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RESUMO

Os autores revéem 36 casos de tumores intramedulares que incluem 17 ependimonas, 12 astrocito-
mas, 6 hemangioblastomas ¢ uma metastase de leiomiossarcoma. Os tumores localizavam-se, em 19
casos na regifio cervical, 10 na regifio tordcica, 4 na regifio lombar e 3 no cone medular. O quadro
clinico foi de miclopatia em todos os casos, ndo se verificando diferencas entre os varios tipos tumorais.
Cinco doentes tinham uma siringomielia associada ¢ num destes observava-se uma malformagio de
Chiari tipo I. Todos os doentes foram tratados cirurgicamente, nos tltimos 7 anos com técnica microci-
rargica. A radioterapia como teraptutica adjuvante foi usada em 16 casos. A andlise desta série revela,
de acordo com a literatura publicada, que a remogo microcinirgica destas neoplasias ¢ o inico meio de
tratamento que influencia de forma significativa o prognésticg*dos doentes, quer em relagdo ao seu
estado funcional quer & sobrevida.

SUMMARY
Intramedullary tumors — anatomoclinical study -

The autors review 36 cases of intramedullary spinal tumours, 17 ependymomas, 12 astrocytomas, 6
hemangioblastomas and 1 metastasis of leyomyosarcoma. The tumours were localized in the cervical
region in 19 patients, in the thoracic region in 10 in the lumbar region in 4, and in the conus medullaris
in 3. All patients presented a clinical picture of myelopathy. No differences were observed between the
different hystological types. In 5 patients the tumour was associated with syringomielia and one of these
patients also presented a type I Chiari malformation. All patients were submitted to surgery (using
microsurgical techniques in the last seven years). Radiation therapy was also given in 16 cases. Our
results demonstrate that microsurgical resection is the only treatment that significantly improves the

prognosis of these patients, from both the standpoint of the functional status and survival.

INTRODUCAO

Em 1879, Leyden' no seu Tratado de Doengas da Espi-
nhal Medula, escrevia a propésito do tratamento dos tumo-
res medulares: ...presentemente temos de nos limitar a um
tratamento sintomdtico de forma a minorar a dor, porque
ndo conhecemos meio de interromper o curso dos tumores
nem de os reabsorver; o uinico meio seria a trepanagcdo da
coluna vertebral e a seguir a extirpag¢do. Este tratamento é
absolutamente impraticdvel. Independentemente da dificul-
dade do diagndstico é necessdrio ter em conta a gravidade da
intervengdo que deixaria poucas esperangas de éxito. Toda-
via, em certos casos, desesperados, ela justificar-se-ia.... Ape-
sar das reservas que levantava, Leyden sugeria j4 que a
cirurgia seria a Unica terapéutica possivel para este tipo de
tumores.

Menos de dez anos depois, em 1887, Gowers e Horsley?
relatavam o caso de um doente com uma paraplegia com-
pleta de evolugfo lenta, a quem fora extirpado com &xito um
mixofibroma dorsal.

Apdbs esta primeira intervengdio a cirurgia dos tumores
intra-raquidianos conheceu avangos considerdveis, primeiro
em Inglaterra, depois na Alemanha e Estados Unidos e mais
tardiamente em Franga e nos outros paises. Entre nés, em
1912, Reynaldo dos Santos operava o primeiro tumor medu-
lar diagnosticado em Portugal por Anténio Flores'. Deste
caso sabe-se unicamente que se tratava de um fibrosarcoma
cervical, desconhecendo-se a evolugdo pds-operatoria. Trinta
anos depois, Almeida Lima? publica uma série de 80 casos
de tumores medulares diagnosticados e operados no Hospi-
tal Escolar de Santa Marta.

Em 1925 vem a lume a monografia de Elsberg ¢, que repre-
sentou um marco importante na neurocirurgia moderna, em
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que sdo apresentados 13 doentes com tumores intramedula-
res operados.

Elsberg dizia que ndo seria demasiado arriscado profetizar
que ndo estava longe o dia em que o diagndstico e trata-
mento precoce destas afécgSes seria possivel.

Passado um século apds as primeiras descrigdes de tumo-
res medulares ¢ dos problemas que levantavam, quer do
ponto de vista do diagndstico, quer da teraptutica, estas neo-
plasias, sobretudo-as de localizagdo intramedular, continuam
a construir tema apaixonante. Presentemente, o diagnéstico
correcto da localizagio da lesdo j4 ndo constitui problema e
a indicagio da teraplutica cirtirgica ndo é contestada. A
introdugfio do microscépio cirtirgico, da coagulagdo bipolar
¢ da monitorizagdo dos potenciais evocados intra-
-operatérios, facilitam a abordagem cirlirgica tornando-a
mandatdéria no tratamento destas lesGes e t2m contribuido
para uma redugfio significativa da morbilidade e da
mortalidade.

Os pontos de discussdo residem, sobretudo, no papel da
radioterapia como terapdutica adjuvante e na analise dos
factores prognésticos. Assim continuam por esclarecer ade-
quadamente qual a importincia do tipo histolégico e do
grau de remogio do tumor no comportamento bioldgico des-
tes tumores. Este trabalho foi delineado no sentido de estu-
dar a influéncia destes factores e das lesSes que a eles se
podem associar, nomeadamente a siringomielia, na histéria
natural destas neoplasias.

MATERIAL E METODOS

Foi feita uma andlise retrospectiva de 44 doentes operados
no Servico de Neurocirurgia do HSM e noutra institui¢io
hospitalar (JLA) entre 1938 ¢ 1990 com o diagnéstico de
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tumor intramedular. Desta série foram excluidos 8 casos em
que ndo foi possivel a confirmagéo histolégica do tipo tumo-
ral. Estudémos por isso 36 doentes, 20 mulheres e 16
homens, com idades compreendidas entre os 18 € os 68 anos
(média 38,8% 11,5).

Os processos clinicos foram analisados tendo em vista os
seguintes elementos:

1. Apresentagio clinica — sintomatologia referida pelo
doente e sinais neurolégicos, na altura do internamento.

2. Elementos auxiliares de diagnéstico — Nos casos mais
antigos desta séric o diagnéstico foi feito unicamente pela
clinica e por mielografia. Nos casos mais recentes, foi feita
Tomografia Axial Computorizada, combinada ou nfo com a
mielografia. Desde 1987-1988 todos os doentes foram avalia-
dos por Ressondncia Nuclear Magnética (Fig. 1A-B-C). A
angiografia medular foi utilizada num caso (Fig. 2).

Fig. 14— Astrocitoma — notar 4 esquerda pequena drea esponta-
neamente hiperdensa correspondendo a hemorragia intratumoral
(seta). A direita imagem obtida apés administracio de gadolineo.

Fig. 1B— Ependimoma. Acima ¢ abaixo da les@io (seta), notar cavi-
dade siringomélica.

3. Topografia do Tumor, tendo em consideragdo a locali-
zagio determinada pelos exames auxiliares de diagnéstico €
confirmada intra-operatoriamente.
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Fig. 1C— Hemangioblastoma assogiado a extensa siringomielia. De
notar a forte captagdo do contrdste paramagnético (seta).

Fig. 2— Hemangioblastoma — angiografia medular demonstrando
a vascularizagio da lesdo.

4. Tipo de cirurgia realizada. Baseada no protocolo opera-
tério considerdmos remoges totais ou parciais.

5. Utilizagio ou ndo de radioterapia apos cirurgia.

6. Evolugdo apds o tratamento.

A classificagfio histolégica utilizada foi a da OMS, 19795,
com algumas modificagSes. Assim os ependimomas foram
divididos em formas benignas (Fig. 3A e B) e anapldsicas
(Fig. 3C). Os primeiros compreendem as formas papilares,
mixopapilares, celulares, epiteliais ¢ mistos (com compo-
nente subependimdrio). As formas anapldsicas que apresen-
tavam caracteristicas morfolégicas de malignidade
(polimorfismo nuclear, mitoses, proliferacio endotelial e
necrose) foram subdivididas em moderadas (segundo apre-
sentavam uma das caracteristicas), medianas (se apresenta-
vam 2 caracteristicas) e acentuadas (com 3 ou mais destas
caracteristicas).

No que respeita aos astrocitomas eles foram igualmente
divididos em benignos (Fig. 4A) (formas pilociticas, fibrilha-
res, protoplasmicas e gemistociticas) anapldsicos (Fig. 4B)
{moderados, medianos ou acentuados se apresentavam, res-
pectivamente; 1, 2 ou 3 caracteristicas de anaplasia com



Fig. 3B— Pequena amplia¢gdo de um ependimoma benigno em que
se observa com nitidez a separagdio entre o tumor (4 esquerda) € o
tecido normal (& direita) (H.E.X20).

Fig. 3C—Ependimoma anaplésico de grau moderado em que é
nitido o polimorfismo nuclear (H.E.X 50).

exclusio de necrose) e gliobastoma multiforme (se havia
necrose tumoral).

Os hemangioblastomas apresentavam as caracteristicas
histolégicas habituais (Fig. 5A ¢ B).

Quanto ao estudo do seguimento destes doentes apés a
cirurgia utilizouse a andlise dos processos e de contacto
através de inquérito por carta e/ ou conversa telefénica com
os doentes ou seus familiares. Foi assim possivel obter infor-
macdo em relagio a um periodo de seguimento médio de
52165 meses (limites de 2 meses a 23 anos).

observa polimorfismo nuclear nitido e proliferagio endotelial dos
vasos tumorais (H.E.X 100).

St Rkl
s o TR S 3 : A5
Fig. 5A —Hemangioblastoma. Cavidade vascular de parede ele-
mentar (alguns contendo eritrocitos) ¢ discreto polimorfisme das
células de estroma (H.E.X50).

.

Para padronizar mais facilmente o estado funcional dos
doentes sobreviventes classificAimo-los em trés grupos, de
acordo com o grau de dependéncia.

Grupo 1 — Doentes sem qualquer dependéncia e que reto-
maram a actividade profissional anteriormente
desempenhada.

Grupo ¥l — Doentes dependentes de algum apoio (por
exemplo canadianas para a locomog#o).
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Fig. 5B— Hemangioblastoma. Individualizagio nitida dos diversos

vasos constituintes do tumor através da evidencia das fibras de reti-
culina das respectivas paredes (Gorden-SweetX 100).

Grupo III — Doentes totalmente dependentes.

Os resultados numéricos sdo expressos em média t desvio
padrdo. Para a comparagdio de grupos utilizdmos os testes
t-Student e qui-quadrado, conforme o necessirio. A anélise
da mortalidade e de recidiva foi feita pelo método das curvas
actuariais de sobrevida.

RESULTADOS

Quadro Clinico — O intervalo de tempo entre o inicio da
sintomatologia e o diagnoéstico, foi de 23,31+ 19,9 meses
(limites 0,5 a 48 meses) para os doentes com ependimoma e
de 7,31 3,8 meses (limites 1 a 12 meses), para os doentes
com astrocitoma, diferengas estatisticamente significa
(p<0,05).

O quadro clinico apresentado por estes doentes foi de dor
(cervical, lombar ou radicular) em 27 (75%) dos doentes,
parestesias e défice sensitivo também em 27 (75%), alteragdes
motoras em 33 (92%) e alteragles esfincterianas em 24
(37%). Na figura 6 estid esquematizada a relagio entre cada
um destes sintomas e tipo histoldgico da neoplasia. Ndo se
verificaram diferencas no quadro clinico em relagio ao tipo
histolégico do tumor.

Em 5 (149) dos doentes, o tumor intramedular associava-
-s¢ a siringomielia correspondendo a 3 (18%) dos casos de
ependimoma e 2 (33%) dos hemangioblastomas. Um caso de
ependimona estava associado a uma malformacgio de Chiari
tipo I, coexistindo também uma siringomielia.

Tipo Histolégico — os tipos de tumores encontrados
foram: 17 (47%) ependimomas, 12 (33%) astrocitomas, 6
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Fig. 6 —Relagiio entre a sintomatologia clinical e tipo histolégico
do tumor.
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(17%) hemangioblastomas e 1 (3%) caso de metastase de
leimiossarcoma.

No grupo dos ependimomas 16 (94%) eram benignos e |
(6%) anapldsico. Oito (67%) dos astrocitomas eram benig-
nos, 3 (25%) eram anaplésicos e 1 (8%) era um glioblastoma
multiforme. No grupo dos hemangioblastomas 4 (67%) eram
tnicos € 2 (33%) eram miltiplos.

Topografia — A distribui¢io topografica dos tumores foi
igualmente diversa. Assim, 19 (53%) localizavam-se na
regido cervical, 10 (28%) eram dorsais, 4 (11%) na regido
lombar e 3 (8%) tumores no cone medular. Em quatro casos
de localizagdo cervical os tumores estendiam-se até ao bulbo
(2 astrocitomas; 1 ependimoma e 1 hemangioblastoma).

Do grupo dos ependimomas 7 (41%) eram cervicais, 6
(35%) eram dorsais, 1 lombar e 3 (18%) eram do cone. Dos
astrocitomas 8 (67%) eram cervicais, 2 (17%) eram dorsais €
2 (17%) eram lombares. Os hemangioblastomas 3 (50%)
eram cervicais, 2 (33%) eram dorsais e 1 (17%) era lombar.

Terapéutica Todos os doentes foram submetidos a
intervengfio ciriirgica. Em 13 (36%) dos doentes tratados na
ultima década utilizou-se a técnica microcirurgica (Fig. 7).

Fig. 7— Astrocitoma maligno cervical.

Em 13 (36%) dos doentes foi possivel remogdes totais (7
ependimomas, 1 astrocitomas, nos 4 hemangioblastomas
dnicos € na metastase). Nos restantes as remog¢des foram
parciais.

Evolugio — Mortalidade Operatéria — A morte ocorreu
no pés-operatério imediato em 6 doentes (16%), 3 astrocito-
mas, 2 ependimomas ¢ 1 hemangioblastoma.

Os trés doentes com astrocitomas que faleceram tinham
todos uma localiza¢io cervical do tumor. Num caso, a morte
deveu-se a disseminagdo tumoral, noutro a embolia pulmo-
nar e no restante a insuficiéncia respiratéria aguda. Das duas
mortes que ocorreram no grupo dos ependimomas, uma foi
devida a um quadro de broncopneumonia bilateral e a outra
a uma meningite bacteriana. A doente com hemangioblasto-
mas multiplos, encontrava-se tetraplégica ¢ em marcado
estado de caquexia e a causa imediata da morte ndo foi
apurada.

Os restantes 30 doentes foram seguidos por um periodo
médio de 52+ 65 meses (limites 2 meses a 23 anos), desde a
primeira intervengfo até A data. Destes, 14 (39%) mantém-se
vivos, 8 (22%) faleceram (periodo médio de de 19,5119,8
meses — limites 2 meses — 23 anos até & morte) devido a
evolugiio natural da doenga. Em 8 (22%) desconhece-se o
estado actual.

Recidivas — Durante o periodo de seguimento
verificaram-se 8 (27%) recidivas tumorais. Cinco (33%) em
doentes com ependimoma, com um periodo médio de



100+ 102,7 (limites 12 a 240 meses), e 3 (33%) com astroci-
toma com um periodo médio de 35,7+ 52,4 meses (limites de

2 a 96 meses) valores que sdo significativamente diferentes
(p<0,05).

No grupo dos astrocitomas a recidiva ocorreu durante os
primeiros 6 meses apés cirurgia, atingindo uma taxa de 309,
enquanto que nos ependimomas as recidivas ocorreram mais
tarde (30% aos 4 anos) (Fig. 8).

Sobrevida — O mesmo célculo estatistico foi utilizado
para a sobrevida. Também aqui os astrocitomas tiveram um
comportamento ligeiramente diferente dos ependimomas. A
probabilidade de sobrevida aos 4 anos foi de 70% para os
astrocitomas enquanto que para os ependimomas foi de 90%
(Fig. 9). Quando analisamos a sobrevida versus a localizagdo
do tumor verificou-se que faleceram 8 (22%) dos doentes
com localizagdo cervical ¢ 4 (119) dos tumores dorsais.
Todos os doentes com tumores lombares e do cone se man-
tem vivos; estas diferencas ndo t&m contudo significado
estatistico.
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Fig. 8— Probabilidade de aparecimento de recidiva de acordo com
o tipo histolégico do humor.
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Fig. 9—Taxa de sobrevida dos astrocitomas e ependimomas
intramedulares.

Igualmente a associagdo de outras lesdes como a siringo-
mielia ¢ a malformagio de Chiari no influenciou o prognés-
tico. Somente 1 (209) destes doentes tinha falecido 2 data
deste trabalho.

Estado Funcional — Em relagio ao estado funcional dos
doentes apés o tratamento verificAmos que 55% dos doentes
se encontravam no Grupo I, 27% no Grupo II e apenas 18%
no Grupo III.

DISCUSSAO

A histéria natural dos tumores intramedulares e a avalia-
¢do do papel do tratamento cirtirgico ndo estdio ainda cabal-
mente definidos, por ser dificil coleccionar grandes séries
deste tipo de tumores.

A andlise retrospectiva da nossa experiéncia engloba um
periodo bastante longo — 52 anos — e é bom recordar que

nas ltimas décadas se aperfeicoaram notavelmente os méto-
dos auxiliares de diagnéstico e as técnicas cirtirgicas. Tal
como outras, a nossa série € por isso um tanto heterogénea.

Os tumores mais frequentes na nossa experiéncia foram os
ependimomas (47%) € os astrocitomas benignos (22%), o que
estd de acordo com a maioria das séries publicadas®®,

A sintomatologia apresentada foi tipica de um quadro de
mielopatia em cerca de 75% dos casos, variando a clinica
consoante a localizagdo do tumor mas nfio com o tipo histo-
légico. Este quadro clinico é semelhante aos descritos por
outros autores **$%9 O intervalo de tempo entre o inicio dos
sintomas ¢ o diagndstico variou em média entre os 2 anos,
para os ependimomas e os 7 meses para os astrocitomas,
valores estes que sio um pouco diferentes da maior parte das
séries publicadas. Cooper’ num grupo de 51 doentes refere
como intervalos de tempo 6,6 anos e 7,7 anos para os epen-
dimomas e astrocitomas, respectivamente. O mesmo autor
numa outra publica¢io® refere que estes periodos sdo habi-
tualmente longos a excep¢do dos astrocitomas anaplasicos
que-¢ de 0,8 anos.

No que se refere 4 localizagdo do tumor nfo hé divergén-
cia com a maior parte das séries publicadas **!"'3 em que os
tumores sdo mais frequentes na regifo cervical (53%) muito
especialmente os astrocitomas. Em 19 casos de astrocitomas
descritos por Cohen et al', 12 tinham uma localizagiio
cervical.

Os nossos doentes, como os de outras séries publicadas
foram estudados pelos meios auxiliares disponiveis na altura
do diagnéstico. Os ultimos 11 doentes foram j4 investigados
por ressondncia magnética nuclear. A angiografia medular
foi realizad4 em apenas numa doente com um hemangioblas-
toma em quem a ressonincia magnética nuclear levantou
duvidas diagnésticas. Como Cohen et al'' pensamos que a
ressonéincia magnética nuclear é imprescindivel para estabe-
lecer com precisdo os limites do tumor e sua topografia, e
deste modo delinear a melhor abordagem ciriirgica.

A siringomielia foi uma les3o encontrada em 5 casos. De
referir que em quase todos os doentes esta foi diagnosticada
antes da lesdo tumoral e trés doentes foram submetidos,
antes da remogdo tumoral, a derivagdes cisto-peritoneais sem
quaisquer melhoras.

O caracter infiltrativo dos tumores medulares torna dificil
a defini¢do de um plano de clivagem, nio permitindo remo-
¢Oes totais na maior parte dos doentes. Na nossa série, 4
semelhanca de outras publicadas® s6 em 36% dos casos foi
possivel remogdo total. Destes, 7 eram ependimomas € houve
apenas um caso de astrocitoma. Guidetti et al * numa série de
129 tumores intramedulares operados, referem que remogdo
total em astrocitomas é praticamente impossivel. No caso
dos ependimomas ¢ muitas vezes possivel delimitar com
alguma seguranga o tecido tumoral e o tecido normal. Esta
opinido é partilhada por outros autores %%, Apesar destas
dificuldades, a remogdio total do tumor devera ser sempre
um objectivo a ter em conta dade que tal procedimento
melhora a sobrevida ', reduz a taxa de recidivas e garante-
nos um diagnéstico histolégico mais seguro .

A radioterapia tem sido ponto de discussdo por parte de
varios autores. Embora seja defendido por alguns '*'7 que a
radioterapia tem um papel primordial no tratamento destes
tumores, outros t&m salientado que a sua eficdcia nio estd
comprovada de forma inequivoca '*!*¥. De facto, o papel da
radioterapia nos tumores intramedulares ¢ dificil de definir
nfio sd pela. falta de conhecimentos seguros quanto da sua
histéria natural, como também pela auséncia de comprovada
redugio da massa tumoral apds esta terapeutica '\, Apesar
destes considerandos, pensamos, 3 semelhanga de outros
autores '’ que ela deve ser considerada nos doentes em que a
remogdo cirirgica foi parcial. Assim, a radioterapia como
terapgutica adjuvante foi utilizada em 7 (58%) dos doentes
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com astrocitomas e em 7 (41%) dos doentes com ependimo-
mas, todos eles submetidos a remog¢do parciais.

O grupo dos ependimomas apresentou uma melthor sobre-
vida do que o dos astrocitomas, resultados alids semelhantes
ao de outras séries, nomeadamente a de Cooper et al%. A
taxa de sobrevida aos 5 anos de 80%, referida por estes auto-
res, é sobreponivel & encontrada por nés.

Durante um periodo de seguimento médio de 52 meses
ocorreram 8 recidivas, todas elas em doentes que sofreram
remogdes parciais € irradiados apés a cirurgia. O periodo
médio do aparecimento da recidiva foi para os ependimomas
de 100£ 102,7 meses e para os astrocitomas de 35,71 52,4
meses diferenga que ¢ estatisticamente significativa. A preco-
cidade com que recidivam astrocitomas esta certamente rela-
cionada com o caracter invasivo desta neoplasia. A
associacdo de siringomielia que se observou em 5 doentes
ndo foi decisivo para o progndéstico, j4 que apenas um deles
faleceu.

O facto de se observar uma maior mortalidade nos doen-
tes com tumores cervicais (diferenga sem significado estatis-
tico), pensamos que se deve, unicamente, ao envolvimento de
estruturas vitais, ideia que & partilhada por outros®.

Finalmente, em relago ao estado funcional dos doentes,
ele ¢ francamente satisfatorio, ja que 55% dos doentes sobre-
viventes estdo completamente independentes. Deve ser refe-
rido que cerca de 75% dos doentes estavam acamados com
alteragdes sensitivo-motoras marcadas antes da cirurgia. De
salientar, igualmente que o estado funcional final ndo ¢
obtido no pés operatério imediato, mas sim muitas vezes ao
longo de varios meses.

Em conclusio, 4 semelhanca de outros autores , pen-
samos que a cirurgia é o unico meio de tratamento que
influéncia de forma decisiva o prognostico dos doentes, quer
em relagio ao seu estado funcional quer & sobrevida.

6,10,14
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