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INTRODUCAO AS NEOPLASIAS
CEREBRAIS PRIMARIAS

As neoplasias cerebrais primarias corres-
pondem a tumores originados no proprio sis-
tema nervoso central, incluindo encéfalo, me-
ninges, nervos cranianos, hipofise e estruturas
relacionadas. Diferem das metéstases cerebrais
por nao resultarem da disseminagdo de neo-
plasias sist€émicas. Esse grupo ¢ heterogéneo e
compreende tumores com comportamento
bioldgico variavel, desde lesdes benignas e de
crescimento lento, como muitos meningiomas,
até tumores altamente infiltrativos e agressivos,
como os glioblastomas (LOUIS et al., 2021;
OSTROM et al., 2021). A classificagdo atual da
Organizacao Mundial da Saude integra carac-
teristicas histoldgicas e moleculares, tornando o
diagndstico mais preciso e permitindo melhor
estratificacdo prognostica (LOUIS et al., 2021).

Entre os principais tumores cerebrais pri-
marios destacam-se os gliomas difusos, os
meningiomas, os tumores embriondarios, os tu-
mores da regido selar e outras neoplasias menos
frequentes (LOUIS et al., 2021; OSTROM et
al., 2021). Os gliomas difusos representam um
dos grupos mais relevantes pela tendéncia a in-
filtragdo do parénquima cerebral e pelo impacto
progndstico (WELLER et al., 2021). Atual-
mente, sua abordagem depende de marcadores
moleculares, como mutagao de IDH e code-
lecdo 1p/19q, que auxiliam na distingdo entre
astrocitomas, oligodendrogliomas e glioblas-
tomas (LOUIS et al., 2021; WELLER et al.,
2021). Ja os meningiomas sao, em geral, tumo-
res extra-axiais derivados das meninges, fre-
quentemente benignos, mas com risco de re-
corréncia conforme o grau histologico, a loca-
lizag¢@o e a possibilidade de ressec¢ao completa
(GOLDBRUNNER et al., 2021).

O diagndstico das neoplasias cerebrais pri-
marias inicia-se pela avaliacdo clinica, consi-

derando sintomas como cefaleia progressiva,
crises epilépticas, déficits neurologicos focais,
alteracdes cognitivas, sinais de hipertensao in-
tracraniana ¢ manifestacoes relacionadas a lo-
calizagao tumoral (GOLDBRUNNER et al.,
2021; WELLER et al., 2021). A ressonancia
magnética de encéfalo com contraste ¢ o prin-
cipal exame de imagem, pois permite avaliar
localizacao, extensao, efeito de massa, edema,
necrose, realce pelo contraste e relacdo com
estruturas adjacentes (GOLDBRUNNER et al.,
2021; WELLER et al., 2021). Apesar de a neu-
roimagem sugerir hipdteses diagnoésticas, a
confirmacdo definitiva geralmente exige anali-
se anatomopatoldgica associada a caracteriza-
¢dao molecular do tecido tumoral (LOUIS et al.,
2021; WELLER et al., 2021).

O tratamento varia conforme o tipo tu-
moral, grau de malignidade, localizacdo, idade
do paciente, sintomas, estado funcional e perfil
molecular (GOLDBRUNNER et al., 2021;
WELLER et al., 2021). De forma geral, a abor-
dagem pode incluir observagdo clinica e radio-
logica, cirurgia, radioterapia, quimioterapia e
terapias sistémicas selecionadas (GOLD-
BRUNNER et al., 2021; WELLER et al.,
2021). A cirurgia, quando possivel, tem papel
diagnostico e terapéutico, buscando a méxima
resseccdo segura sem causar déficits neurolo-
gicos relevantes (GOLDBRUNNER et al.,
2021; WELLER et al., 2021). Nos gliomas, o
tratamento costuma ser multimodal, com cirur-
gia seguida de radioterapia e quimioterapia em
muitos casos (WELLER et al., 2021). Nos
meningiomas assintomdticos ou pequenos,
pode-se optar pelo acompanhamento; quando
ha crescimento, sintomas ou compressao de
estruturas, a ressec¢do cirirgica ¢ a principal
conduta, podendo ser associada a radioterapia
em casos selecionados (GOLDBRUNNER et
al., 2021).

Assim, a abordagem das neoplasias cere-
brais primdrias exige integracdo entre neurolo-
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gia, neurocirurgia, oncologia, radiologia, pato-
logia e radioterapia (GOLDBRUNNER et al.,
2021; WELLER et al., 2021). A principal dife-
renga entre os tumores estd no padrao de cres-
cimento, localizacdo, grau de agressividade,
perfil molecular e resposta terapéutica (LOUIS
et al., 2021). Por isso, o manejo atual ndo se
baseia apenas na aparéncia microscopica do
tumor, mas em um diagnostico integrado que
combina aspectos clinicos, de imagem, histold-
gicos e moleculares, permitindo tratamentos
mais individualizados e melhor equilibrio entre
controle tumoral e preservacdo da funcdo
neuroldgica (LOUIS et al., 2021; WELLER et
al.,2021).

GLIOMAS DIFUSOS DE BAIXO E
ALTO GRAU

Os gliomas difusos representam o principal
grupo de tumores neuroepiteliais primarios do
sistema nervoso central, caracterizando-se por
crescimento infiltrativo, heterogeneidade mole-
cular e importante impacto funcional e prognds-
tico (WEN ef al, 2020). Essas neoplasias
originam-se predominantemente das células da
glia e apresentam comportamento bioldgico va-
ridvel, abrangendo desde tumores de evolucao
relativamente lenta até neoplasias altamente
agressivas associadas a rapida progressao clini-
ca (OMURO; DEANGELIS, 2013).

Nas ultimas décadas, avancos em biologia
molecular modificaram significativamente a
compreensdo dos gliomas, promovendo profun-
da transformacdo nos critérios diagnosticos,
prognosticos e terapéuticos. A classificacdo da
Organizagao Mundial da Saude (WHO) passou
a incorporar alteracdes moleculares especificas,
deixando de basear-se exclusivamente nos
aspectos histopatologicos tradicionais (LOUIS
et al., 2021). Dessa forma, marcadores como
mutagdo da isocitrato desidrogenase (IDH),
codelecao 1p/19q, status do MGMT e altera-

¢oes envolvendo ATRX e TP53 tornaram-se
fundamentais para defini¢do diagnostica e
estratificacdo prognoéstica (LOUIS et al., 2021;
BRAT et al., 2020).

Os gliomas difusos podem ser divididos, de
maneira geral, em tumores de baixo grau e alto
grau (WEN et al., 2020). Os gliomas difusos de
baixo grau correspondem predominantemente
aos astrocitomas IDH-mutantes grau 2 e oli-
godendrogliomas IDH-mutantes com codele-
¢do 1p/19q (LOUIS et al., 2021). Ja os gliomas
de alto grau incluem principalmente os astro-
citomas grau 3 ¢ 4, além do glioblastoma, con-
siderado a forma mais agressiva entre os tumo-
res gliais (OMURO; DEANGELIS, 2013).

Clinicamente, os sintomas variam confor-
me localizagdao tumoral, velocidade de cresci-
mento e extensao da infiltragdo cerebral. Crises
epilépticas frequentemente constituem mani-
festacdo inicial dos gliomas de baixo grau, es-
pecialmente em pacientes jovens. Cefaleia, al-
teracOes cognitivas, déficits neuroldgicos fo-
cais, distirbios comportamentais e sinais de
hipertensao intracraniana também podem ocor-
rer (OSTROM et al., 2023). Nos gliomas de
alto grau, a evolucao costuma ser mais rapida e
agressiva, frequentemente associada a deterio-
ragdo neuroldgica progressiva e edema vasoge-
nico significativo (OMURO; DEANGELIS,
2013).

Os gliomas difusos de baixo grau apre-
sentam crescimento mais lento e maior tempo
de sobrevida quando comparados aos tumores
de alto grau (WEN et al., 2020). Entretanto,
apesar do comportamento relativamente menos
agressivo, esses tumores mantém potencial de
transformagdao maligna ao longo do tempo. A
presenca de mutagdo IDH associa-se a prog-
nostico mais favoravel, maior sensibilidade
terapéutica e sobrevida prolongada (LOUIS et
al., 2021). Em contrapartida, tumores IDH-
wildtype frequentemente apresentam compor-
tamento biologico semelhante ao glioblastoma,
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mesmo quando possuem caracteristicas histold-
gicas inicialmente menos agressivas (LOUIS ef
al.,2021).

O diagnostico dos gliomas envolve integra-
¢do entre dados clinicos, neuroimagem, histo-
patologia e perfil molecular (OMURO; DEAN-
GELIS, 2013). A ressonancia magnética com
contraste constitui o principal método de avalia-
¢do radiologica, permitindo analise anatdomica
detalhada, infiltragdo tumoral e relagdo com
areas eloquentes cerebrais (OSTROM et al.,
2023). Gliomas de baixo grau geralmente apre-
sentam lesdes hipointensas em T1 e hiperinten-
sas em T2/FLAIR, frequentemente sem realce
significativo pelo contraste (OSTROM et al.,
2023). Ja os gliomas de alto grau tendem a
apresentar captacdo heterogénea de contraste,
necrose central, edema perilesional importante
e efeito de massa significativo (OMURO; DE-
ANGELIS, 2013).

Além da ressonancia convencional, técni-
cas avancadas como espectroscopia, perfusdo e
tensor de difusdo podem auxiliar na carac-
terizacdo tumoral e no planejamento cirdrgico.
Em determinados casos, a tomografia por emis-
sao de positrons (PET) também pode contribuir
para diferenciagdo entre progressao tumoral e
radionecrose (ALBERT et al., 2016).

A abordagem cirrgica desempenha papel
central no manejo dos gliomas difusos (WEN et
al., 2020). O principal objetivo da cirurgia con-
siste em obter méxima ressec¢ao tumoral segu-
ra, preservando ao maximo as fungdes neuro-
logicas do paciente. Estudos demonstram asso-
ciagdo entre maior extensao de ressec¢ao € me-
lhor sobrevida global, especialmente nos glio-
mas de baixo grau e glioblastomas (BROWN et
al., 2016). Entretanto, devido ao carater infil-
trativo dessas neoplasias, a resseccao completa
frequentemente nao € possivel (OMURO; DE-
ANGELIS, 2013).

O avango das técnicas neurocirargicas
contribuiu significativamente para maior segu-

ranca operatdria. Métodos como neuronavega-
¢do, monitoriza¢do neurofisioldgica intraopera-
toria, fluorescéncia com 5-ALA e cirurgia com
paciente acordado possibilitam maior precisao
cirirgica e preservacao funcional, particular-
mente em tumores localizados proximos a areas
eloquentes (BROWN ez al., 2016). Apds a abor-
dagem cirtirgica, o tratamento adjuvante ¢ defi-
nido conforme classificagdo molecular, grau
tumoral, idade do paciente e performance status
(LOUIS et al., 2021). Nos gliomas difusos de
baixo grau, pacientes considerados de baixo
risco podem ser inicialmente acompanhados
apos cirurgia, especialmente quando ha ressec-
¢do extensa e perfil molecular favoravel. Entre-
tanto, individuos com ressecg¢ao subtotal, idade
avancada ou sintomas progressivos frequente-
mente necessitam de tratamento complementar
com radioterapia ¢ quimioterapia (VAN DEN
BENT et al., 2013).

Nos oligodendrogliomas IDH-mutantes
com codele¢do 1p/19q, a combinagdo entre ra-
dioterapia e quimioterapia com esquema PCV
(procarbazina, lomustina e vincristina) demons-
trou beneficio significativo em sobrevida global
(CAIRNCROSS et al., 2013). Em muitos cen-
tros, a temozolomida também vem sendo am-
plamente utilizada devido ao perfil de toxici-
dade mais favoravel (VAN DEN BENT et al.,
2013).

Os gliomas de alto grau exigem abordagem
terapéutica mais agressiva (WEN et al., 2020).
O glioblastoma, principal representante desse
grupo, apresenta prognostico reservado e eleva-
da taxa de recorréncia, mesmo apos tratamento
multimodal adequado (OMURO; DEANGE-
LIS, 2013). O padrao terapéutico atual consiste
em maxima ressec¢ao cirirgica segura seguida
de radioquimioterapia concomitante com temo-
zolomida, conforme protocolo de Stupp
(STUPP et al., 2005). Posteriormente, realiza-
se manutencdo com temozolomida adjuvante
por ciclos regulares (STUPP et al., 2005).
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O status de metilagdo do promotor MGMT
possui importante valor progndstico e preditivo
nos glioblastomas. Pacientes com MGMT meti-
lado apresentam maior sensibilidade a temozo-
lomida e melhores taxas de sobrevida (LOUIS
et al., 2021). Em contrapartida, glioblastomas
IDH-wildtype e sem metilacijo do MGMT
geralmente apresentam comportamento mais
agressivo € menor resposta terapéutica (LOUIS
etal.,2021).

Apesar dos avangos terapéuticos, a recor-
réncia tumoral permanece frequente nos glio-
mas de alto grau (OMURO & DEANGELIS,
2013). Nessas situagdes, opgoes terapéuticas
incluem nova ressec¢do cirurgica, reirradiacao,
quimioterapia de resgate e terapias-alvo em
casos selecionados. Recentemente, abordagens
envolvendo imunoterapia, vacinas tumorais,
terapia génica e medicina personalizada vém
sendo investigadas, embora os resultados ainda
permaneg¢am limitados em grande parte dos
estudos clinicos (LIM et al., 2018).

Além do controle oncoldgico, o manejo cli-
nico dos pacientes com gliomas envolve impor-
tante suporte multidisciplinar. O edema cere-
bral frequentemente exige utilizagdo de corti-
costeroides, especialmente dexametasona, vi-
sando a reducdo da hipertensdo intracraniana e
a melhora sintomética. Crises epilépticas po-
dem necessitar de anticonvulsivantes, enquanto
déficits motores, alteragdes cognitivas e distar-
bios da linguagem frequentemente demandam
reabilitagdo especializada (OSTROM et al.,
2023).

Outro aspecto relevante relaciona-se ao
impacto psicossocial dessas neoplasias. Pacien-
tes com gliomas frequentemente apresentam
alteracdes cognitivas, ansiedade, depressdo e
importante comprometimento funcional, afe-
tando significativamente sua qualidade de vida
(OWNBY et al., 2019). Dessa forma, suporte
psicolégico e cuidados paliativos precoces
tornam-se fundamentais ao longo da trajetoria

terapéutica, especialmente nos gliomas de alto
grau (OWNBY et al., 2019).

Do ponto de vista prognostico, os gliomas
difusos apresentam comportamento bastante
heterogéneo (WEN et al., 2020). Pacientes
jovens, com mutag¢do IDH, codelecao 1p/19q e
maior extensdo de ressec¢do geralmente apre-
sentam melhores desfechos clinicos (LOUIS et
al., 2021). Em contrapartida, idade avangada,
glioblastoma IDH-wildtype, baixo performance
status e resseccdo incompleta associam-se a
pior prognéstico (OMURO; DEANGELIS,
2013).

A incorporacao da classificagdo molecular
na pratica clinica representou um dos maiores
avangos recentes da neuro-oncologia moderna
(LOUIS et al., 2021). Atualmente, o entendi-
mento dos mecanismos genéticos e epigenéti-
cos envolvidos na tumorigénese cerebral vem
possibilitando o desenvolvimento progressivo
de terapias mais individualizadas, ampliando
perspectivas futuras no tratamento dessas neo-
plasias (LIM et al., 2018).

Portanto, os gliomas difusos de baixo e alto
grau constituem importante desafio terapéutico
na neuro-oncologia contemporanea. O manejo
adequado dessas neoplasias exige integragao
entre neurocirurgia, oncologia clinica, radiote-
rapia, neuropatologia, neurorradiologia e cuida-
dos multidisciplinares especializados (WEN et
al., 2020). A combinag¢do entre diagnostico
molecular, refinamento cirurgico e terapias
multimodais representa atualmente uma estra-
tégia fundamental para otimizagao da sobrevida
(OMURO; DEANGELIS, 2013).

MENINGIOMAS E TUMORES
EXTRA-AXIAIS

Os tumores extra-axiais correspondem as
neoplasias que se desenvolvem fora do parén-
quima cerebral, originando-se de estruturas
adjacentes ao encéfalo, como meninges, nervos
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cranianos, hipofise, vasos sanguineos € 0ssos
do cranio. Diferentemente dos tumores intra-
axiais, que se desenvolvem no tecido cerebral,
os tumores extra-axiais geralmente promovem
compressao progressiva do encéfalo e das estru-
turas neurais vizinhas (BRASIL, 2022). Entre
eles, os meningiomas destacam-se como os tu-
mores primarios intracranianos mais frequentes
em adultos, representando aproximadamente
35% das neoplasias primarias do sistema nervo-
so central. Os meningiomas originam-se das
células meningoteliais da aracnoide, especi-
almente nas proximidades das granulagdes
aracnoideas. Na maioria dos casos, apresentam
crescimento lento e comportamento benigno,
embora alguns subtipos possam apresentar
agressividade local, invasdo cerebral e maior
risco de recorréncia (LOUIS et al., 2021). A
incidéncia aumenta com a idade, sendo mais
comum entre a sexta e a sétima décadas de vida,
com predominancia no sexo feminino. Entre os
principais fatores de risco estdo a exposi¢ao
prévia a radiagdo ionizante e a neurofibro-
matose tipo 2, além de alteragdes genéticas e
possiveis influéncias hormonais (OSBORN,
2018).

Do ponto de vista fisiopatologico, os me-
ningiomas surgem a partir de alteracdes mole-
culares e mutagdes genéticas que promovem
proliferacdo celular descontrolada. A mutacgao
do gene NF2, localizado no cromossomo 22, ¢
uma das alteracdes mais frequentemente asso-
ciadas. Outros genes, como TRAF7, AKTI,
KLF4 e SMO, também participam da tumori-
génese (LOUIS et al., 2021). O crescimento tu-
moral leva a compressao do tecido cerebral ad-
jacente, podendo ocasionar edema vasogénico,
hipertensdo intracraniana e déficits neurolo-
gicos focais (GREENBERG, 2023). A Organi-
zacdo Mundial da Satde classifica os meningio-
mas em trés graus histologicos. Os meningio-
mas grau I sdo geralmente de comportamento
benigno e correspondem a maioria dos casos.

Os tumores grau II, considerados atipicos,
apresentam maior atividade mitdtica e maior
risco de recorréncia. J4 os meningiomas grau
III, classificados como anaplasicos, apresentam
comportamento agressivo, crescimento rapido e
elevada taxa de recorréncia (LOUIS et al.,
2021).

As manifestagdes clinicas variam de acordo
com a localizagdo, o tamanho e a velocidade de
crescimento do tumor. Muitos pacientes perma-
necem assintomaticos durante anos, especial-
mente em lesdes pequenas descobertas inciden-
talmente em exames de imagem. Quando sinto-
maticos, os quadros mais comuns incluem cefa-
leia, crises convulsivas, alteragcdes cognitivas,
déficits motores, distirbios visuais e sinais de
(GREENBERG,
2023). Tumores localizados na convexidade

hipertensdo  intracraniana
cerebral frequentemente cursam com epilepsia
e déficits motores. Lesdes da asa do esfenoide
podem causar alteragdes visuais e proptose,
enquanto meningiomas da goteira olfatoria po-
dem provocar anosmia e alteragdes compor-
tamentais. Nos tumores espinhais, predominam

dor, fraqueza muscular e sinais de compressao
medular (DANTAS et al., 2020).

O diagnostico € realizado principalmente
por métodos de neuroimagem. A tomografia
computadorizada pode demonstrar lesdes hi-
perdensas, calcificacdes e hiperostose dssea ad-
jacente. Entretanto, a ressonancia magnética € o
principal método de avaliacdo, permitindo
melhor caracterizagdo anatomica da lesao (OS-
BORN, 2018). Os meningiomas geralmente
apresentam realce intenso apds a adminis-
tragdo de contraste, base dural ampla e o clas-
sico sinal da “cauda dural”. Além disso, a res-
sonancia permite avaliar edema perilesional,
invasdo de estruturas vizinhas e relacdo com
vasos sanguineos (OSBORN, 2018). O diag-
nostico diferencial inclui metastases durais,
schwannomas, hemangiopericitomas, linfomas
e gliomas superficiais. A confirmagdo defi-
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nitiva ocorre por meio da anélise histopato-
logica apds bidpsia ou resseccdo cirurgica.
Microscopicamente, os meningiomas podem
apresentar c¢lulas organizadas em redemoinhos
e presenca de corpusculos psamomatosos. Na
imuno-histoquimica, frequentemente expres-
sam EMA e vimentina, além de receptores hor-
monais em proporcao variavel (KUMAR; AB-
BAS; ASTER, 2021).

O tratamento depende do tamanho tumoral,
dos sintomas, da localizacdo e do grau histo-
légico. Em pacientes assintomaticos e com
tumores pequenos, pode-se optar por conduta
expectante com acompanhamento radiologico
periddico. A cirurgia permanece como principal
modalidade terapéutica nos casos em que ha
indicagdo de intervengao, tendo como objetivos
a resseccdo tumoral e a descompressdo das
estruturas neurais. A extensao da resseccao in-
fluencia o risco de recorréncia, sendo tradicio-
nalmente classificada pela escala de Simpson
(GREENBERG, 2023). A radioterapia possui
importante papel complementar, especialmente
em tumores grau II e III, ressec¢des incom-
pletas ou recorréncias. Técnicas modernas, co-
mo radiocirurgia estereotaxica e Gamma Knife,
podem ser utilizadas em casos selecionados
(DANTAS et al., 2020). O tratamento medica-
mentoso ¢ geralmente adjuvante, incluindo cor-
ticosteroides para controle do edema cerebral e
anticonvulsivantes em pacientes com epilepsia.
Terapias-alvo e imunoterapia permanecem em
investigacao (LOUIS et al., 2021).

O prognostico dos meningiomas ¢ geral-
mente favoravel nos tumores de baixo grau
completamente ressecados. Entretanto, fatores
como invasdo cerebral, maior atividade prolife-
rativa e resseccao subtotal aumentam o risco de
recorréncia. Os meningiomas anapléasicos apre-
sentam pior evolugado clinica e menor sobrevida
(DEANGELIS; POSNER, 2009). Além dos
meningiomas, outros tumores extra-axiais im-
portantes incluem schwannomas vestibulares,

adenomas hipofisarios, craniofaringiomas e
metastases durais. Os schwannomas vestibula-
res originam-se das células de Schwann do
nervo vestibulococlear e frequentemente cau-
sam perda auditiva e vertigem. Os adenomas
hipofisarios podem provocar alteragdes hormo-
nais e compressdo do quiasma Optico. Ja os
craniofaringiomas sdo tumores relacionados a
bolsa de Rathke, podendo ocorrer em criangas e
adultos (DANTAS et al., 2020).

Dessa forma, os tumores extra-axiais cons-
tituem um grupo heterogéneo de neoplasias do
sistema nervoso central, com diferentes com-
portamentos biologicos e apresentagdes clini-
cas. O reconhecimento precoce, associado ao
avanco das técnicas diagnosticas e terapéuticas,
tem contribuido para o aprimoramento do ma-
nejo e dos desfechos clinicos dos pacientes aco-
metidos (GREENBERG, 2023; LOUIS et al.,
2021).

TUMORES EMBRIONARIOS E
PEDIATRICOS

Os tumores embrionarios do sistema ner-
voso central (SNC) integram um grupo hetero-
géneo de neoplasias malignas predominante-
mente pediatricas, associadas a elevada morbi-
mortalidade e a possiveis sequelas neuroldgicas
e neurocognitivas decorrentes tanto da doenca
quanto do tratamento. Caracterizam-se, em
geral, por rapida proliferacao e evolugao clinica
significativa, além de apresentarem tendéncia a
disseminagao pelo liquido cefalorraquidiano. A
classificagdo da Organiza¢ao Mundial da Satde
(OMS) passou a integrar caracteristicas histo-
logicas e moleculares, permitindo maior preci-
sdo diagnostica, estratificagdo prognostica e
desenvolvimento de novas estratégias terapéu-
ticas (LOUIS et al., 2021; WORLD HEALTH
ORGANIZATION, 2021).

Embora compartilhem caracteristicas histo-
logicas relacionadas a presenca de células pri-
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mitivas pouco diferenciadas, esses tumores
apresentam diferencas biologicas, moleculares
e prognosticas, exigindo estratégias terapéuti-
cas especificas. Entre os principais tumores
embriondrios pediatricos destacam-se o medu-
loblastoma, o tumor teratoide/rabdoide atipico
(ATRT), o tumor embrionario com rosetas mul-
tilaminares (ETMR) e o pineoblastoma (LOUIS
etal.,2021).

O meduloblastoma ¢ o tumor embrionario
maligno mais frequente da infincia, repre-
sentando aproximadamente 20% dos tumores
pediatricos do SNC. Sua origem predominante
ocorre no cerebelo, especialmente no vérmis
cerebelar, acometendo principalmente criancas
entre 3 ¢ 9 anos de idade (NORTHCOTT et al.,
2019; NATIONAL CANCER INSTITUTE,
2026). Manifesta-se por sinais e sintomas rela-
cionados a hipertensao intracraniana secundaria
a obstrucao do fluxo liquérico, incluindo cefa-
leia progressiva, nauseas, vomitos, papiledema
e alteracdes do nivel de consciéncia. Alteracdes
cerebelares, como ataxia, instabilidade da mar-
cha, dismetria e nistagmo, também sao fre-
quentes (NORTHCOTT et al., 2019).

O diagnostico baseia-se em exames de ima-
gem, com destaque para a ressonancia magné-
tica (RM) de encéfalo, na qual se observa lesdo
expansiva em fossa posterior, geralmente hiper-
celular, com realce pelo contraste e restricao a
difusdo. A investigagdo deve incluir RM de
neuroeixo devido ao elevado risco de dissemi-
nacdo leptomeningea. Da mesma forma, faz
parte do estadiamento a andlise citoldgica do
liquido cefalorraquidiano (NATIONAL CAN-
CER INSTITUTE, 2026; NORTHCOTT et al.,
2019). O diagnostico definitivo ¢ realizado por
meio da avaliagdo anatomopatologica associa-
da a caracterizacao molecular. Atualmente, o
meduloblastoma ¢ dividido em quatro princi-
pais subgrupos moleculares: WNT, SHH, Gru-
po 3 e Grupo 4, classificagdo que auxilia na

defini¢ao terapéutica e na estratificagao de risco
(LOUIS et al., 2021; RAMASWAMY,; TAY-
LOR, 2017).

Em relacdo ao prognoéstico, o subtipo WNT
apresenta, em geral, elevadas taxas de sobrevi-
da, enquanto o Grupo 3 estd associado a evolu-
¢do clinica mais desfavoravel e maior frequén-
cia de disseminagdo metastatica. O subtipo
SHH apresenta comportamento heterogéneo,
podendo apresentar prognostico desfavoravel
na presenca de determinadas alteragdes mole-
culares. O Grupo 4 ¢ o mais frequente e apre-
senta prognodstico variavel (NORTHCOTT et
al.,2019; ARCHER et al., 2017).

O tratamento do meduloblastoma possui
abordagem multimodal, incluindo cirurgia, ra-
dioterapia e quimioterapia. A ressec¢ao cirur-
gica maxima segura constitui importante etapa
terapéutica e tem como objetivos reduzir o
volume tumoral e obter material para diagnds-
tico histopatoldgico e molecular. Apos a ci-
rurgia, a maioria dos pacientes ¢ submetida a
radioterapia cranioespinal associada a reforgo
focal no leito tumoral ou na fossa posterior. Em
criancas muito pequenas, especialmente meno-
res de trés anos, busca-se evitar ou postergar a
radioterapia devido aos seus potenciais efeitos
deletérios sobre o neurodesenvolvimento, prio-
rizando-se estratégias quimioterapicas (NA-
TIONAL CANCER INSTITUTE, 2026; PI-
ZER; CLIFFORD, 2009). Entre os principais
agentes quimioterapicos utilizados estao cispla-
tina, vincristina, ciclofosfamida e lomustina
(NATIONAL CANCER INSTITUTE, 2026).

O tumor teratoide/rabdoide atipico (ATRT)
caracteriza-se por crescimento rapido e com-
portamento agressivo, acometendo principal-
mente lactentes e criancas pequenas. Pode sur-
gir em diferentes regides do SNC, sendo fre-
quente na fossa posterior. Clinicamente, os pa-
cientes podem apresentar sinais de hipertensao
intracraniana, déficits neurologicos focais e
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rapida deterioragao clinica (LOUIS et al., 2021;
NATIONAL CANCER INSTITUTE, 2026).

Do ponto de vista molecular, o ATRT
associa-se classicamente a perda da expressao
do gene SMARCBI/INII, e a identificacdo des-
sa alteragdo possui importante valor diagnos-
tico. Na RM, o ATRT geralmente apresenta
lesdo heterogénea, podendo apresentar areas de
necrose, hemorragia e realce pelo contraste. O
diagnostico definitivo ¢ estabelecido pela
analise histopatologica e imuno-histoquimica,
especialmente pela auséncia da expressdo
nuclear de INI1 (LOUIS et al., 2021; WORLD
HEALTH ORGANIZATION, 2021).

O tratamento do ATRT caracteriza-se por
cirurgia associada a quimioterapia intensiva e
radioterapia em casos selecionados. Entretanto,
devido a idade precoce de apresentacdo, o uso
da radioterapia pode ser limitado ou poster-
gado. Apesar dos avancos terapéuticos recen-
tes, o progndstico permanece desfavoravel,
especialmente nos casos metastaticos ou diag-
nosticados em lactentes (NATIONAL CAN-
CER INSTITUTE, 2026).

O tumor embrionario com rosetas multila-
minares (ETMR) € uma neoplasia rara e extre-
mamente agressiva da infancia, geralmente
diagnosticada nos primeiros anos de vida. A
classificagdo atual reconhece a alteracao envol-
vendo a regido 19q13.42, especialmente a am-
plificagdao do complexo C19MC, como caracte-
ristica molecular marcante desse tumor. Histo-
logicamente, observa-se a presenca de rosetas
multilaminares, altamente sugestivas do diag-
nostico (LOUIS et al, 2021; WORLD HE-
ALTH ORGANIZATION, 2021). Os sinais e
sintomas clinicos costumam ser inespecificos,
mas estdo relacionados ao efeito de massa
intracraniano, incluindo vomitos, irritabilidade,
macrocefalia e déficits neurologicos. A neuro-
imagem por meio da RM demonstra lesdes
volumosas e heterogéneas, frequentemente as-

sociadas a edema e hidrocefalia. O tratamento
inclui ressec¢do cirurgica maxima seguida de
quimioterapia intensiva, € o progndstico ¢
reservado, com elevadas taxas de recorréncia e
baixa sobrevida global (NATIONAL CANCER
INSTITUTE, 2026).

O pineoblastoma corresponde a um tumor
embriondrio maligno originado na regido pin-
eal, apresentando comportamento agressivo
devido a elevada proliferacio celular. E uma
neoplasia rara, acometendo predominantemen-
te criangas e adolescentes. Manifesta-se por
sinais de hidrocefalia obstrutiva, cefaleia,
vOmitos e alteragdes oculomotoras, especial-
mente a sindrome de Parinaud, caracterizada
pela limitagcdo do olhar vertical. O diagndstico
¢ realizado por meio de RM de encéfalo e
neuroeixo, associado a andlise histopatolégica.
O tratamento envolve abordagem multimodal
com cirurgia, radioterapia cranioespinal e qui-
mioterapia. O prognostico depende da extensdao
da doenca no momento do diagnostico e das
caracteristicas bioldgicas do tumor (LOUIS et
al.,2021; NATIONAL CANCER INSTITUTE,
2026).

Assim, os tumores embriondrios pediatricos
demandam abordagem multidisciplinar e indi-
vidualizada, considerando ndo apenas a agres-
sividade da doenca, mas também os impactos
do tratamento no desenvolvimento infantil.
Nesse cendrio, os avangos da biologia mole-
cular e da medicina de precisdo tém trans-
formado a compreensdo e o manejo dessas
neoplasias, permitindo estratégias terap€uticas
cada vez mais direcionadas (LOUIS et al,
2021; ARCHER et al., 2017). Além disso, mo-
dalidades como a protonterapia vém sendo
investigadas como alternativas para reduzir a
exposi¢ao de tecidos saudaveis a radiagdo,
especialmente em pacientes pediatricos, refor-
cando a busca por melhores desfechos e pre-
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servagao da qualidade de vida (NATIONAL
CANCER INSTITUTE, 2026).

TUMORES DA HIPOFISE E DA
REGIAO SELAR

Os tumores da hipofise e da regido selar
representam um grupo heterogéneo de neopla-
sias que acometem a sela tarcica e estruturas
adjacentes, podendo apresentar comportamento
benigno, localmente invasivo ou, mais rara-
mente, maligno. Dentre essas lesdes, os tumo-
res neuroenddcrinos hipofisarios constituem as
neoplasias mais frequentes da regido selar.
Além deles, destacam-se craniofaringiomas,
meningiomas, cordomas, germinomas, tumores
da neuro-hipofise e lesdes metastaticas, todos
com importante relevancia clinica devido ao
potencial de compressdo das vias Opticas, alte-
racdes hormonais € comprometimento neurolo-
gico (MELMED et al., 2022).

Os adenomas hipofisarios sdo neoplasias
epiteliais originadas das células adeno-hipofi-
sarias, podendo ser classificados conforme o
tamanho em microadenomas e macroadeno-
mas, além de funcionantes ou nao funcionantes
de acordo com a secrecdo hormonal. Os prolac-
tinomas correspondem ao subtipo funcionante
mais frequente, seguidos pelos adenomas secre-
tores de hormodnio do crescimento (GH), adre-
nocorticotréfico (ACTH) e tireotrofico (TSH).
A fisiopatologia desses tumores esta relaciona-
da a alteragdes moleculares e genéticas que
promovem proliferacdo celular desregulada e
hipersecrecdo hormonal (ASA et al., 2022).

As manifestagdes clinicas decorrem princi-
palmente de trés mecanismos: hipersecre¢ao
hormonal, efeito de massa tumoral e hipopi-
tuitarismo. A hipersecrecdo hormonal pode
ocasionar hiperprolactinemia, acromegalia, do-
enca de Cushing e hipertireoidismo secundario,
dependendo do hormonio produzido em exces-
so. O efeito compressivo do tumor pode causar

cefaleia, alteragdes visuais, hemianopsia bitem-
poral e oftalmoplegia devido a proximidade
com o quiasma &ptico e o seio cavernoso. Ja o
hipopituitarismo ocorre pela compressao ou
substitui¢do do tecido hipofisario normal, le-
vando a deficiéncia progressiva dos hormonios
hipofisarios (MELMED et al., 2022).

O diagnostico dos tumores selares ¢ multi-
dimensional, integrando avaliag¢do clinica, la-
boratorial e radiologica. A investigagcao hormo-
nal inclui dosagens séricas de prolactina, IGF-
1, cortisol, ACTH, TSH, T4 livre, LH, FSH ¢
esteroides sexuais, permitindo identificar hiper-
funcdo ou insuficiéncia hipofisaria. A resso-
nancia magnética da sela tircica com contraste
¢ considerada o exame de escolha por oferecer
clevada resolucdo anatomica e detalhamento
das estruturas adjacentes. Além disso, a campi-
metria visual ¢ fundamental para documentar
déficits visuais e monitorar a progressao da do-
enca (MELMED et al., 2022).

O tratamento depende do tipo tumoral, per-
fil hormonal, tamanho da lesdo e repercussoes
clinicas. O tratamento medicamentoso apresen-
ta grande importancia nos prolactinomas, prin-
cipalmente com agonistas dopaminérgicos,
como cabergolina e bromocriptina, capazes de
reduzir os niveis hormonais e promover regres-
sdo tumoral. Nos adenomas secretores de GH e
ACTH, podem ser utilizados an4logos da soma-
tostatina, antagonistas hormonais e inibidores
da esteroidogénese (MELMED et al., 2022).

A cirurgia transesfenoidal ¢ considerada a
principal abordagem terapéutica para diversos
tumores hipofisarios, especialmente macroade-
nomas compressivos e tumores funcionantes
refratarios ao tratamento clinico. Atualmente,
as técnicas endoscopicas minimamente invasi-
vas proporcionam menor morbidade e recupe-
racdo mais rapida, além de permitirem ade-
quada abordagem das lesdes. Em casos sele-
cionados, a radioterapia pode ser indicada como
tratamento complementar, principalmente em
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tumores residuais, recorrentes ou agressivos
(MELMED et al., 2022).

Os craniofaringiomas representam tumores
epiteliais da regido selar e suprasselar, frequen-
temente associados a alteracdes endocrinas,
déficits visuais e hidrocefalia. Seu tratamento
envolve ressec¢do cirurgica associada ou ndo a
radioterapia, dependendo da localizagao, exten-
sdo e possibilidade de retirada completa da
lesdo. Ja os meningiomas da regido selar podem
apresentar importante efeito compressivo,
sendo manejados principalmente por cirurgia e,
em casos selecionados, radioterapia adjuvante
(CIRENA; LOPES; TROTT, 2019).

Nos ultimos anos, avan¢os no entendimento
molecular dos tumores da hipofise tém contri-
buido para maior precisdo diagnostica e para o
desenvolvimento de estratégias terapéuticas
mais individualizadas. A classificagdo da
Organizacdo Mundial da Satde de 2022 incor-
porou caracteristicas morfologicas, imunohis-
toquimicas e moleculares, permitindo melhor
caracterizacao das neoplasias hipofisarias e sua
estratificacdo prognéstica (WORLD HEALTH
ORGANIZATION, 2022; ASA et al., 2022).
Além disso, novas abordagens terapéuticas e
técnicas cirurgicas vém ampliando as possibili-
dades de tratamento, com potencial impacto
sobre a sobrevida e a qualidade de vida dos

pacientes (MELMED et al., 2022).

CONCLUSAO E PERSPECTIVAS
FUTURAS

As neoplasias cerebrais primarias constitu-
em um grupo heterogéneo de tumores com
caracteristicas clinicas, histologicas e molecu-
lares distintas, exigindo abordagem diagnoéstica

e terapéutica individualizada. Os avangos na
neuroimagem, neurocirurgia e, principalmente,
na biologia molecular transformaram significa-
tivamente a compreensdo dessas neoplasias,
permitindo ndo s6 maior precisao diagndstica,
mas também melhor estratificagdo prognostica
e desenvolvimento de tratamentos mais direcio-
nados.

Apesar dos progressos terapéuticos, muitos
tumores cerebrais primarios ainda apresentam
elevada morbimortalidade, especialmente os
gliomas de alto grau e os tumores embrionarios
pediatricos. Nesse contexto, o manejo multidis-
ciplinar permanece essencial para otimizar a
sobrevida, preservar a func¢do neuroldgica e
promover melhor qualidade de vida aos paci-
entes. Além do tratamento oncoldgico, tornam-
se fundamentais medidas de suporte clinico,
reabilitagdo funcional, acompanhamento neu-
ropsicologico e cuidados paliativos precoces,
considerando os impactos fisicos, cognitivos e
psicossociais associados a doenga.

As perspectivas futuras concentram-se no
avang¢o da medicina de precisdo, no desenvolvi-
mento de terapias-alvo, imunoterapia, terapia
génica e novas modalidades de radioterapia
mais seguras e eficazes. A amplia¢do do conhe-
cimento sobre os mecanismos moleculares en-
volvidos na tumorigénese cerebral tende a pos-
sibilitar tratamentos cada vez mais individua-
lizados € menos toxicos. Dessa forma, a inte-
gracdo entre pesquisa translacional, inovagao
tecnologica e assisténcia multidisciplinar repre-
senta o ponto chave para melhoria continua dos
desfechos clinicos nas neoplasias cerebrais pri-
marias.
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