RBUS - REVISTA BRASILEIRA DE ULTRASSONOGRAFIA 2023; 34: 11-13 - DOI - 10.29327/2214160.30.34-2

CRANIOFARINGIOMA FETAL: RELATO DE CASO
FETAL CRANIOPHARYNGIOMA: CASE REPORT
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RESUMO

INTRODUCAOQ: Os craniofaringiomas sdio os tumores parasselares mais comuns em criancas e adultos, porém raros no periodo perinatal
(representando apenas 5,6% de todos os tumores fetais e neonatais). SGo de origem benigna sob o ponto de vista histopatoldgico, podendo
apresentar uma evolugéo de dificil controle devido sua localizagéo e propriedade de infiltrar em tecidos circunjacentes.

RELATO DE CASO: Neste trabalho é relatado um caso de craniofaringioma fetal diagnosticado mediante histopatoldgico e de suspeita com base

em exame de ultrassonografia obstétrica.

DISCUSSAQ: Apesar da dificuldade diagnéstica, o craniofaringioma fetal pode ser suspeitado no periodo pré-natal
CONCLUSAO: Condicdo rara durante a gestacéo. Conclui-se que os craniofaringiomas podem ser suspeitados durante a gestacdo através da
ultrassonografia e ressondncia nucelar magnética, contudo, o diagnéstico definitivo sé pode ser estabelecido com estudo anatomopatoldgico.

PALAVRAS-CHAVE: NEOPLASIAS ENCEFALICAS, GRAVIDEZ, DIAGNOSTICO PRE-NATAL, PREMATURIDADE

ABSTRACT

INTRODUCTION: Craniopharyngiomas are the most common parasellar tumors in children and adults, but rarein the perinatal period (representing
only 5.6% of all fetal and neonatal tumors). They are of benign origin from the histopathological point of view, and may present an evolution that
is difficult to control due to their location and ability to infiltrate surrounding tissues.

CASE REPORT: This paper reports a case of fetal craniopharyngioma diagnosed by histopathology and suspected based on an obstetric ultrasound

examination.

DISCUSSION: Despite the diagnostic difficulty, fetal craniopharyngioma can be suspected in the prenatal period
CONCLUSION: Rare condition during pregnancy. It is concluded that craniopharyngiomas can be suspected during pregnancy through ultrasound
and nuclear magnetic resonance, however the definitive diagnosis can only be established with anatomopathological study.
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INTRODUCAO

Os tumores cerebrais congénitos sao uma condi¢do
rara que possuem uma taxa de incidéncia de 1,7 a 13,5
por 100.000 nascidos vivos, representando 10% de todos
os tumores pré-natais 2. Os tumores congénitos do sistema
nervoso central (SNC) podem ser divididos em teratomas
e tumores nao teratomatosos. Os teratomas sao os mais
frequentes, mas também existem tumores neuroepiteliais,
mesenquimais (como o craniofaringioma), e outros de dife-
rentes origens 34,

A associacao entre ultrassom (US) e ressonancia mag-
nética (RM) tem permitido diagndsticos mais precisos dos
tumores congénitos do SNC durante a gravidez, apesar de
que um exame ultrassonografico normal no primeiro trimes-
tre de gestacao nao descarta o aparecimento tardio de tumor

cerebral no feto 3. No entanto, o diagnostico final s6 pode
ser confirmado apds o nascimento, por meio de exames his-
tologicos, analises moleculares ou testes genéticos 2.

Os craniofaringiomas sao os tumores parasselares mais
comuns em criancas e adultos, representando 5-10% de
todos os tumores pediatricos, apesar de serem raramente
encontrados no periodo perinatal, representando apenas
5,6% de todos os tumores fetais e neonatais '. Estes tumores
desenvolvem-se a partir de restos embrionarios de células es-
camosas originarias da bolsa de Rathke (diverticulo ectodér-
mico originario do limite superior da orofaringe), estrutura
que se estende da sela a faringe, localizando-se na origem da
adeno-hipofise. Sao de origem benigna sob o ponto de vista
histopatologico, podendo apresentar uma evolugao de dificil
controle devido sua localiza¢ao e propriedade de infiltrar em
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tecidos circunjacentes '°.
Desta forma, o objetivo deste trabalho € relatar um caso
de craniofaringioma fetal.

RELATO DE CASO

Paciente primigesta de 18 anos, sem comorbidades, deu
entrada em uma maternidade publica de referéncia para ges-
tagoes de alto risco no estado de Goias com quadro de tra-
balho de parto prematuro extremo com a idade gestacional
de 23 semanas e 3 dias. Foi solicitado ultrassonografia para
avaliar apresentacao, biometria e morfologia fetal.

Ao exame ultrassonografico, realizado na unidade, cons-
tatou-se imagem complexa, solido-cistica, de contornos regu-
lares (15,7 x 10,5 x 9,4cm) contigua ao cranio e face, sendo
interrogado o diagnostico de teratoma fetal (figura 1). Desta
forma, a paciente foi submetida a parto cesariana devido ao
trabalho de parto prematuro, feto pélvico, e desproporcao
cefalopélvica marcada por uma extensa massa craniana fetal.

Figura 1 - Imagem ultrassonografica de imagem complexa, contigua ao
cranio e face fetal

Ap6s a extragao do recém-nascido constatou-se sexo fe-
minino, com 1465g, estatura de 28cm e perimetro cefalico
de 42cm. Além disso apresentava malformacoes em face e
cranio a esquerda com extensa massa que impossibilitava a
realizagao de reanimacdo neonatal, sendo entao declarado
obito devido auséncia de padrao respiratorio ou frequéncia
cardiaca (figura 2).
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Figura 2 - Craniofaringioma

O concepto foi enviado para estudo anatomopatologico,
quando confirmou craniofaringioma e corioamnionite, sem
outros achados.

DISCUSSAO

O principal achado no diagnoéstico pré-natal de um tu-
mor congénito € uma massa intracraniana com padrao soli-
do, cistico ou misto, com ou sem visualizacao de hipervascu-
larizagdo pela ultrassonografia e ressonancia magnética fetal.
Ao contrario das criancas mais velhas, os tumores cerebrais
fetais congénitos ocorrem principalmente na regiao supra-
tentorial, em cerca de 70% dos casos, € apenas em 30% sao
infratentoriais>*°.

A maioria dos neonatos com tumores congénitos do
SNC tem um progndstico ruim e morre pouco depois do
nascimento sendo a taxa de sobrevivéncia cerca de 28% *.
Os craniofaringioma totalmente cisticos evoluem melhor do
que aqueles com lesdo solida ou mista >.

A maioria destes tumores sao diagnosticado por ultras-
sonografia de rotina pré-natal, durante o segundo ou tercei-
ro trimestre de gestacao 2°. A ultrassonografia € o método
principal utilizado para estabelecer o diagnostico correto
durante a gravidez, pois pode detectar lesOes solidas, cisti-
cas ou calcificadas *. A ressonancia magnética pode ajudar
na determinagao das estruturas cerebrais remanescentes e
na localizagao exata do tumor, bem como na diferenciagao
entre calcificagoes, hemorragias e dep6sitos de gordura, per-
mitindo uma avaliagdo detalhada da relacdo do tumor com
o parénquima cerebral adjacente *°.

As manifestagOes clinicas mais comuns destes tumores
sao macrocefalia (28%), devido a presenca de massa tumo-
ral e/ou de liquido e hidrocefalia (17,3%) visto a compressao
do sistema ventricular 3. A presenca de macrocefalia pode
inclusive trazer prejuizos como ruptura uterina ou distocia
grave de desproporcao cefalopélvica, justificando a preocu-
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pagdo em realizar-se a cesariana como no caso descrito °.
Alguns fatores sugerem mau prognostico como a localizacao
do tumor, o tipo histologico, a resseccao cirurgica e as con-
di¢Ges gerais no momento do diagnostico 3.

CONCLUSAO

Os tumores cerebrais fetais, como o craniofaringioma,
sao uma condigao extremamente incomum sendo seu diag-
nostico durante o periodo pré-natal desafiador. O acompa-
nhamento pré-natal envolve uma equipe multidisciplinar,
além da utilizagao de técnicas avangadas de imagem, como
ultrassonografia de alta qualidade e ressonancia magnética
fetal, em conjunto com informacdes clinicas para orientar o
processo de tomada de decisao.

Por conseguinte, apesar dos exames de imagem auxi-
liarem no processo, conclui-se que o padrao-ouro para o
diagnostico definitivo deste tumor permanece sendo o ana-
tomopatologico.
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