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    1 INTRODUÇÃO




    Cerca de 15% dos tumores primários do sistema nervoso central (SNC) são intrarraquianos (1-4). São classificados em tumores extradurais (ED) (25%), intradurais-extramedulares (IDEM) (70%) e intramedulares (IM) (2-4%) (3-5). São exemplos de tumores extradurais os tumores ósseos e os angiolipomas; intradurais-extramedular os schwanomas, meningiomas e os ependimomas (3); tumores intramedulares seriam os ependimomas e astrocitomas, entre outros de menor importância e frequência (3).




    Os tumores intrarraquianos secundários também podem ser subdivididos da mesma forma, no entanto, as metástases para o compartimento extradural são bem mais comuns do que para os outros dois compartimentos, tendo como fonte dessas os tumores primários: carcinoma, linfoma e mieloma (3-6).




    O resultado no tratamento destes pacientes tem melhorado consideravelmente nos últimos anos. Isso deve-se à melhora nos meios de diagnóstico por imagem com o advento e aperfeiçoamento da tomografia computadorizada (TC) e, principalmente, da ressonância magnética (RNM), o que proporciona um diagnóstico e programação cirúrgica mais seguros e precoces(7). Por esse motivo, a ressonância magnética foi o exame de eleição adotado nos principais serviços de neurocirurgia, como o do Instituto Hospital de Base do Distrito Federal (IHBDF). Outros fatores de impacto no bom prognóstico foram os avanços e melhorias das técnicas e equipamentos cirúrgicos, tais como a utilização de microscópio cirúrgico, aspiração ultrassônica, ultrassonografia transoperatória, uso de monitorização com potencial evocado e eletroneuromiografia transoperatória(8- 10).




    Apesar de tais avanços, a abordagem terapêutica destes tumores permanece um desafio, devido ao agravamento neurológico pós-operatório citado em até 64% dos pacientes (5, 11, 12-14).




    Nos dias atuais, parece estar bem estabelecido que a exérese completa, sem tratamento complementar com quimo e/ou radioterapia, é o tratamento padrão para a maioria dos tumores benignos, porém ainda há alguns centros que divergem dessa opinião (14-22).




    Encontramos diversas publicações que citam como fatores preditivos de bom prognóstico, o status neurológico pré-operatório, seguidos de localização e histologia tumoral, tamanho da lesão, presença de plano de clivagem, grau de ressecção tumoral, idade, comorbidades, alterações hormonais, hidroeletrolíticas e genéticas associadas, e a expertise do cirurgião (11, 13, 15, 23-31).




    AEquação de Gompertzaponta para a tendência de uma curva de crescimento das células tumorais em função do tempo. Seu modelo matemático, representado no gráfico abaixo, Figura 1, demonstra uma curva de crescimento de função logística sigmóide das células tumores(32-35).
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    Figura 1 - Referente á Equação de Gompertz, que descreve a variação da população tumoral em função do tempo




    É possível extrapolar a necessidade de exerese da massa tumoral, na tentativa de poupar os tecidos vizinhos dos efeitos deletérios de seu crescimento ou mesmo da invasão pelas células tumorais.




    Os efeitos deletérios do aumento da pressão intrarraquiana são apontados pelos trabalhos de Langfitt(36-39). O gráfico da figura 2 mostra que, após esgotados os mecanismos de compensação, qualquer aumento da massa tumoral, acarreta um aumento exponencial da pressão com consequente falência das células nervosas.




    Aqui lembramos ao leitor que tal mecanismo foi descrito para a cavidade intracraniana, no entanto como o espaço intrarraquiano é uma extensão direta do espaço intracraniano, podemos extrapolar que tal mecanismo também é aplicado às lesões que afetam esta cavidade.
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    Figura 2- Exponencial de Langfitt, extrapolada para o espaço intrarraquiano, evidenciando comportamento da pressão intrarraquiana em função do aumento do volume tumoral. Fonte: La Agenda del Anestesiólogo, disponível em: https://bit.ly/2tmV7pX




    Assim, com o intuito de melhor tratarmos estes pacientes, propiciando uma remoção tumoral completa sem, ou com o mínimo de déficit, maior autonomia em suas atividades habituais e laborais e menores índices de complicações neurológicas e/ou sistêmicas, vemos a necessidade de melhor entendermos sua epidemiologia, fisiopatologia, assim como identificar as comorbidades e alterações hormonais e hidroeletrolíticas associadas que possam influenciar neste resultado(11, 15, 20, 23, 27, 40, 41).




    Considerando o exposto, a escala de Frankel (quadro 1) permite quantificar o déficit motor na lesão medular. Essa escala demonstra uma perda gradual da motricidade e da sensibilidade do paciente em cinco níveis (42-44).




    Quadro 1 – Classificação de Frankel para quantificar a lesão medular
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    Fonte: Escala de Frankel e colaboradores




    De acordo com a proposta de Frankel, quanto maior o grau (ou seja, aproximando-se de E) melhor a sua condição de motricidade e sensibilidade, denotando uma função medular íntegra (42-44).




    Neste estudo serão analisados os pacientes tratados que receberam o diagnóstico de lesão intrarraquiana neoplásica, baseados em exames de imagem e de anatomia patológica, operados no IHBDF. Esse é o hospital terciário da Secretaria de Estado de Saúde do Distrito Federal (SESDF), onde os pacientes com tais lesões são referenciados pelos demais hospitais e especialidades que compõe o Sistema Único de Saúde (SUS) no Distrito Federal.




    1.1 TUMORES EXTRADURAIS




    Trata-se de neoplasias primárias da coluna vertebral, localizadas dentro do canal raquiano, porém fora da dura-mater (1,5). Tais lesões representam cerca de 0,04% de todos os tumores, e, cerca de 10% dos tumores ósseos (45-48). Vale aqui lembrar que embora não faça parte deste estudo, as metastases, são as lesões tumorais mais frequentemente encontradas neste local (48).




    Em geral, há uma correlação entre a idade do paciente e a natureza benigna ou maligna da lesão; sendo que os tumores benignos são mais frequentes em pacientes abaixo dos 21 anos, enquanto que os tumores malignos são mais comumente encontrados em pacientes acima desta faixa etária (49, 50). Aqui também notamos uma forte relação da localização da lesão na vértebra, com a histopatologia da lesão, sendo as localizadas em sua porção anterior mais comumente de natureza maligna, enquanto as localizadas em seus elementos posteriores de provável natureza benigna (50, 51).




    Classicamente a dor é a principal queixa desses pacientes, caracterizando- ser por ser noturna, chegando muitas vezes a acordar o paciente. Segue-se à ela, o déficit neurológico que esta presente em cerca de 70% dos pacientes no momento do diagnóstico (49, 52).




    Uma vez que os sinais e sintomas dos pacientes portadores de lesão neoplasica não são patognomômicos, à menor suspeita diagnóstica, devemos seguir com a investigação imaginológica com tomografia computadorizada e, principalmente, ressonância magnética da coluna vertebral (7, 47, 49). Ressaltamos aqui o papel da radiografia simples da coluna vertebral, pois apesar de seu limitado papel com baixa sensibilidade para o diagnóstico da lesão, são importantes para a avaliação da estabilidade da coluna vertebral quando realizada dinamicamente (47, 49, 50, 52).




    Mais sensível e confiável que a radiografia simples da coluna vertebral, a tomografia computadorizada, permite uma melhor avaliação óssea em seus cortes com reconstrução nos diversos planos (sagital, coronal e axial), além de exercer importante papel no planejamento pré-operatório (47, 49).




    A ressonância magnética é o exame de escolha para o diagnóstico e avaliação das lesões da coluna vertebral, pois incluem a visualização das partes moles, a capacidade de avaliar a extensão da compressão tumoral, e da infiltração do tecido nervoso pelo tumor (47, 49, 53) - Figuras 3, 4 e 5.




    Os principais tumores benignos da coluna vertebral são osteocondroma, o osteoma osteóide, o osteoblastoma, o hemangioma, o cisto ósseo aneurismático, o tumor de células gigantes e o gramuloma eosinofílico. Enquanto que os tumores malignos da coluna vertebral são geralmente infiltrativos e de crescimento rápido, sendo eles o mieloma múltiplo, o plasmocitoma solitário, o osteossarcoma, o condrossarcoma, o sarcoma de Ewing, o cordoma e o linfoma. Ainda podemos encontrar em menor freqüência os paragangliomas, hemangiopericitomas e angiolipomas (46-48, 54).
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    Figura 3 - Imagem de ressonância magnética de coluna cervical noplano sagital, que mostra lesão intrarraquiana, extradural com importante efeito de massa sobre a medula espinhal
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    Figura 4 - Imagem de ressonância magnética de coluna cervical no plano sagital, mostrando lesão intrarraquiana, extradural com importante efeito de massa sobre a medular espinhal
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    Figura 5 - Imagem de ressonância magnética de coluna cervical no plano axial, que evidencia lesão intrarraquiana, extradural com importante efeito de massa sobre a medular espinhal, com deslocamento da mesma para a esquerda




    Uma vez feito o diagnóstico de uma lesão intrarraquiana extradural, é consenso que a mesma deva ser abordada, no intuito de prevenir e tratar as instabilidades e descomprimir os elementos neurais na presença de déficit neurológico, podendo propiciar a cura (50, 55, 56) - Figuras 6, 7 e 8. No entanto, há condições onde a cura não é alcançada sendo a cirurgia um tratamento a ser complementado com o tratamento adjuvante (56). Vale lembrar que esses pacientes são propensos a desenvolver instabilidades na coluna vertebral, sendo comum a utilização de sistemas de fixação com artrodese (50, 55, 56).
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    Figura 6 – Imagem do transoperatório de tumor intrarraquiano, extradural, que evidencia a lesão tumoral fora do espaço raquiano, sobre as lâminas transversas
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    Figura 7 - Imagem evidenciando lesão intrarraquiana, extradural após a remoção das lâminas transversas, Sendo possível observar volumosa lesão extradural comprimindo a duramater e o seu conteúdo
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    Figura 8 - Evidenciando dura-mater e seu conteúdo, assim como as raízes mistas, descomprimidas após a exerese de linfoma




    1.2 TUMORES INTRADURAIS-EXTRAMEDULARES




    Compõem a maior parte dos tumores IDEM, em sua maioria são histologicamente benignos (57, 58). Em adultos, os tumores da bainha nervosa, aqui referidos como schwanomas, e os meningiomas são responsáveis por cerca de 80% a 90% dos tumores intradurais-extramedulares e os ependimomas por cerca de 15% (57, 58).




    Uma pequena porcentagem dos tumores intradurais-extramedulares (5%), é de grande variedade de lesões tumorais benignas neoplásicas, ou não, tais como: tumores e lesões císticas resultantes de defeitos da embriogênese, tais como cistos dermóides e epidermóides, cistos neuroentéricos, lipomas e teratomas (57, 59); os raros gangliogliomas que se originam da crista neural; lesões não neoplásicas, tais como,cistos aracnóideos, malformações arteriovenosas e aneurismas intraespinhais; lesões inflamatórias como a sarcoidose, tuberculomas, empiemas subdurais e neurocisticercose (59).




    Igualmente raras são as lesões neoplásicas IDEM malignas como a meningite carcinomatosa, metástases de tumores intracranianos malignose, por fim, os tumores malignos da bainha nervosa vistos nos casos de neurofibromatose tipo I e II(60).




    Tendo em vista os mais freqüentes tipos histológicos dos tumores intradurais-extramedulares, daremos destaque aos principais, os quais serão detalhados na sequência.




    Meningiomas




    Trata-se de uma das mais frequentes neoplasias localizadas no compartimento intradural-extramedular da coluna, com índice de incidência variando de 25 a 46% (27, 58, 61). Ocorrem mais comumente entre a quinta e oitavas décadas de vida, sendo as mulheres mais acometidas (80%) (58). Há autores que identificaram receptores hormonais nestes tumores (62, 63).Aproximadamente, 90% têm localização exclusivamente intradural-extramedular, no entanto, cerca de 10% têm localização extradural, ou ambas (extradural e intradural-extramedular) (64, 65).




    O segmento torácico é acometido em cerca de 80% dos casos e localizam-se dorsal ou dorso lateralmente (64, 65). No segmento cervical estão localizados cerca de 15%, sendo o cervical alto mais frequente. Nessa região ou na região do forame magno, eles estão ventralmente localizados (64). As regiões cervicais baixa e lombar são raramente afetadas (64, 65).




    São neoplasias benignas, com as variantestransacional e psamomatosa sendo as mais frequentes, como ilustrado nas figuras 9 e 10. Os meningiomas agressivos, angioblástico, assim como os hemangiopericitomas e as degenerações malignas são extremamente raros(59).
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    Figura 9 - Meningioma transicional com enovelados e lóbulos de células de padrão transicional. HE, 100 x
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    Figura 10 - Meningioma psamomatoso com corpúsculos lamelados eosinofílicos ou discretamente basofílicos de permeio. HE, 200x




    São lesões bem circunscritas, facilmente separado do tecido nervoso adjacente, como mostrado na figura 11. São originados a partir das células das vilosidades aracnóideas das meninges, embora fibroblastos durais e da pia também tenham implicação em sua gênese. Essa origem explica sua localização em áreas de dobras destas vilosidades – predominantemente lateral, na coluna torácica e ventral na cervical alta.
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