropsia (quadros 1 e 2).

COMENTARIOS

Idade e sexo — Na 1.2 década incluiam-se 10 casos, ou sejam 38,5%
do total; os demais casos distribuiam-se pela 22 década (5 casos), 3.2
(5 casos), 4.2 (2 casos), 52 (2 casos) e 6.* (2 casos). Portanto, 4 pacientes
(15,4%) tinham mais de 40 anos de idade, proporcdo inferior & assinalada
por Wertheimer e Corradi®*¢ (27,7%): O mais jovem tinha 6 anos de idade
(alids, trés casos) e o mais idoso, 60 anos.

Ao sexo masculino pertenciam 15 casos e ao feminino, 11. Estas cifras
sao concordes com as da literatura, demonstrando discreto predominio dessas
neoplasias entre os homens.

Duracdo da sintomatologia — O tempo decorrido desde o inicio das
manifestacoes clinicas até o diagnostico definitivo variou entre limites muito
amplos: até 3 meses, 6 casos; de 3 a 6 meses, 5 casos; de 6 a 12 meses,
4 casos; de 1 a 3 anos, 5 casos; de mais de 3 anos, 6 casos. A correlacao
entre a duracao da sintomatologia e a idade dos pacientes tende a demonstrar
evolucao mais aguda nos pacientes mais jovens (embora existam impor-
tantes excecoes), confirmando, assim, a observacdo de Wertheimer e Corradi 3¢
(fig. 1).

Sintomatologia mneurolégice — Nos craniofaringiomas, tanto supradia-
fragmaticos como intracranio-selares, desenvolveu-se sintomatologia neuro-
l6gica caracterizada especialmente por paralisias de nervos cranianos e si-
nais piramidais e/ou cerebelares (o acometimento das vias Opticas sera
considerado entre os sinais oftalmolégicos). Assim, no caso 14, o quadro
clinico-neurolégico era constituido por paralisia unilateral dos nervos V,
VII e VIII. Estrabismo por paralisia do abducente ocorreu no caso 19.
No caso 22 os nervos cranianos III, IX e X estavam paralisados a direita,
o XII a esquerda e os V e VI bilateralmente; associava-se sindrome cere-
belo-piramidal; a auséncia de hipertensdo intracraniana, a discrecio das al-
teracOes radiolégicas e a auséncia de distirbios endocrinos levaram ao
diagnoéstico genérico de tumor da base; a gravidade do estado geral néo
permitiu a intervencado cirargica, sendo o diagndstico definitivo de cranio-
faringioma estabelecido pelo exame necroscopico. No caso 12 havia uma
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sindrome pirdmido-extrapiramidal de evolu¢io progressiva que, perante a
normalidade do craniograma, foi atribuida a um processo desmielinizante
(moléstia de Schilder?) até que a pneumencefalografia revelou a existéncia
de um- tumor do III ventriculo; a necropsia mostrou que a neoplasia se
estendia até a fossa interpenduncular. Sinais piramidais isolados manifes-
tavam-se nos casos 4, 6, 7, 9, 17, 21 e 25. Sindrome cerebelar, isolada

(casos 18 e 19) ou associada a sin-
DURAc/'Sol drome piramidal (casos 15 e 22) foi
evidenciada em 4 casos. Nos casos
3, 10 e 26 sobressaiam na sintoma-
tologia graves desordens da cons-
ciéncia. No caso 11 a sintomatolo-
gia neurologica se caracterizava por

DECADAS N ) e
convulsdes do tipo bravais-jackso-
Fig. 1 — Correlacdo entre idade e du- nlano'. Em 9 casos o exame nheu-
ragcdo da sintomatologia. rolégico era normal.
Sintomatologia oftalmolégica — Edema de papila foi observado em 11

casos (42,3%). Atrofia do nervo Optico existia em 8 casos. Acentuada
ambliopia (7 casos) ou amaurose (5 casos) ou ainda a existéncia de acen-
tuados disturbios da consciéncia (2 casos) prejudicaram o estudo do campo
visual; dos 12 restantes, em 6 a campimetria era normal, em 1 havia
restricio dos campos visuais e em 5 foi comprovada hemianopsia (bitem-
poral em 1, binasal em 1 e homdnima em 3). Exoftalmo bilateral, prova-
velmente por irritacio do simpatico pericarotideo, foi assinalado nos casos
T e 9.

Sintomatologia enddcrina e hipotaldmica -— Pan-hipopituitarismo foi
diagnosticado apenas clinicamente em 3 casos e comprovado laboratorial-
mente em 6. Diabetes insipido pré-operatério foi notado em 4 casos e surgiu
apés a intervencio cirurgica em 5. No caso 3, ressaltava a obesidade, desa-
companhada de outros distirbios hipotilamo-hipofisarios. Em 14 casos nao
havia manifestacoes clinicas de disfungdo enddcrina ou hipotalamica; em 6
déstes casos foram realizados testes de laboratério, que resultaram normais
em 5 e indicaram insuficiéncia supra-renal em 1.

Estudo radiolégico (figs. 2 e 3) — Calcificacoes selares e/ou supra-
diafragmaticas foram observadas em 16 casos (61,5%). A sela se apresen-
tava alterada (destruicdo das clindides posteriores em 9 casos, erosdo do
soalho em 4, do dorso em 8, destruicio global em 5, aumento dos didme-
tros em 4) em 21 casos (80,8%). O craniograma foi normal nos casos 12
e 15, em que a topografia do tumor era supradiafragmatica.

A angiografia cerebral foi realizada em 17 casos, tendo revelado as
alteracbes caracteristicas dos tumores da regido infundibulo-quiasmatica
(elevacdo da porcdo horizontal, A, da artéria cerebral anterior e desvio



Fig. 2 Em A (caso 22), destruicdo do roso selar e clinéides posteriores; auséncia
de calcificacbes. Em B (caso 1), pneumencefalografia fracionada: bloqueio da cis-
terna quiasmdtica, cuja por¢ido contrastada estd desviada para cima e para trds.
(caso 6), pneumoveniriculografia e pneumocisternografia: grande cavidade
paramediana elevando e deslocando lateralmente o II1 wventriculo. Em E
5), iodoventriculografia: auséncia de contrastacdo do III wventriculo. Em F

(caso 11), iodoventriculografia: elevacdo da porgdo anterior do III ventriculo.




Fig. 3 — Cardtido-angiografics. Em A e B (caso 11), incidéncias lateral e sagital:

sinais indiretos de dilatacio wventricular, sem elementos que permitam localizacdo,

Em € (caso 17), incidéncia lateral: desvio para cima e para a frente da Ppor¢ag

intracraniana da a. cardtida interna e elevacdo das aa. cerebrais méedias. Em D

(mesmo caso). incidéncia sagital: elevacido da por¢do horizontal da a. cerebral

anterior. Em E e F (mesmo caso), angiografia pos-operatoria revelando regressdo
parcial dos desvios arteriais.
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da porcido intracraniana da carétida para fora e para a frente) em 13
casos, de tumor temporal no caso 6, e sinais indiretos de dilatacdo ventri-
cular no caso 26; foi normal nos casos 13 e 15.

A pneumocisternografia, efetuada em 6 casos, demonstrou auséncia de
contrastacdo da cisterna quiasmatica ou desvio da mesma para cima e para
tras. A pneumencefalografia revelou desvio do IV ventriculo para tras
em um caso e tumor do III ventriculo em outro.

A jodoventriculografia, praticada em 8 casos, demonstrou auséncia ou
deformacdo da imagem do III ventriculo, sugerindo processo situado na
regido infundibulo-quiasmatica.

Eletrencefalografia — ¥ste exame foi realizado em 14 casos, tendo-se
revelado normal em 2. Foco temporal foi encontrado em 4 casos; em um
caso, foi verificado foco frontocentral profundo, proximo a linha mediana;
em 4 casos havia ondas §, difusas e bilaterais em 2 e hemisféricas em 2;
num caso registraram-se ondas com a freqiiéncia de 3 c¢/s na regifio parie-
toccipital direita; em um caso, foi notada depressdo do ritmo 4 no hemis-
fério direito; em um caso foi registrada anormalidade paroxistica difusa.

Exame do liqiiido cefalorraqueano — Realizado em 16 pacientes, mos-
trou-se inteiramente normal em 4. Em 6 casos, havia hipertensdo. Disso-
ciacdo proteino-citolégica com aumento de globulinas foi evidenciada em 6
casos. Em nenhum caso foi verificada presenca de células eosinéfilas ou
positividade de reacbes de fixagdo do complemento, como pode ocorrer nos
cistos epidermoides 7.

Tratamento — Vinte e um casos foram submetidos a tratamento ci-
rurgico, tendo sido realizadas, ao todo, 32 opera¢bes (6 pacientes foram
operados mais de uma vez). A conduta inicial consistiu, em 14 casos, na
puncdo do cisto e retirada parcial da capsula e, em 5 casos, foi praticada
também a curetagem intracapsular; em todos éles foram eletrocoaguladas
as paredes dos cistos. Nos casos 1 e 26 foi realizada apenas craniotomia,
pois qualquer excisdo foi considerada impraticavel.

ACTH ou cortisona foram empregados apenas em 10 casos, mais recen-
tes. Em 2 casos foi necessaria administracdo de pitressina para combater
o diabetes insipido.

Em 8 casos foi feito tratamento complementar, seja com a radioterapia
profunda convencional (5.000 r em 5 semanas ou 4.000 r em 3 semanas),
seja com a telecobaltoterapia (6.000 a 7.000 r em 5 semanas) em doses
diarias de 200 a 250 r.

Localizacdo do tumor — De acdordo com a verificacdo necroscopica ou
cirargica, em 14 casos a topografia da neoplasia era exclusivamente supra-
diafragmatica e em outros 12 havia também invasdo da sela turca. Nos
casos 5, 14 e 22 foi verificada, & necropsia, destruicdo ou invasdo tumoral
do seio esfenoidal. Em nenhum de nossos casos o blastoma era exclusiva-
mente selar.
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Caracteres histopatolégicos — Dos 26 casos estudados, em 19 foi iden-
tificado o tipo de neoplasia: 2 eram de tipo adamantinoma, 11 de tipo pla-
nocelular e 6 de tipo misto. Déstes altimos, em 2 (casos 3 e 23) havia
equilibrio entre o aspecto de adamantinoma e de epitelioma planocelular,
em 3 (casos 1, 15 e 24) predominaram as massas de tipo planocelular e
em 1 (caso 10) as de tipo adamantinoma. Em 5 casos o material foi insu-
ficiente, porém, em 2 déstes (casos 17 e 21) foi possivel sugerir um diag-
noéstico de tipo planocelular. Finalmente, em 2 casos o aspecto histologico
apresentava caracteres de malignidade. Déstes ultimos, um apenas (caso
14) pode ser considerado como forma maligna de craniofaringioma. No
outro caso (caso 22) nao tivemos dados suficientes para estabelecer o ponto
de origem da neoplasia maligna (carcinoma planocelular nao corneificado).
Ambos destruiram a sela turca e invadiram o seio esfenoidal; a auséncia
de hipertensdo intracraniana e de distirbios enddécrinos e o acometimento
multiplo de nervos cranianos lembram a sintomatologia dos tumores da
base, geralmente originados na regido da nasofaringe; nestes casos, porém,
0 acesso ao interior do cranio costuma fazer-se através do forame despedacga-
do anterior e nfo através do seio esfenoidal.

Mortalidade — Em um caso nao se obtiveram dados de follow up. A
mortalidade geral foi de 38,5% (10 casos). Cinco dos 20 pacientes operados
e com seguimento vieram a falecer: 4 no pos-operatdrio imediato e 1 no
tardio (mortalidade de 25%). Recidivas pds-operatérias foram assinaladas
em 8 casos, sendo que, no caso 4, houve 3 reoperagdées e no caso 10, 4.
Portanto, 15 pacientes apresentaram melhoras apds a intervengao; ésse
resultado deve, entretanto, ser considerado sempre como provisorio, dada a
freqiiéncia com que os craniofaringiomas recidivam. Cogita-se realizar, nos
préximos casos, o tratamento com isdtopos radioativos.

Os 5 pacientes nao operados faleceram.

RESUMO

Os craniofaringiomas, embora raros entre os tumores intracranianos,
representam o tipo mais freqiiente de neoplasia congénita do sistema ner-
voso. Os autores referem a constituicio e a ulterior destruicao parcial
do ducto hipofisario, de cujos restos ésses tumores derivam. Expdem as
classificagbes dos craniofaringiomas sob os pontos de vista macroscopico
(cisticos, semicisticos e solidos), histopatolégico (cistos epiteliais mucosos,
adamantinomas e epiteliomas planocelulares) e topografico (selares, supra-
diafragmaticos e intracranio-selares).

A proposito da incidéncia, ressalta a maior freqiéncia nas duas pri-
meiras décadas, embora os craniofaringiomas néo sejam exclusivos dos jovens.
Predominam ligeiramente no sexo masculino.

A sintomatologia é estudada de acordo com a situacdo supradiafragma-
tica (manifestacdes predominantemente hipotalamo-quiasmaticas) ou selar
(distarbios das funcdes goénado e somatotrofica da hipdfise).
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As alteracdes radiologicas sdo de grande valor para o diagndstico, parti-
cularmente as que se revelam no craniograma (calcificacées e erosbes sela-
res), pneumencefalografia, pneumo e iodoventriculografia, e arteriografia ce-
rebral.

No tocante ao tratamento dos craniofaringiomas, os autores referem
as controvérsias existentes sObre os resultados da radioterapia. O trata-
mento cirargico comporta técnicas variadas, desde a puncdo transesfenoidal
(hoje quase abandonada), até a craniotomia frontal ou frontotemporal. O
problema da excisdo radical é discutido, salientando-se as dificuldades na
sua consecuc¢do, dadas as aderéncias do tumor com as vias Opticas na regiao
quiasmatica, as artérias regionais e o hipotalamo. A elevada mortalidade
operatéria é atribuida principalmente & manipulacido do hipotadlamo e ao
colapso hipofisario. E estudado com minucias o emprégo do ACTH ou cor-
tisona associado a cirurgia. Sao de prever bons resultados do tratamento
com radio-is6topos.

Os autores apresentam 26 casos de craniofaringiomas, 14 supradiafrag-
maticos e 12 intracranio-selares. Foi observada certa correlacdo entre a
idade dos pacientes e a duracdo da sintomatologia. E estudada detida-
mente a sintomatologia neurolégica (constituida principalmente por parali-
sias de nervos cranianos e sindromes piramidal e/ou cerebelar), oftalmo-
l6gica (edema de papila, diminuicho da acuidade visual, hemianopsias) e
endécrino-hipotalamica (pan-hipopituitarismo, diabetes insipido, obesidade).
Sao analisados os resultados dos exames radiologicos simples e contrastados,
da eletrencefalografia e do liqiiido cefalorraqueano.

O tratamento cirargico (pun¢do do cisto e excisdo parcial da capsula,
em 5 casos associado a curetagem intracistica) foi instituido em 21 pacien-
tes, tendo sido realizadas, ao todo, 32 intervencées (6 pacientes apresen-
taram uma ou mais recidivas). Em 10 casos foi associado tratamento pelo
ACTH ou cortisona. A mortalidade geral foi de 38,5%. Faleceram 5 dos
20 pacientes operados e com seguimento (mortalidade de 259%).

Em 19 casos pdde ser estabelecido o tipo histopatologico da neoplasia:
2 eram adamantinomas, 11 carcinomas planocelulares e 6 do tipo misto.
Em 2 outros casos havia caracteres de malignidade.

SUMMARY
Congenital tumors of the nervous system: II — Craniopharyngiomas.

Although craniopharyngiomas are rare intracranial tumors, they cons-
titute the most frequent congenital neoplasms of the nervous system. The
authors summarize the development and the further disintegration of the
hypophyseal duct, the vestiges of which give rise to the tumor. The classi-
fications of the craniopharyngiomas from the macroscopic (cystic, semi-
cystic and solid), histopathological (mucoid epithelial cysts, adamantinomas
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and squamous cell epitheliomas) and topographic (sellar, supradiaphragma-
tic and intracraniosellar) standpoints are discussed.

The incidence of the growth is higher in the first two decades and
in males.

The symptomatology is studied according to the site of the tumor,
either supradiaphragmatic (hypothalamo-chiasmatic manifestations) or sellar
(hypophyseal genital and somatotrophic failure).

Radiological changes are very important for the diagnosis, mainly those
disclosed by the craniogram (calcifications and sellar erosions), pneumoen-
cephalography, pneumocisternography, air and iodized oil ventriculography,
and cerebral angiography.

Roentgentherapy of craniopharyngiomas is still a matter of controversy.
The surgical management is discussed in detail, the difficulties of the
radical excision being emphasized. The high operative mortality rate is
ascribed to manipulation of the hypothalamus and to hypophyseal collapse.
The association of ACTH and cortisone is advised. Local treatment with
radioisotopes seems a promising procedure.

The authors report 26 cases of craniopharyngiomas: 14 were supra-
diaphragmatic and 12 intracraniosellar growths; not one of them was exclu-
sively sellar. Some correlation between age and duration of symptoms is
shown. The neurological signs (mainly paralysis of cranial nerves, pyra-
midal and/or cerebellar syndromes), the ophthalmological manifestations
(choked disk, impairment of vision and visual field defects) and the endo-
crine and hypothalamic disorders (hypopituitarism, diabetes insipidus, obe-
sity) are studied in detail. The results of simple and contrasted radiologic
examinations, electroencephalography and cerebrospinal fluid examination
are discussed.

Twenty-one patients were submitted to surgery (puncture of the cyst
and partial excision of the capsule, supplemented in 5 cases by evacuation
of the cyst); 32 operations were performed (6 patients had one or more
recurrences). In 10 of the most recent cases treatment with ACTH or
cortisone was associated. The case mortality rate was 38.59%; there were
5 deaths among 20 patients operated on who could be followed-up (a mortality
rate of 25%).

The histologic pattern of the tumors was established in 19 cases, in-
cluding 2 adamantinomas, 11 squamous cell epitheliomas and 6 mixed type
craniopharyngiomas. Two other cases displayed malignant features.
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