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    Dedicamos esta obra aos autores de cada capítulo que contribuíram por todo o conhecimento compartilhado, obrigado por nunca terem desistido desse projeto.




    Aos colegas neurocirurgiões, pois não conhecemos missão maior e mais nobre que a busca da excelência no cuidado ao próximo.




    Por último, e mais importante, aos doentes, nossa inspiração e motivação para seguir em frente.




    Os Editores


  




  

    
Apresentação





    A Série Condutas em Neurocirurgia tem como objetivo ser um recurso indispensável a todo profissional envolvido no cuidado de pacientes com doenças cirúrgicas do sistema nervoso central. São fornecidas as informações mais atualizadas sobre as condutas neurocirúrgicas. São mais de 1.000 páginas de conteúdo prático escrito por experts da nossa Sociedade Brasileira de Neurocirurgia (SBN). Com uma linguagem clara e muito completa, é, com certeza, uma leitura agradável para residentes em neurocirurgia, jovens neurocirurgiões e até para aqueles com grande experiência acumulada.




    O volume Crânio está dividido em Anatomia, Tumores do Sistema Nervoso Central, Vascular, Hidrodinâmica, Epilepsia e Funcional, Neurocirurgia Pediátrica, Traumatismo Cranioencefálico, Acessos Cirúrgicos e uma parte final, a Miscelânea, que envolve capítulos sobre codificação, robótica, pesquisa em neurocirurgia, entre outros.




    O volume Coluna é composto por Exame Físico, Tumores, Traumatismo Raquimedular, Infecção, Anomalias do Desenvolvimento, Anomalias Vasculares da Medula Espinal, Doenças Degenerativas, Artroplastias da Coluna Vertebral, Cirurgia Minimamente Invasiva da Coluna Vertebral, Dor, Nervos Periféricos e Psicologia no Tratamento da Coluna Vertebral.




    É, com certeza, uma obra que deve estar ao alcance de todos os profissionais envolvidos no cuidado ao doente neurocirúrgico.


  




  

    
Prefácio





    Estou honrado em prefaciar a Série Condutas em Neurocirurgia da Sociedade Brasileira de Neurocirurgia. A incumbência de quem escreve o prefácio é a de introduzir o leitor à obra que o aguarda. Ser o prefaciador de uma obra com grande qualidade técnica é um privilégio.




    Ter a prioridade de leitura de um livro foi um prazer para nós. Foi uma leitura dinâmica e clara, com abrangência nos mais variados assuntos neurocirúrgicos. A última década presenciou uma compulsão inovadora nos mais diversos campos do conhecimento. Nesse cenário, se quisermos sobreviver profissional e, muitas vezes, pessoalmente, há a obrigação de olharmos para frente. Não esperaríamos que na neurocirurgia isso fosse diferente, certo? Mas como olhar para frente? Olhar através das lentes dos nossos colaboradores, os maiores experts nos mais variados tópicos das muitas subespecialidades da neurocirurgia brasileira.




    Como toda obra coletiva, é fundamental a consideração da riqueza de cada capítulo. Os colaboradores da obra, a quem devemos gentilmente chamar de amigos, dedicaram-se com muita presteza e buscaram expor o que há de mais atual nos diferentes campos de conhecimento técnico e teórico da neurocirurgia.




    Por estas razões, assim como outras que se desvelam no conteúdo didático e instigante destes livros, é com muito orgulho e grata satisfação que apresento e recomendo a sua leitura.




    Dr. Ronald de Lucena Farias
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    Ex-Presidente da Sociedade Brasileira de Neurocirurgia
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    CAPÍTULO 1




    EXAME FÍSICO APLICADO ÀS DOENÇAS DA COLUNA VERTEBRAL




    Jerônimo Buzetti Milano [image: ] Afonso Henrique de Aragão [image: ] Erasmo Barros da Silva Junior




    INTRODUÇÃO




    As doenças que acometem a coluna vertebral manifestam-se de diversas formas uma vez que não apenas a estrutura da coluna pode ser afetada (discos, ligamentos além da coluna óssea em si), mas também seu conteúdo e estruturas ao redor (medula espinhal, nervos espinais etc.). O entendimento dos sinais e sintomas é fundamental para realização de um diagnóstico sindrômico (e até etiológico) preciso. Neste capítulo, será abordada a semiotécnica da coluna vertebral.




    Didaticamente, pode-se dividir a avaliação de um paciente com problema na coluna vertebral da seguinte maneira:




    [image: ] História;




    [image: ] Exame físico geral;




    [image: ] Inspeção;




    [image: ] Palpação;




    [image: ] Movimentos;




    [image: ] Testes especiais;




    [image: ] Exame neurológico direcionado.




    A coleta de uma adequada história com base nas queixas do paciente é imprescindível e auxilia o médico na elaboração das principais hipóteses diagnósticas, de modo a realizar um exame físico direcionado. Algumas características não podem faltar na coleta dos dados do paciente – idade, sexo, características da dor (tempo de evolução, período em que é pior, local, natureza, irradiação, fatores de melhora e piora, associação com deambulação). Não menos importante, a presença de sintomas neurológicos deve ser questionada ativamente pelo médico.




    O exame físico geral, muitas vezes negligenciado, pode dar pistas que facilitem o diagnóstico etiológico, porém esse tópico não será abordado neste capítulo.




    INSPEÇÃO




    A máxima de que "o exame físico começa quando o paciente adentra no consultório" é aqui ainda mais verdadeira.




    Ao recepcionar o paciente, pode-se já notar algum padrão de marcha específico ou mesmo algum déficit neurológico. Paciente com estenose do canal lombar, por exemplo, tendem a deambular com o tronco fletido anteriormente, pois isto proporciona alívio sintomático. Isso pode ser confundido com a postura em flat back, como observado em pacientes com desalinhamento sagital por perda da curvatura lordótica lombar (iatrogênica ou degenerativa), com desequilíbrio espino-pélvico associado (Fig. 1-1). Ocorre postura compensatória com retificação da cifose torácica e aumento da lordose cervical. Estes podem ainda apresentar atitude de retroversão da pelve, extensão do quadril e flexão dos joelhos, manobras utilizadas para que se permita a adequada mirada horizontal (Fig. 1-2). Outro exemplo são pacientes que apresentam comprometimento da raiz de L5, que podem deambular com o "pé caído" (perda da flexão dorsal). Pacientes portadores de doença de Parkinson, por exemplo, tendem a apresentar marcha em pequenos passos.




    Colocando-se o paciente em ortostase, podem-se avaliar algumas características quando se olha para a região posterior do tronco como a posição da cabeça em relação ao tronco, o nível de implantação do cabelo, tamanho do pescoço, altura e alinhamento dos ombros, altura e alinhamento das escápulas, curvaturas da coluna vertebral, alinhamento dos processos espinhosos, altura das cristas ilíacas, condições da musculatura paravertebral. Na inspeção posterior, podem-se identificar deformidades coronais e rotacionais, e a manobra de Adams permite identificar escolioses, em especial as idiopáticas, através da identificação da elevação da escápula no lado convexo da curva (Fig. 1-3). Isso permite diferenciar as pseudoescolioeses, posturas antálgicas que geram desvios posturais coronais, sem tampouco gerar desvios rotacionais como nas escolioses propriamente ditas.




    Já com o paciente em vista lateral, podem-se observar as curvaturas da coluna, principalmente a lordose cervical e a lordose lombar, como relatado. Enquanto a perda da curvatura lordótica habitual na coluna lombar gera a postura típica acima relatada, o aumento dessa curvatura é facilmente verificado em pacientes com espondiloliteses displásicas ou ístmicas (Fig. 1-4).




    Outras atitudes antálgicas são típicas de síndromes dolorosas compressivas. Pacientes apresentando compressões radiculares cervicais costumam ter alívio da dor braquial com a elevação e abdução do ombro (Fig. 1-5). A dor da instabilidade C1-C2 gera sensação de impossibilidade de "sustentar o peso da cabeça", e pacientes frequentemente se apresentam apoiando a cabeça em uma (ou ambas) das mãos. Radiculopatias lombares extremas fazem com que pacientes adotem flexão da coxa sobre o tronco e flexão do joelho ao se deitar ("Lasègue espontâneo" a seguir).




    

      [image: ]

    




    Fig. 1-1. Deformidade sagital em flat back. (a) Paciente adotando retificação da cifose torácica, aumento da lordose cervical, retroversão da pelve e flexão dos joelhos para compensação da mirada horizontal. (b) Paciente 48 horas após correção da deformidade.




    

      [image: ]

    




    Fig. 1-2. Desenho esquemático demonstrando as adaptações compensatórias para permitir a mirada horizontal, com flexão dos joelhos, extensão do quadril e versão da pelve.
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    Fig. 1-3. Manobra de Adams.
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    Fig. 1-4. Presença de hiperlordose lombar em paciente com espondilolistese displásica.
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    Fig. 1-5. Postura em elevação e abdução do ombro para alívio de dor em radiculopatia cervical.




    PALPAÇÃO




    Durante a palpação, devem-se procurar pontos de dor principalmente. Palpar os processos espinhosos, a musculatura paravertebral, as articulações sacroilíacas e pontos de dolorimento muscular que possam indicar "pontos-gatilho" de dor. Durante este passo também, pode-se avaliar a temperatura da pele – que pode aventar um processo inflamatório/infeccioso se estiver aumentada. Em paciente vítima de politraumatismo (ou traumatismo raquimedular), a palpação dos espaços interespinhosos pode revelar dor intensa local e até mesmo aumento da distância interespinhosa.




    MOVIMENTOS




    Neste passo do exame físico, é de suma importância que o conhecimento da biomecânica vertebral, bem como da amplitude de movimento dos segmentos específicos da coluna vertebral.




    Na avaliação da coluna cervical, pede-se para o paciente realizar a flexão; o paciente com uma flexão cervical dita normal deve conseguir encostar o mento no tórax. Na extensão pede-se para o paciente olhar para cima e para trás, sendo normal quando em torno de 50°. Faz-se ainda a lateralização do pescoço, pedindo para o paciente tentar encostar a orelha no ombro ipsilateral e posteriormente avalia-se a rotação do pescoço pedindo para o paciente olhar por cima dos ombros. Limitações na rotação da coluna cervical são típicas das artropatias ou desordens da junção crânio-vertebral, em especial do segmento C1-C2.




    Na avaliação da coluna lombar, pede-se para o paciente tentar encostar a ponta dos pododáctilos na ponta dos quirodáctilos (mantendo os joelhos em extensão); na sequência, pede-se para o paciente realizar a extensão da coluna lombar (de modo a jogar a sínfise púbica anteriormente). Aqui, vale relembrar que pacientes com estenose de canal lombar podem relatar uma melhora da dor quando da realização da flexão do tronco e uma piora quando da realização da extensão; por outro lado, pacientes que apresentem acometimento das articulações facetárias podem se queixar de piora da dor quando da realização da extensão do tronco. Em seguida, realiza-se a lateralização do tronco, pedindo para o paciente tentar encostar o segundo quirodáctilo (indicador) no chão. Posteriormente, com o paciente sentado na maca, pede-se para realizar a rotação do tronco.




    Outro ponto importante durante a avaliação dos movimentos é a realização do teste de Schoeber (Fig. 1-6), utilizado para avaliar a amplitude de movimento da coluna lombar. Realiza-se o teste com paciente em ortostase, marcando-se o processo espinhoso de L5 (com uma linha horizontal) e traçando-se uma segunda linha horizontal 10 cm acima da primeira linha; o paciente realiza então a flexão do tronco, tentando tocar os pés; mede-se, com o paciente fletido, a distância entre as duas linhas. A diferença entre as duas medidas (em ortostase e com o tronco fletido) indica a "flexão lombar". Caso a diferença das medidas seja menor do que 5 cm, tem-se um "teste de Schoeber positivo", o que é sugestivo de espondilite anquilosante.
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    Fig. 1-6. Teste de Schoeber.




    TESTES ESPECIAIS




    Radiculopatia Cervical




    A avaliação de cervicobraquialgia pode ser por vez mais difícil do que uma lombociatalgia. Para isso, é de suma importância que o examinador tenha conhecimento dos dermátomos do membro superior e dos testes citados abaixo, já que em alguns casos a dor pode ser de difícil localização por parte do paciente.




    Teste de Spurling




    Descrito originalmente por Spurling e Scoville em 1944, há, porém, pelo menos cinco variações deste teste na literatura. O teste original consiste em lateralizarão do pescoço para o lado ipsilateral e compressão axial sobre o vértice da cabeça. Dentre as variações descritas para o teste, pode-se realizar o teste de Spurling com extensão do pescoço, seguido de inclinação lateral; caso positivo, pode-se interromper o teste neste momento; porém, se negativo, pode-se acrescentar compressão axial. Realizado desta forma, o teste de Spurling tem uma maior sensibilidade para detecção de radiculopatia cervical (Fig. 1-7).
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    Fig. 1-7. Teste de Spurling: (a) Manobra com extensão e inclinação lateral. (b) Adição de compressão axial para sensibilização da manobra.




    Teste de Roger Bikelas




    Com paciente sentado à maca, o médico se posta por trás do paciente e realiza a extensão do membro superior e abdução do ombro acometido. A dor deve surgir ao final da manobra. Esta é outra manobra semiológica que indica compressão mielorradicular.




    Teste de Abdução do Ombro




    Realiza-se a abdução do ombro ipsilateral ao lado da dor, o que deve promover alívio da radiculopatia; de maneira prática, pede-se para o paciente colocar o antebraço acima da cabeça. É um teste com menos sensibilidade, porém com maior especificidade que o teste de Spurling (Fig. 1-5).




    Outros testes acessórios menos comuns podem ser utilizados, como a distração do pescoço (que promove alívio da dor) ou mesmo a manobra de Valsalva (que pode reproduzir a dor radicular), porém são testes que se sobrepõem e pouco agregam na prática médica diária. Dores de origem osteoarticular nos ombros e escápulas também podem confundir com síndromes radiculares cervicais. Em geral, a dor associada à articulação do ombro piora com abdução, diferentemente do que ocorre nas síndromes radiculares. Ainda, as lesões tendinosas completas podem gerar perda da capacidade de mover uma articulação. Por exemplo, as lesões completas do tendão do supraespinhoso geram perda da mobilidade da abdução do ombro, o que pode ser confundido com radiculopatias de C5. Além da dor à palpação da inserção do tendão, as tendinopatias não costumam apresentar alterações de sensibilidade no dermátomo específico. Outro ponto importante no exame da radiculopatia cervical é realizar a correta distinção entre uma dor ou alteração sensitiva mielorradicular de uma dor daquela oriunda de afecções do nervo periférico. As radiculopatias C7 são facilmente confundidas com as neuropatias do nervo mediano (embora estas raramente se manifestem com sintomas proximais à articulação do cotovelo); as manobras de Tinel e Phallen, entre outras, devem ser utilizadas em conjunto no diagnóstico diferencial. Da mesma forma, as radiculopatias C8 podem ser confundidas com as neuropatias do nervo ulnar e com síndromes compressivas do desfiladeiro torácico. A neuropatia ulnar cursa com alteração sensitiva, enquanto que a compressão vascular associada à síndrome do desfiladeiro torácico pode ser identificada na manobra da Adson.




    Radiculopatia Lombossacra




    Antes de esmiuçar os testes utilizados na pesquisa de radiculopatias, vale relembrar que, de modo geral, pode-se realizar o diagnóstico sindrômico e topográfico destes pacientes antes mesmo do exame físico. Pacientes com radiculopatias mais altas (L2-L3) costumam ter dor para realizar a flexão do quadril. Desse modo, não conseguem "subir escadas" normalmente. Já pacientes que apresentam comprometimento da raiz de L5 não conseguem realizar a flexão dorsal do pé, bem como pacientes com comprometimento da raiz de S1 não conseguem realizar a flexão plantar de maneira adequada, o que pode se manifestar como incapacidade de correr e caminhar na ponta dos pés.




    Teste de Lasègue




    Este é um dos mais famosos testes na medicina e talvez um dos que apresenta mais variações e epônimos, o que pode gerar alguma confusão para os menos experientes. Objetivamente o teste de Lasègue consiste na elevação do membro inferior com joelho em extensão e com o paciente em posição supinada (Fig. 1-8a). Quando o membro é elevado, há um aumento de tensão no nervo isquiático (ciático), especialmente sobre as raízes de L5 e S1, o que pode provocar dor radicular se o nervo estiver sob compressão. Diz-se que o teste é positivo quando reproduz a dor irradiada entre 30-70˚ de elevação do membro, porém há grande variação na literatura sobre esse valor. Quanto mais baixa angulação que gera dor, maior a chance da ciática ser causada por compressão discal, e, em casos extremos, o paciente não consegue manter o membro em extensão (Lasègue espontâneo). Acima de 60º quase não há tensão das raizes nervosas, gerando apenas estresse articular. Uma contraprova útil é abaixar o membro inferior em torno de 5-10˚ da angulação em que se inicia a dor até o alívio da mesma, e então realizar a flexão dorsal do pé, que vai reproduzir a dor conhecida como sinal Bragard (Fig. 1-8b). A sensibilidade para o teste de Lasègue em metanálise recente foi de 91%, com especificidade de 26%.
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    Fig. 1-8. Manobra da elevação do membro inferior estendido. (a) Quadro doloroso aparecendo a 30 graus (sinal de Lasègue). (b) Contraprova com redução da angulação e flexão dorsal do pé (sinal de Bragard).




    Teste de Lasègue Contralateral




    Realiza-se de maneira semelhante ao teste de Lasègue, porém no membro assintomático. Diz-se que o Lasègue contralateral é positivo quando ele reproduz a dor irradiada no membro contralateral. Este teste é altamente sugestivo de uma compressão na axila da raiz; a elevação do membro inferior contralateral ao acometido pela compressão gera uma tração do saco tecal com consequente aumento da compressão da raiz acometida. A sensibilidade do teste é em torno de 29%, porém a especificidade é alta (88%). A combinação de um sinal de Lasègue positivo com um sinal de Lasègue contralateral também positivo tem uma acurácia especificidade em torno de 97% para compressão radicular.




    Teste do Estiramento Femoral (de Wassermann, Lasègue Reverso ou de Nachlas)




    Descrito inicialmente por Wassermann, em 1918, é realizado com o paciente em decúbito ventral e promove-se uma flexão do joelho e uma extensão do quadril de modo que a fossa poplítea vá ao encontro do glúteo ipsilateral (Fig. 1-9). Esta manobra promove um aumento de tensão sobre o nervo femoral, especialmente sobre as raízes de L2, L3 e L4. O paciente costuma-se queixar de dor no membro afetado após tal a flexão. Pode-se fazer uma analogia do teste de Wassermann com o teste de Lasègue, sendo que o primeiro está para as raízes mais altas (L2, L3, L4) e assim como o segundo está para as raízes mais baixas (L5 e S1).




    As manobras para identificar os acometimentos osteoarticulares são mandatórias para o diagnóstico diferencial das dores radiculares lombossacras. Dores da articulação coxofemoral podem simular radiculopatias, na medida em que a manobra de extensão do membro inferior estendido (Lasègue) acima de 60º gera carga adicional à articulação afetada. Entretanto, com a flexão da coxa sobre o tronco mantida e flexionando-se passivamente a articulação do joelho, as dores radiculares aliviam, enquanto as coxofemorais se mantêm e se exacerbam pela de rotação interna e palpação da articulação e do tensor da fáscia lata.




    Dores oriundas da articulação sacroilíaca também podem simular dores radiculares, com dores lombares baixas e glúteas consideradas como "ciáticas" pelo paciente. Entretanto, tipicamente não irradiam além da região proximal da face posterior da coxa – enquanto dores "ciáticas" típicas irradiam além da fossa poplítea. A dor sacroilíaca se exacerba ao se executar a manobra de flexão-abdução-rotação externa (conhecida pelo acrônimo em inglês FABER ou sinal de Patrick), bem como pela hiperextensão do quadril. A manobra de Gaenslen pode ser utilizada, deixando o membro afetado pendendo para fora da maca, enquanto o membro não afetado é flexionado sobre o tronco, e efetuando-se leve pressão sobre a coxa, gerando sobrecarga na articulação sacroilíaca afetada.




    Nos pacientes que apresentam lombalgia pura (sem irradiação), existem alguns sinais que podem predizer se a dor que o paciente apresenta é de causa orgânica/anatômica ou não. Estes são os chamados sinais de Waddell, que incluem a regionalização, sensibilidade, simulação, distração e hiper-reação. O Quadro 1-1 demonstra exemplos de cada um desses sinais. Quando três ou mais destes sinais estão presentes, deve-se considerar o paciente portador de uma dor lombar de "origem não orgânica."
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    Fig. 1-9. Manobra de estiramento femoral.




    

      

        



        

      



      

        

          	

            Quadro 1-1. Sinais de Waddell


          

        




        

          	

            Regionalização


          



          	

            Os achados de exame divergem daqueles permitidos pela neuroanatomia


          

        




        

          	

            Sensibilidade


          



          	

            Dor disseminada, não obedecendo a um padrão, mesmo ao leve toque


          

        




        

          	

            Simulação


          



          	

            Dor à compressão axial/dor durante manobra não dolorosa


          

        




        

          	

            Distração


          



          	

            Diferença/ausência de dor quando o membro é examinado em diferentes posições


          

        




        

          	

            Hiper-reação


          



          	

            Resposta do paciente desproporcional ao exame realizado


          

        


      

    




    EXAME NEUROLÓGICO DIRECIONADO




    A presença de alterações neurológicas focais direciona o diagnóstico topográfico na coluna vertebral. Para isso, é de fundamental importância que o examinador conheça os dermátomos dos membros superiores e inferiores, os reflexos envolvidos, bem como os músculos inervados por cada segmento medular.




    As radiculopatias cervicais altas são de difícil diagnóstico topográfico, uma vez que os nervos espinhais de C3 e C4 não costumam participar da formação do plexo braquial. O quadro doloroso é inespecífico, de dores suboccipitais com eventual irradiação para região temporal ou retroauricular. Tipicamente, o plexo braquial é formado pelos nervos espinais de C5 a T1, conforme o Quadro 1-2. Variações anatômicas podem ocorrer e pequenas alterações nos dermátomos acometidos não são incomuns. O plexo braquial pode ter participação do nervo C4 na sua formação, com isso reduzindo a participação de T1 (plexo "pré-fixado"); mais raramente, o nervo T2 vem a contribuir com a formação inferior do plexo, e nestes casos o nervo C5 pode ficar de fora.




    

      

        



        



        



        

      



      

        

          	

            Quadro 1-2. Distribuição da Função dos Nervos Espinais Cervicais


          

        




        

          	

            Raiz


          



          	

            Músculo/movimento


          



          	

            Região sensitiva


          



          	

            Reflexo profundo


          

        




        

          	

            C5


          



          	

            Deltoide/abdução do ombro


          



          	

            Face lateral do braço


          



          	

            Bicipital


          

        




        

          	

            C6


          



          	

            Bíceps/flexão do cotovelo e extensão do punho


          



          	

            Face lateral do antebraço


          



          	

            Estilorradial


          

        




        

          	

            C7


          



          	

            Tríceps/extensão do cotovelo, flexão do punho e extensão dos dedos


          



          	

            3º quirodáctilo


          



          	

            Triciptal


          

        




        

          	

            C8


          



          	

            Flexores dos dedos


          



          	

            5º quirodáctilo


          



          	

            -


          

        




        

          	

            T1


          



          	

            Interosseos/adução dos dedos


          



          	

            Face medial do braço


          



          	

            -


          

        


      

    




    Nas radiculopatias lombossacras, os dermátomos costumam ser mais definidos e com menos variações anatômicas, porém os grupos musculares têm participação de mais de um nervo espinal na sua inervação (Quadro 1-3). Com isso, a perda da função de um nervo espinal gera mais frequentemente perdas motoras parciais, ou ainda redução na amplitude do movimento do grupo muscular com preservação do "grau" de força em si.




    

      

        



        



        



        



        

      



      

        

          	

            Quadro 1-3. Distribuição da Função dos Nervos Espinais Lombossacrais


          

        




        

          	

            Raiz


          



          	

            Músculo


          



          	

            Movimento


          



          	

            Região sensitiva


          



          	

            Reflexo profundo


          

        




        

          	

            L1


          



          	

            Psoas (T12-L3)


          



          	

            Flexão do quadril


          



          	

            Face anterior da coxa


          



          	

            -


          

        




        

          	

            L2


          



          	

            Psoas (T12-L3)


          



          	

            Flexão do quadril


          



          	

            Face anterior da coxa


          



          	

            -


          

        




        

          	

            L3


          



          	

            Quadríceps (L2-4)


          



          	

            Extensão do joelho


          



          	

            Face anterior e lateral da coxa


          



          	

            -


          

        




        

          	

            L4


          



          	

            Tibial anterior (L4-5)




            (Quadríceps (L2-4))


          



          	

            Dorsiflexão do pé (extensão do joelho)


          



          	

            Face medial da perna


          



          	

            Patelar


          

        




        

          	

            L5


          



          	

            Extensor longo do hálux




            (Tibial anterior)


          



          	

            Extensão do hálux (dorsiflexão do pé)


          



          	

            Face lateral da perna e dorso do pé


          



          	

            Ísquiotibial medial


          

        




        

          	

            S1


          



          	

            Gastrocnêmio


          



          	

            Flexão plantar


          



          	

            Face lateral e planta do pé


          



          	

            Aquileu


          

        


      

    




    No exame da força muscular é importante haver uma padronização na graduação da força, tanto para comunicação entre avaliadores como para documentação evolutiva do quadro clínico. A mais frequentemente utilizada é a escala Medical Research Council Manual Muscle Testing scale (Quadro 1-4).




    Já para a graduação de reflexos, costumam-se utilizar sistemas em cruzes (+), e sistemas de 0 a 4+ (Quadro 1-5) ou de 0 a 6+ são os mais utilizados. Para os membros superiores, deve-se avaliar o reflexo biciptal, triciptal e o estilorradial (ou braquirradial). Já para avaliação do plexo lombossacral, é de fundamental importância a avaliação dos reflexos patelar e aquileu, sendo mais raramente encontrado o reflexo ísquio-tibial medial.




    A presença de alteração dos reflexos profundos direciona o diagnóstico sindrômico. Reflexos reduzidos ou abolidos ocorrem em acometimentos do neurônio motor inferior, enquanto o aumento dos reflexos profundos aponta para acometimentos do neurônio motor superior; no que tange às doenças da coluna vertebral, respectivamente, acometimentos radiculares e medulares. Sinais clássicos de liberação piramidal estão frequentemente presentes nas síndromes medulares compressivas. A pesquisa de liberação piramidal nos membros superiores é realizada pela busca do sinal de Hoffmann. Realiza-se o pinçamento da falange distal do dedo médio e faz-se uma pressão sobre a unha. O sinal de Hoffmann está presente se houver uma flexão reflexa da falange distal do polegar. A presença deste sinal é sugestiva de lesão do neurônio motor superior, embora possa estar presente em pessoas saudáveis, não devendo ser utilizado com "triagem" para compressão medular. Nos membros inferiores, a busca do reflexo cutâneo plantar se dá através do estímulo da face lateral da planta do pé até a porção mais medial, em direção ao primeiro pododácitlo. O reflexo normal é a flexão do hálux, e, quando há extensão do hálux, diz-se que há o sinal de Babinski. Outros sinais menos comuns também podem estar presentes (clônus espontâneo) ou mesmo o sinal de Lhermitte.




    

      

        



        

      



      

        

          	

            Quadro 1-4. Graduação de Força Muscular


          

        




        

          	

            Grau


          



          	

            Exame


          

        




        

          	

            5


          



          	

            Paciente vence resistência completamente


          

        




        

          	

            4


          



          	

            Paciente vence resistência parcialmente


          

        




        

          	

            3


          



          	

            Paciente vence gravidade


          

        




        

          	

            2


          



          	

            Paciente não vence gravidade


          

        




        

          	

            1


          



          	

            Contração muscular apenas


          

        




        

          	

            0


          



          	

            Ausência de movimento


          

        




        

          	

            Adaptado de Medical Research Council Manual Muscle Testing Scale


          

        


      

    




    




    

      

        



        

      



      

        

          	

            Quadro 1-5. Graduação de Reflexos Profundos de 0 a 4+


          

        




        

          	

            Grau


          



          	

            Reflexo


          

        




        

          	

            4+


          



          	

            Hiperativo/com clônus


          

        




        

          	

            3+


          



          	

            Discretamente aumentado


          

        




        

          	

            2+


          



          	

            Normal


          

        




        

          	

            1+


          



          	

            Diminuído


          

        




        

          	

            0


          



          	

            Ausente


          

        


      

    




    A exceção à regra se dá na fase mais aguda do traumatismo raquimedular, em que se pode evidenciar a perda temporária dos reflexos profundos abaixo do nível de uma lesão medular. A esse quadro dá-se o nome de "choque medular", em que uma lesão central (medular) se apresenta com sinais de lesão periférica, com hipotonia e arreflexia; costuma perdurar por poucas semanas, sendo então substituído progressivamente por sinais típicos de liberação piramidal, com hiper-reflexia espástica. Nestes pacientes também é de fundamental importância a avaliação do nível sensitivo. Há alguns níveis que o examinador deve ter em mente e que são de fácil memorização. O dermátomo de T4, por exemplo, é responsável pela inervação da pele na altura dos mamilos, o de T7 da pele próxima ao processo xifoide, o dermátomo de T10 é responsável pela inervação da pele próxima à cicatriz umbilical, enquanto o dermátomo de T12 inerva a pele da região inguinal. Avaliação do esfíncter anal (verificar se há contração voluntária ou não) e pesquisa do reflexo bulbo cavernoso também são importantes. Após avaliação dos itens mencionados anteriormente e da avaliação dos déficits motores, utiliza-se a escala da ASIA (American Spinal Injury Association) para determinar o grau de lesão medular.




    Síndromes medulares incompletas, as lesões medulares podem cursar com diversos achados clínicos. A seguir, destacaremos as principais síndromes associadas a lesões medulares:




    [image: ] Síndrome medular anterior: lesão do funículo anterior da medula; há perda da sensibilidade tátil, térmica e motricidade e preservação da propriocepção;




    [image: ] Síndrome medular central: em geral, ocorre na região cervical e há uma perda da motricidade desproporcional entre membros superiores e inferiores; a perda de força é maior nos membros superiores e mais distal (as mãos são mais acometidas). Costuma haver retenção urinária e diferentes graus de perda sensorial. É típica de traumatismos de baixo impacto em pacientes idosos com estenose degenerativa da coluna cervical;




    [image: ] Síndrome medular posterior: há lesão da coluna posterior da medula, que produz perda da propriocepção com preservação da motricidade e das demais modalidades sensitivas;




    [image: ] Síndrome do cone medular: há lesão ao nível do cone medular, em geral próximo a L1, ocorrendo lesão das raízes sacrais que emergem do cone. Clinicamente, manifesta-se com perda de sensibilidade nos membros inferiores (e, na região íntima, anestesia em sela), paraparesia e disfunção esfincteriana;




    [image: ] Síndrome de Brown-Sequard: conhecida como hemissecção medular, ocorre quando há lesão do cordão lateral da medula. Clinicamente, apresenta (do lado da lesão) perda da motricidade, perda da propriocepção e da sensibilidade epicrítica. Do lado oposto da lesão, há perda da sensibilidade térmica e dolorosa;




    [image: ] Síndrome da cauda equina: aqui não há lesão da medula, mas sim das raízes da cauda equina, podendo mimetizar a síndrome do cone medular. Clinicamente, manifesta-se com paresia distal no membro inferior e anestesia em sela, assim como disfunções da bexiga e do intestino; há perda do tônus retal e anormalidades do reflexo bulbocavernoso. Na síndrome da cauda equina (ao contrário de lesão na medula espinal), o tônus muscular e os reflexos profundos estão diminuídos.
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    CAPÍTULO 2




    INTRODUÇÃO A TUMORES




    Franz Jooji Onishi




    HISTÓRICO




    Os tumores da coluna compreendem aproximadamente 15% dos tumores do sistema nervoso. A incidência anual gira em torno de 2 a 10% por 100.000 habitantes. Cerca de 30 a 40% de todos eles encontram-se no compartimento intradural extramedular (IDEM).




    Dos tumores no espaço IDEM, encontramos principalmente os meningiomas e os tumores da bainha neural. O primeiro relato de ressecção de tal lesão ocorreu em 1888, quando sir Victor Horsley tratou e descreveu um fibromixoma em um paciente de 42 anos.




    A introdução da técnica de ressonância magnética, a partir da década de 1950, permitiu melhor diagnóstico das lesões, assim como a microcirurgia, na década de 1960, possibilitou um tratamento com maior segurança e precisão.




    QUADRO CLÍNICO




    O quadro clínico inicial é a dor, que pode apresentar característico acometimento noturno.




    As manifestações neurológicas dependem de sua localização em altura e região – posterior ou anterior. Em lesões de crescimento mais lateral, a síndrome de Brown-Sequard é frequentemente descrita.




    Existem escalas clínicas de gradação neurológica em tumores de coluna, sendo as mais utilizadas as escalas de McCormick e de Frankel (Quadro 2-1).




    

      

        



        

      



      

        

          	

            Quadro 2-1. Escala de McCormick Modificada


          

        




        

          	

            Grau


          



          	

            Descrição


          

        




        

          	

            I


          



          	

            Intacto neurologicamente, deambula normalmente, mínima disestesia


          

        




        

          	

            II


          



          	

            Déficit motor ou sensitivo leve, mantém independência funcional


          

        




        

          	

            III


          



          	

            Déficit moderado, limitação de função, independente com uso de ajuda externa


          

        




        

          	

            IV


          



          	

            Déficit severo, limitação de função com paciente dependente


          

        




        

          	

            V


          



          	

            Paraplégico ou quadriplégico, mesmo se houver movimento leve


          

        


      

    




    EXAME FÍSICO/IMAGEM




    O exame físico deve começar com a inspeção, buscando sinais de facomatose ou deformidades visíveis na estrutura da coluna e do tronco (Quadro 2-2).




    O exame neurológico deve priorizar principalmente a caracterização da força motora com atenção a pesquisa de sinais de liberação piramidal, assim como a sensibilidade superficial e profunda, buscando dados neurológicos que auxiliem no diagnóstico topográfico da lesão.




    A ressonância magnética (RM) é o exame de imagem padrão ouro para identificação e caracterização das lesões. As principais características radiológicas das lesões IDEM estão descritas no Quadro 2-3.




    A tomografia computadorizada (TC) caracteriza a porção óssea adjacente à lesão, podendo demonstrar sinais de remodelamento em lesões de crescimento lento. A estrutura óssea da coluna é mais bem avaliada, e uma eventual necessidade de instrumentação deve ser estudada com a tomografia. Calcificações presentes na lesão são mais bem caracterizadas na TC. Ela auxilia também no planejamento do acesso cirúrgico a ser utilizado.




    DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL




    Algumas características de imagem podem auxiliar no diagnóstico diferencial destas lesões, citadas no Quadro 2-4.




    

      

        



        



        



        



        



        

      



      

        

          	

            Quadro 2-2. Principais Facomatoses e Lesões Associadas


          

        




        

          	



          	

            NF1


          



          	

            NF2


          



          	

            NF3


          



          	

            Von Hippel Lindau


          



          	

            Esclerose Tuberosa


          

        




        

          	

            Sinonímia


          



          	

            Von Recklinghausen


          



          	

            MISME (multiple inherited schwannomas, meningiomas and ependymomas)


          



          	

            Schwannomatose


          



          	

            Angiomatose cerebelorretiniana


          



          	

            Bourneville-Pringle


          

        




        

          	

            Genética


          



          	

            Autossômica dominante cromossomo 17


          



          	

            Autossômica dominante cromossomo 22


          



          	

            Autossômica dominante cromossomo 22


          



          	

            Autossômica dominante cromossomo 3


          



          	

            Autossômica dominante cromossomo 9/16


          

        




        

          	

            Tumores associados


          



          	

            Neurofibromas, gliomas de n. óptico


          



          	

            Schwannomas, neurofibromas, meningiomas


          



          	

            Schwannomas


          



          	

            Hemangioblastomas, carcinoma renal, feocromocitomas, tumores neuroendócrinos


          



          	

            Angiofibroma facial, angiolipoma renal, SEGA, túberes corticais


          

        




        

          	

            Lesões intradurais da coluna


          



          	

            Neurofibromas


          



          	

            Meningiomas, neurofibromas e schwannomas


          



          	

            Schwannomas


          



          	

            Hemangioblastomas


          



          	

            Cordomas e subependimomas


          

        


      

    




    




    

      

        



        



        



        



        

      



      

        

          	

            Quadro 2-3. Dados Epidemiológicos das Lesões IDEM


          

        




        

          	

            Lesão


          



          	

            Região de predomínio


          



          	

            Razão M/F


          



          	

            Década de vida


          



          	

            Distribuição


          

        




        

          	

            Meningioma


          



          	

            80% torácicos


          



          	

            1/5


          



          	

            5ª a 7ª


          



          	

            50%


          

        




        

          	

            Bainha Neural


          



          	

            cervical e lombar


          



          	

            1/1


          



          	

            4ª a 5ª


          



          	

            30%


          

        




        

          	

            Ependimomas de filum


          



          	

            lombar


          



          	

            2/1


          



          	

            3ª a 5ª


          



          	

            15%


          

        




        

          	

            Outros


          



          	

            5%


          

        


      

    




    




    

      

        



        



        



        



        

      



      

        

          	

            Quadro 2-4. Características de RM das Lesões IDEM


          

        




        

          	



          	

            T1


          



          	

            T2


          



          	

            Contraste


          



          	

            Outros


          

        




        

          	

            Meningioma


          



          	

            Iso ou hipointenso


          



          	

            Hiperintenso


          



          	

            ++ homogêneo


          



          	

            Calcificação, dural tail


          

        




        

          	

            Bainha neural


          



          	

            Iso ou hipointenso


          



          	

            Hiperintenso


          



          	

            ++ homogêneo


          



          	

            15% têm crescimento extradural


          

        




        

          	

            Epidermoide


          



          	

            Isointenso


          



          	

            Isointenso


          



          	

            - pouco realce pode ocorrer na periferia


          



          	

        




        

          	

            Paraganglioma


          



          	

            Isointenso


          



          	

            Hiperintenso


          



          	

            ++ homogêneo


          



          	

            Hemorragia comum (capa de hemossiderina)


          

        


      

    




    Meningiomas




    Os tumores extramedulares primários mais comuns são meningiomas, que representam até 25% de todas as neoplasias espinhais. Originam-se das cap cells da aracnoide-máter.




    Eles são mais prováveis de ocorrer na coluna torácica em uma posição posterolateral no canal vertebral. São mais frequentes em idosos e mulheres. Os meningiomas podem ser classificados histologicamente como psamomatoso, fibroblástico ou meningotelial. São geralmente bem circunscritos, de crescimento lento, apresentando base ampla de implantação na dura-máter, e, após contraste, podem apresentar realce fino contíguo à lesão, denominado dural tail ou cauda dural. Os de subtipo psamomatoso já foram descritos como de maior potencial de recorrência entre os meningiomas benignos (Fig. 2-1).




    

      [image: ]

    




    Fig. 2-1. Meningioma em região cervical posicionado anteriormente. Impregnação homogênea de contraste.




    Tumores da Bainha Neural




    Os schwannomas e neurinomas são os tumores mais frequentes da bainha neural. Ganglioneuromas e tumores malignos da bainha são extremamente raros.




    Ocorrem de maneira esporádica ou associados a NF1 ou NF2.




    Eles costumam surgir da raiz dorsal sensitiva, mas podem infiltrar radículas adjacentes com o seu crescimento. Seu crescimento pela raiz pode determinar diferentes morfologias de lesões descritas como em halteres. Este padrão de crescimento ajuda a diferenciá-los dos meningiomas. Por conta deste crescimento, abordagens por diferentes vias de acesso, às vezes, tornam-se necessárias.




    Fora da coluna, podem atingir grandes volumes, como na cavidade torácica, ou no interior do músculo psoas, na região lombar (Figs. 2-2 e 2-3).




    

      [image: ]

    




    Fig. 2-2. Volumoso schwannoma, porção extradural. Frequentemente estas lesões precisam ser abordadas em conjunto com o cirurgião torácico ou o cirurgião abdominal por vias combinadas.




    

      [image: ]

    




    Fig. 2-3. Schwannoma em coluna torácica. Determinou importante remodelamento ósseo da região do forame intervertebral.




    Outros Tumores e Lesões Não Tumorais




    A lista de lesões neoplásicas que podem ocorrer de maneira esporádica no espaço IDEM inclui ependimomas, cistos epidermoides, paragangliomas, plasmocitomas, cloromas e hemangioblastomas.




    Doenças não tumorais também podem gerar lesões neste compartimento, citando principalmente a sarcoidose, aracnoidites, fístula arteriovenosa e hematomas subdurais.




    OPÇÕES DE TRATAMENTO




    Os acessos ao compartimento intradural devem envolver abordagem da lâmina da vértebra. Considerações sobre a extensão, localização da lesão e potencial de instabilidade da coluna devem ser avaliados.




    De maneira geral, utilizamos técnica de laminotomia, laminoplastia ou hemilaminectomia para abordagem segura das lesões, evitando sempre que possível instrumentação da coluna. Esta gera artefatos que impedem ou dificultam o seguimento radiológico no pós-operatório. Reservamos a instrumentação para casos de instabilidade já diagnosticada ou em caso de constatação de progressão de deformidade no pós-operatório.




    Não recomendamos abordagens pelo corpo vertebral a lesões intradurais. A grande maioria das lesões anteriores no canal vertebral pode ser abordada com segurança por hemilaminectomia.




    Microcirurgia




    Os tumores mais comuns do compartimento IDEM devem ser tratados com microcirurgia sempre que possível. A exérese total com preservação neurológica é o objetivo principal na abordagem cirúrgica destas lesões.




    Recomenda-se a monitorização neurofisiológica intraoperatória com uso de potencial evocado motor (PEM) e potencial evocado somatossensitivo (PESS). Há maior correlação de função neurológica pós-operatória com o PEM (sensibilidade descrita de 100% e especificidade de 96%). Cateteres epi ou subdurais (onda D) aumentam a sensibilidade e acurácia da cirurgia. Admite-se perda intraoperatória de até 50% da amplitude, ainda assim correlacionando-se com bom resultado neurológico no pós-operatório.




    O uso de aspirador ultrassônico diminui a tração tumoral, principalmente em lesões mais duras, correlacionando-se com melhor desfecho cirúrgico.




    Outras modalidades de tratamento como radioterapia ou radiocirurgia devem ser restritas a lesões com localização cirúrgica muito complexa, a pacientes que por condições clínicas adversas não suportem tratamento cirúrgico ou para lesões de caráter maligno ou múltiplo, por conta de distúrbio genético.




    Para meningiomas cuja ressecção foi grau Simpson de I a III, não foi observada nenhuma recorrência tumoral em diversas séries (Fig. 2-4).




    

      [image: ]

    




    Fig. 2-4. Imagens de microcirurgia realizada por hemilaminectomia para meningioma anterior cervical. (a) Exposição. (b) Após abertura dural. (c) Exérese por partes, cateter de onda D (azul) à direita da foto. (d) Final de procedimento com medula descomprimida.




    COMPLICAÇÕES




    A fístula liquórica e a piora neurológica após cirurgia são as complicações mais frequentes. O uso de colas, selantes específicos para coluna e substitutos durais, quando a rafia hermética não foi possível, pode diminuir a ocorrência da fístula.




    Deformidades na coluna podem ocorrer e dependem principalmente:




    A) Da extensão da cirurgia;




    B) Da idade do paciente: quanto mais jovem, maior a incidência de deformidade pós-operatória;




    C) Da topografia da coluna: regiões de transição e regiões de coluna móvel apresentam maior tendência a deformidades.




    

      

        

      



      

        

          	

            DICAS


          

        




        

          	

            [image: ] Evitar, sempre que possível, a laminectomia para acesso ao compartimento IDEM – esta se associa a maior dificuldade em reoperações, maior taxa de deformidade e dor no pós-operatório;




            [image: ] Durante o acesso, evitar ressecções ósseas das facetas articulares. Nos casos em que o planejamento envolve um acesso mais extenso, considere a estabilização cirúrgica, principalmente em regiões transicionais;




            [image: ] A monitorização intraoperatória auxilia em um melhor desfecho neurológico. O cateter de onda D é particularmente útil nos pacientes com déficit neurológico moderado a acentuado – em muitos destes casos, a monitorização padrão de superfície apresenta baixa sensibilidade e é insuficiente;




            [image: ] A secção do ligamento denteado possibilita uma maior mobilidade da medula espinhal no intraoperatório – tal manobra pode ser útil na abordagem das lesões de posição lateral e anterior.
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    CAPÍTULO 3




    TUMORES ÓSSEOS PRIMÁRIOS




    William Gemio Jacobsen Teixeira




    HISTÓRICO




    Os tumores ósseos primários da coluna são raros. Estima-se que a incidência seja de 2,5 a 8,5 casos por 100.000 pessoas por ano1 e que respondam por menos do que 10% dos tumores de coluna.2 Há um predomínio de tumores primários benignos nas crianças (60%), enquanto nos adultos, há predomínio dos tumores primários malignos (80%).2




    O diagnóstico precoce é fundamental. Entretanto, é dificultado pela raridade da doença e pela presença de sintomas, muitas vezes, inespecíficos. Diferentemente das lesões metastáticas, o diagnóstico e o tratamento precoce dos tumores primários malignos têm impacto direto no prognóstico do doente.




    Os tumores ósseos primários possuem um comportamento biológico variável e devem ser tratados em centros com experiência e equipe multidisciplinar composta pelo cirurgião de coluna, radiologista, oncologista e radioterapêuta.




    Enneking3 classificou os tumores primários da coluna, que podem ser divididos em tumores benignos e malignos, baseado no comportamento biológico, na extensão local e na presença de doença metastática. Os tumores benignos são subdivididos em latente, ativo e agressivo de acordo com o quadro clínico e exames de imagem. Os tumores malignos são divididos entre tumores de baixo (I) e alto grau (II), conforme padrão histológico, e são subdivididos entre tumores intracompartimentais (A) e extracompartimentais (B), de acordo com a extensão local da doença (Quadro 3-1).
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    QUADRO CLÍNICO E EXAME FÍSICO




    A queixa clínica associada aos tumores primários ósseos é variada.




    Tumores Benignos Latentes




    Os tumores benignos latentes são, por definição, assintomáticos (Fig. 3-1).
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    Fig. 3-1. Cisto ósseo latente em um doente do sexo masculino. Lesão foi identificada em tomografia de abdome solicitada por queixa não relacionada à coluna.




    Tumores Benignos Ativos




    A queixa mais comum é a dor axial que, frequentemente, é incaracterística na fase inicial da doença. Pode ser confundida com sintomas provocados por doença discal degenerativa. A presença de dor noturna, persistente, progressiva ou na criança são sinais de alarme.4




    A escoliose idiopática do adolescente costuma ser indolor. Na presença de dor associada à deformidade, é necessário que seja feita a investigação apropriada por exame de imagem, pois pode estar associada a tumores ósseos, como ocorre tipicamente com osteoma osteoide.5




    No osteoma osteoide, é comum que o tratamento da dor tenha reposta boa com uso de anti-inflamatórios.




    Tumores Benignos Agressivos




    Os tumores benignos agressivos costumam apresentar sintomas rapidamente progressivos. Podem, inclusive, apresentar sinais e sintomas neurológicos já ao diagnóstico por compressão radicular ou da medula espinal (Fig. 3-2).
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    Fig. 3-2. Tumor de células gigantes de junção costo-vertebral em doente com sintomas de dor radicular irradiada para a parede torácica à esquerda.




    Tumores Primários Malignos de Baixo Grau




    Tumores primários de baixo grau costumam ter crescimetno lento e ser assintomáticos por longos períodos. Frequentemente são identificados já com grandes dimensões (Fig. 3-3).6
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    Fig. 3-3. Cordoma de sacro com diagnóstico tardio com doente oligossintomático por 2 anos após ter percebido massa palpável.




    Tumores Primários Malignos de Alto Grau




    Os tumores malignos de alto grau costumam ter apresentação inicial com sintomas de dor rapidamente progressiva. É comum a presença de déficit neurológico.7 Muitas vezes resulta na indicação de tratamento cirúrgico de urgência antes do diagnóstico confirmado, o que pode resultar em complícações no momento do tratamento definitivo.




    EXAME DE IMAGEM E BIÓPSIA




    A radiografia simples tem baixa sensibilidade para o diagnóstico do tumor ósseo, pois é necessário que em torno de metade da espessura do osso seja comprometida para que a lesão seja visível.8 Entretanto, é útil para avaliação da qualidade da matriz óssea, do alinhamento e da estabilidade da coluna.




    A tomografia computadorizada é o melhor exame para avaliação da matriz óssea e da estabilidade. É menos sensível do que a ressonância magnética para identificar o tumor.




    A ressonância magnética é o mehor exame para o estudo do local da lesão. Permite determinar a extensão local da doença e avaliar a presença de comprometimento extraósseo e de compressão radicular ou medular.




    Na suspeita de um tumor primário maligno, é necessário que seja feito o estadiamento sistêmico com tomografia de tórax, abdome e pelve e cintilografia óssea.




    A biópsia é fundamental para o diagnóstico na maior parte dos casos. A excessão à regra são tumores de aspecto benigno latente e tumores ativos com imagem patognomônica como ocorre com o osteoma osteoide (Fig. 3-4).8




    A biópsia, quando indicada, deve ser realizada no local de menor morbidade e levar em consideração a vida de acesso para uma eventual cirurgia definitiva. Este cuidado é mais importante para os tumores malignos para que o trajeto de biópsia seja ressecado juntamente com a peça cirúrgica. Pode ser feita de forma percutânea, incisional ou excisional.
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    Fig. 3-4. Imagem típica de osteoma osteoide com sinal de osso dentro do osso.




    DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL




    Os tumores ósseos primários da coluna têm como diferencial a doença metastática, tuberculose e fraturas por insuficiência. Exames laboratoriais e de imagem auxiliam no diagnóstico diferencial. Quando houver dúvida, biópsia deve ser indicada.




    OPÇÕES DE TRATAMENTO




    O tratamento dos tumores primários depende do comportamento biológico do tumor e de características especiais de cada tipo histológico.




    Tumores Primários Benignos




    Os tumores primários benignos latentes não necessitam de tratamento ou acompanhamento.




    Os primários benignos ativos em geral podem ser tratados com cirurgias de ressecção intralesional com taxas baixas de recidiva (Fig. 3-5).9 Alguns tumores específicos permitem tratamento medicamentoso, tratamento com ablação por radiofrequência ou vertebroplastia.
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    Fig. 3-5. Osteoma osteoide em um doente de 17 anos com queixa de cervicalgia leve há um ano. Lesão é classificada como benigna ativa.




    Tumores benignos agressivos são melhor tratados com ressecção em bloco com margem marginal ou ampla quando a morbidade cirúrgica for aceitável pelo risco elevado de recidiva local. Em casos de morbidade elevada do procedimento cirúrgico para ressecção em bloco, pode-se considerar ressecção intralesional, contanto que toda a lesão seja ressecada. Adjuvantes locais podem reduzir as taxas de rediciva.




    Hemangioma




    A maior parte é assintomática e classificada como latente. Geralmente, é encontrado com achado de exames de imagem para investigação de outras doenças.10 Somente 1% dos doentes apresenta sintomas relacionados ao hemangioma. Quando sintomático, a queixa mais comum é dor axial seguida por sintomas neurológicos provocados pelo crescimento tumoral ou fratura.




    Na presença de dor que possa ser adequadamente correlacionada ao hemangioma restrito ao corpo vertebral, a cimentação da lesão ou embolização transarterial pode ser útil para o tratamento (Fig. 3-6).11




    Há casos raros de comprometimento vertebral extenso, com comportamento local agressivo, com recidivas locais múltiplas que podem se beneficiar de tratamento cirúrgico com ressecção em bloco (Fig. 3-7).




    Osteocondroma




    A maior parte não necessita de tratamento (Fig. 3-8). O tratamento cirúrgico do osteocondroma está indicado nos casos em que há sintomas persistentes ou na evidência de transformação maligna.12,13 Quando indicada, a ressecção deve envolver todo o tecido cartilaginoso.
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    Fig. 3-6. Doente de 30 anos do sexo feminino, com queixa de dor noturna persistente com imagem de hemangioma vertebral atípico com diagnóstico confirmado por biópsia. Foi submetida à vertebroplastia guiada por tomografia da lesão com resolução da dor.
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    Fig. 3-7. Doente de 23 anos do sexo feminino, com antecedente de cirurgia para descompressão medular por hemangioma agressivo com recidiva local e novo déficit motor. Submetida à ressecção em bloco para controle local.
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    Fig. 3-8. Doente de 8 anos encaminhado para avaliação por proeminência óssea palpável na coluna lombar.




    Osteoma Osteoide e Osteoblastoma




    O osteoma osteoide e o osteoblastoma apresentam características histológicas similares, mas comportamento biológico diferente.




    O tratamento do osteoma osteoide pode ser realizado com anti-inflamatórios não hormonais,14 especialmente em doentes em que a cirurgia seria de morbidade elevada. Uma opção de tratamento menos invasivo é a radioablação por radiofrequência, que pode ser feita de forma percutânea e guiada por tomografia.15-17 Nos casos em que há contraindicação para radioablação, a cirurgia aberta pode ser indicada com objetivo de ressecar o nidus com uma cureta ou broca (Fig. 3-9).
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    Fig. 3-9. Doente do sexo masculino, 17 anos, com dor cervical persistente por osteoma osteoide em C6. Foi submetido à ressecção intralesional do nidus e artrodese por via posterior com resolução da dor.




    Osteoblastoma que apresenta comportamento biológico mais agressivo do que o osteoma osteoide.18 O tratamento cirúrgico ideal para o osteoblastoma dependerá do estadiamento de Enneking. Lesões classificadas como ativas podem ser tratadas com ressecção intralesional. Lesões com comportamento agressivo devem ser submetidas à ressecção em bloco quando factível.




    O tratamento cirúrgico adequado alivia a dor em 95% dos casos.19 A manutenção da dor pode indicar que houve ressecção incompleta quando uma nova cirurgia poderá ser indicada. O risco de recidiva nos casos de osteoma osteoide é de 4,5%.20 Já o osteoblastoma tem taxas de recidiva superiores, entre 10 e 15%.21




    O papel da radioterapia convencional no tratamento adjuvante é controverso. Há dúvida com relação à eficácia e risco de transformação maligna.19,21




    Tumor de Células Gigantes




    Frequentemente é um tumor de comportamento localmente agressivo e de curso clínico difícil de ser previsto. Um problema no tratamento dos tumores de células gigantes é a alta taxa de recidiva local, morbidade e complicações relacionadas ao tumor. Desta forma, o tratamento inicial deve ser planejado com cuidado, com equipe multidisciplinar.




    Os tumores classificados como ativos têm taxas de recidiva menor do que aqueles classificados como agressivos.19 As lesões classificadas como ativas e localizadas em região de acesso difícil podem ser tratadas com margem intralesional, contanto que a ressecção seja total. A ressecção intralesional deve ser, sempre que possível, precedida de embolização transarterial para redução do volume de sangramento (Fig. 3-10).




    Os tumores classificados como agressivos devem ser preferencialmente tratados com ressecção em bloco, sempre que possível (Fig. 3-11).




    O uso do denosumab parece promissor como terapia neoadjuvante, adjuvante de casos submetidos à ressecção intralesional parcial e para doentes que não são candidatos a tratamento cirúrgico.22,23
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    Fig. 3-10. Doente do sexo feminino com queixa de cervicalgia progressiva. (a) Tomografia computadorizada demonstrando lesão com expansiva em C2 e C3. (b) RNM de coluna cervical com gadolínio demonstrando a extensão da lesão e captação heterogênea de contraste. (c) Arteriografia demonstrando a vascularização extensa do TGC de C2-C3 da mesma paciente.
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    Fig. 3-11. (a-c) Paciente do sexo masculino com tumor de células gigantes da junção costovertebral. (d-h) Peça cirúrgica da ressecção em bloco por osteotomia sagital do mesmo paciente.




    Tumores Primários Malignos




    O tratamento cirúrgico dos tumores ósseos primários malignos da coluna deve ser planejado para ressecção em bloco com a tentativa de obter margens amplas.24 Quando a margem é comprometida, há maior risco de recidiva local.25,26 O tratamento cirúrgico em geral envolve procedimentos com alto potencial de morbidade e risco.27




    É fundamental que o planejamento de tratamento seja feito em conjunto com oncologistas clínicos e radioterapeutas para tomada de decisão de métodos de tratamento neoadjuvantes e adjuvantes que possam facilitar o tratamento cirúrgico e reduzir as taxas de recidiva local ou à distância.




    Condrossarcoma




    Apresenta comportamento clínico variado de acordo com o grau histológico.




    O condrossarcoma de baixo grau é resistente à radioterapia e quimioterapia de forma que não há indicação de tratamento neoadjuvante.6,28 O tratamento deve ser feito com ressecção em bloco com margem ampla (Fig. 3-12) para redução nas taxas de recidiva local, maior intervalo livre de doença e redução em morte relacionada à doença.28 Quando a cirurgia é realizada com curetagem intralesional, há recidiva e progressão da doença em praticamente todos os casos.29,30




    Nos doentes em que a margem oncológica pode ser obtida adequadamente, o tratamento adjuvante pode ser dispensado. Entretanto, se houver ressecção incompleta ou margem intralesional, a radioterapia com doses elevadas (60 a 65 Gy) pode ser indicada como tratamento adjuvante.28,31 Mesmo assim, a sobrevida do doente é menor quando comparada aos doentes que tiveram ressecção com margem livre, mesmo sem tratamento adjuvante.29,30




    O tratamento quimioterápico tem papel limitado após a cirurgia. Algumas formas de condromassarcoma, como o condrossarcoma mesenquimal, parecem ter alguma resposta à quimioterapia.30




    O acompanhamento pós-operatório deve ser prolongado. A maior parte das recidivas são encontradas em até 5 anos, mas há casos de recidiva tardia.29




    Cordoma




    O cordoma é um tumor primário maligno originário de remanescentes da notocorda. Tipicamente envolve a região sacrococcígea ou esfeno-occipital do esqueleto axial. É um tumor habitualmente de crescimento lento, com baixa tendência a metástase à distância.




    O melhor tratamento para o cordoma é a cirurgia em bloco com margem ampla. Assim como no condrossarcoma, quando a ressecção é obtida margem adequada, há redução nas taxas de recorrência local, maior intervalo livre de doença e redução na mortalidade relacionada à doença.27




    A radioterapia em altas doses pode ser considerada para tratamento adjuvante dos doentes submetidos a tratamento cirúrgico com margem intralesional ou ressecção incompleta.27,32 Pode também ser indicada nos doentes que não são candidatos ao tratamento cirúrgico.27




    O prognóstico do doente com cordoma é variável. Dependerá da qualidade do tratamento inicial e do comportamento individual do tumor. As metástases à distância ocorrem em aproximadamente 25% dos casos.32 A média de sobrevida em 10 anos dos doentes com cordoma varia de 40 a 52%.32 Os cordomas da transição crânio-cervical têm um prognóstico uniformemente pior por causa da dificuldade técnica na execução da ressecção ampla e pela proximidade com estruturas neurovasculares vitais.
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    Fig. 3-12. Doente do sexo masculino com condrossarcoma de coluna torácica tratado com ressecção em bloco.




    Sarcoma de Ewing




    Na coluna, o sarcoma de Ewing é raro, e 50-70% dos casos ocorrem na região do sacro (Fig. 3-13).33,34 Quando a localização é sacral, o prognóstico é pior do que aquele da coluna móvel.34




    O tratamento habitual consiste em tratamento quimioterápico neoadjuvante, seguido de ressecção em bloco e quimioterapia adjuvante.35
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    Fig. 3-13. Ressonância magnética de um cordoma de sacro com massa pré-sacral extensa.
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    Fig. 3-14. Paciente com sarcoma de Ewing de sacro com extensão extracompartimental e sem metástases à distância (Enneking IIB). (a) RNM antes da quimioterapia neoadjuvante. (b) RNM após quimioterapia neoadjuvante com redução expressiva da massa tumoral.




    A quimioterapia neoadjuvante é usada como tratamento inicial na tentativa de reduzir a extensão local do tumor, de forma a permitir uma cirurgia menor e aumentar a efetividade do tratamento (Fig. 3-14).




    A cirurgia deve ser realizada com o objetivo de ressecção do tumor com margem ampla para prevenir a recorrência local de células que sejam quimiorresistentes.35 A peça cirúrgica permite também compreender qual foi a eficácia da quimioterapia neoadjuvante pela avaliação da quantidade de necrose na peça cirúrgica.




    Nos casos de doença irressecável, margens cirúrgicas comprometidas ou eficácia baixa da quimioterapia neoadjuvante, a radioterapia deve ser indicada.36




    Osteossarcoma




    O osteossarcoma inclui diversos subtipos histológicos que são diferenciados pelo tipo de célula predominante e que tem em comum a produção de matriz osteoide. A maior parte tem origem na medular óssea e são de alto grau.37




    Com relação à origem, o osteossarcoma pode ser classificado como primário ou secundário. O osteossarcoma primário é aquele em que não há evidência de uma lesão preexistente com potencial de malignização, como a doença de Paget,38 ou exposição à radioterapia.4




    Quando comparado ao osteossarcoma dos membros, o osteossarcoma de coluna tem um prognóstico pior. A sobrevida média é de aproximadamente 15 meses e o risco de recidiva nas lesões da coluna é maior do que nas lesões encontradas no fêmur.39 Outros fatores que estão relacionados a um prognóstico ruim são a presença de metástase ao diagnóstico, tumores grandes e localização sacral. O fator provavelmente mais importante para o prognóstico ruim é a incapacidade frequente de se obter as margens cirúrgicas adequadas.40




    A maior parte dos subtipos histológicos do osteossarcoma terá benefício da quimioterapia neoadjuvante para reduzir o tamanho da lesão de forma a facilitar o tratamento cirúrgico e reduzir o risco de recidiva tardia da doença.




    O tratamento cirúrgico adequado é fundamental para o tratamento com intenção curativa do osteossarcoma. Sempre que possível, deve-se realizar a ressecção da lesão em bloco com margem ampla. Após o tratamento cirúrgico, o doente deve ser submetido a tratamento quimioterápico adjuvante.




    Em casos em que a cirurgia não é possível, a radioterapia pode ser utilizada como método para tratamento paliativo, mas não está indicada como método de tratamento primário em detrimento à cirurgia.41 Entretanto, a radioterapia pode também ter papel adjuvante no pós-operatório para tratamento de doença microscópica residual de forma a reduzir as taxas de recidiva local.42




    CONCLUSÃO




    O conhecimento do comportamento biológico e resposta dos tumores malignos primários a quimioterapia e radioterapia é importante para planejamento das estratégias de tratamento e compreensão do prognóstico. Pela complexidade da doença, o tratamento deve ser sempre multidisciplinar e envolver o oncologista para decisão da melhor estratégia.
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    CAPÍTULO 4




    TUMORES EXTRADURAIS DA COLUNA VERTEBRAL




    Fernando Luís Maeda [image: ] Andrei Fernandes Joaquim




    INTRODUÇÃO




    Os tumores da medula espinal podem ocorrer dentro ou adjacentes à medula espinal e podem originar-se da medula espinal, filum terminale, raízes nervosas, meninges, vasos intraespinais, cadeia simpática ou vértebras. São classificados como primários ou metastáticos e, de acordo com seu comportamento biológico, benignos ou malignos. De acordo com a sua localização anatômica, são também classificados como intramedulares, extramedulares intradurais, e tumores extradurais.




    Os tumores intramedulares surgem da própria medula espinal. A maioria dos tumores intramedulares primários são ependimomas ou astrocitomas, mas também incluem muitos outros tipos histológicos. Tumores intradurais extramedulares ocorrerem no interior da dura-máter, mas fora da medula espinal. Os tumores mais comuns nesse grupo são meningiomas e tumores da bainha nervosa (neurofibromas e schwannomas). Os tumores extradurais são geralmente metastáticos e, mais frequentemente, surgem nos corpos vertebrais. Lesões metastáticas podem causar compressão da medula espinal por crescimento epidural que resulta em compressão extrínseca da medula espinal ou cauda equina ou, menos frequentemente, por invasão intradural.




    APRESENTAÇÃO CLÍNICA




    Os tumores intrínsecos ou extrínsecos à medula espinal podem causar sintomas por interromper os elementos e vias neurais usuais, produzindo efeitos locais e distais. O efeito local mais frequente é a dor, que geralmente causa o despertar noturno. O local da dor pode indicar a localização anatômica do tumor. A disfunção neurológica distal à lesão é devida à interrupção das vias ascendentes e descendentes da medula espinal. As sequelas mais comuns são disestesias sensoriais e fraqueza muscular, principalmente da musculatura iliopsoas. Os pacientes frequentemente relatam dificuldade progressiva de deambulação. Grave perda sensorial distal e disfunção esfincteriana também podem ocorrer. Embora as manifestações neurológicas possam começar unilateralmente, elas podem progredir para envolver ambos os lados da medula espinal e produzir sintomas e sinais bilaterais.




    Uma história prévia de câncer pode sugerir um diagnóstico de metástase para a coluna vertebral, que pode causar dor axial ou irradiada. A dor referida também é frequente nas metástases espinais. Os tipos mais comuns são câncer de próstata, mama e pulmão. Um exame físico completo é necessário para definir os prováveis locais de envolvimento do tumor, documentar os déficits neurológicos pré-operatórios e determinar a deterioração neurológica progressiva.




    AVALIAÇÃO RADIOLÓGICA




    A imagem por ressonância magnética (RM) da coluna é atualmente o estudo diagnóstico de escolha, fornecendo excelente delineamento da medula espinal e das estruturas adjacentes. Quase todos os tumores intrínsecos da medula espinal e metástases apresentam impregnação de contraste com gadolínio.




    TUMORES EXTRADURAIS




    Os tumores extradurais correspondem a 55-60% de todos os tumores da coluna vertebral. Os tumores mais comuns que surgem no espaço extradural são metástases. Vários tumores primários incomuns também podem surgir no espaço extradural.




    Os tumores metastáticos de qualquer local primário podem envolver o espaço epidural e podem causar compressão da medula espinal epidural. Alguns estudos estimam que até 40% de todos os pacientes com câncer apresentarão metástases espinais durante a vida. Os ossos são o terceiro local mais comum de lesões metastáticas. A maioria das metástases espinais é diagnosticada após o diagnóstico de câncer primário. No entanto, em cerca de 10% dos pacientes, metástase espinal é a primeira manifestação de um tumor primário desconhecido. Os três tipos histológicos mais comuns de tumores são câncer de próstata, câncer de mama e câncer de pulmão.




    O tratamento de pacientes com metástases espinais exige abordagem multidisciplinar por equipe especializada em oncologia. Considerando a expectativa de vida – apenas 10 a 20% dos pacientes com metástases espinais estarão vivos dois anos após o diagnóstico – o tratamento destes pacientes é paliativo e tem como objetivo a manutenção/melhorara da função neurológica com preservação da deambulação, manutenção da coluna vertebral estabilidade, controle do tumor e alívio da dor. A última década testemunhou uma explosão de novas tecnologias que ajudaram a atingir objetivos terapêuticos, como cirurgia de separação e procedimentos cirúrgicos minimamente invasivos. No entanto, o avanço terapêutico mais significativo é a utilização da radiocirurgia no tratamento das metástases espinais, que permite razoável controle local tanto como terapia definitiva quanto no pós-operatório de tumores, mesmo para aqueles considerados radiorresistentes à radioterapia convencional. Novos produtos biológicos e imunoterapia para tumores, como carcinoma de células renais e melanoma, melhoram a sobrevida geral desses pacientes.




    A compressão da medula espinal é esperada em até 20% dos pacientes com metástases espinais. Aproximadamente 95% dos pacientes com metástases espinais apresentarão metástases peridurais, afetando principalmente o corpo vertebral e as regiões do pedículo, enquanto 5% apresentarão metástases intradurais e menos de 1% com metástases intramedulares. A compressão sintomática da medula espinal ocorre com mais frequência na coluna torácica, seguida pela cervical e depois lombar. A maior incidência de metástases espinais na coluna torácica é atribuída ao maior número de vértebras e ao pequeno diâmetro do canal.




    AVALIAÇÃO DO PACIENTE – PROCESSO DE DECISÃO DE TRATAMENTO




    Muitos sistemas de pontuação foram propostos para determinar o prognóstico de pacientes com metástases espinais. O Tokuhashi Scoring System modificado é uma escala de prognóstico que avalia o escore de Karnofsky do paciente, o estado neurológico, o número de metástases ósseas fora da coluna vertebral, metástases em órgãos principais e o local do tumor primário. O sistema é usado para estimar a sobrevivência. A pontuação Tomita é outro sistema de pontuação popular que considera o local do tumor primário, metástases viscerais e metástases ósseas. Ambos os sistemas foram propostos para ajudar na escolha de cirurgia paliativa versus cirurgia agressiva com base na sobrevida estimada do paciente. No entanto, esses algoritmos têm sido criticados por não considerarem a instabilidade ou o impacto significativo dos avanços na radioterapia, como a radiocirurgia. Além disso, esses algoritmos não reavaliaram a sobrevida prolongada demonstrada em tumores como carcinoma de células renais e melanoma com a integração de produtos biológicos e imunoterapia mais recentes.




    Foi proposto um novo sistema de avaliação, NOMS, que consiste em quatro avaliações fundamentais: neurológica, oncológica, instabilidade mecânica e doença sistêmica (Quadro 4-1). Considerando essas quatro avaliações, a equipe interdisciplinar pode determinar o tratamento ideal: radioterapia, cirurgia, terapia sistêmica ou uma combinação delas.




    

      

        



        



        



        



        

      



      

        

          	

            Quadro 4-1. Atualização na Gestão de Metástases Espinais – Quadro de Decisão Atual do NOMS


          

        




        

          	

            Neurológico


          



          	

            Oncológico


          



          	

            Mecânico


          



          	

            Sistêmico


          



          	

            Decisão


          

        




        

          	

            ESCC de baixo grau/sem mielopatia


          



          	

            Radiossensível


          



          	

            Estável


          



          	

            ---


          



          	

            cEBRT


          

        




        

          	

            ESCC de baixo grau/sem mielopatia


          



          	

            Radiossensível


          



          	

            Instável


          



          	

            ---


          



          	

            Estabilização* seguida por cEBRT


          

        




        

          	

            ESCC de alto grau +/- mielopatia


          



          	

            Radiossensível


          



          	

            Estável


          



          	

            ---


          



          	

            cEBRT


          

        




        

          	

            ESCC de alto grau +/- mielopatia


          



          	

            Radiossensível


          



          	

            Instável


          



          	

            ---


          



          	

            Estabilização* seguida por cEBRT


          

        




        

          	

            ESCC de baixo grau/sem mielopatia


          



          	

            Radiorresistente


          



          	

            Estável


          



          	

            ---


          



          	

            IGRT


          

        




        

          	

            ESCC de baixo grau/sem mielopatia


          



          	

            Radiorresistente


          



          	

            Instável


          



          	

            ---


          



          	

            Estabilização* seguida por IGRT


          

        




        

          	

            ESCC de alto grau +/- mielopatia


          



          	

            Radiorresistente


          



          	

            Estável


          



          	

            Capaz de tolerar cirurgia


          



          	

            Descompressão/estabilização seguida por IGRT


          

        




        

          	

            ESCC de alto grau +/- mielopatia


          



          	

            Radiorresistente


          



          	

            Estável


          



          	

            Incapaz de tolerar cirurgia


          



          	

            cEBRT


          

        




        

          	

            ESCC de alto grau +/- mielopatia


          



          	

            Radiorresistente


          



          	

            Instável


          



          	

            Capaz de tolerar cirurgia


          



          	

            Descompressão/estabilização seguida por IGRT


          

        




        

          	

            ESCC de alto grau +/- mielopatia


          



          	

            Radiorresistente


          



          	

            Instável


          



          	

            Incapaz de tolerar cirurgia


          



          	

            Estabilização* seguida por cEBRT


          

        




        

          	

            NOMS, neurológica, oncológica, instabilidade mecânica e doença sistêmica; ESCC, compressão da medula espinal peridural; cEBRT, radioterapia de feixe externo convencional; IGRT, terapia de radiação guiada por imagem. Adaptado de Joaquim et al.


          

        


      

    




    Na estrutura de decisão do NOMS, a avaliação neurológica reflete principalmente o grau de compressão da medula espinal epidural (ESCC), bem como a presença ou ausência de mielopatia ou radiculopatia. A compressão da medula espinal é baseada em um sistema de pontuação validado usando imagens axiais de ressonância magnética ponderadas em T2. Este sistema de pontuação é usado para diferenciar ESCC ausente ou mínima (0-1c) de ESCC espinal 2-3 de alto grau (Quadro 4-2).




    

      

        

      



      

        

          	

            Quadro 4-2. Sistema de Pontuação da Compressão da Medula Espinal Peridural com Base nas Imagens Axiais de RM Ponderadas em T2


          

        




        

          	

            [image: ] 0: tumor confinado ao osso




            [image: ] 1: extensão do tumor para o espaço epidural sem deformação da medula espinal




            • 1a: impacto epidural, mas sem deformação do saco tecal




            • 1b: deformação do saco dural com abaulamento na medula




            • 1c: deformação do saco dural com deslocamento do saco dural, mas sem compressão




            [image: ] 2: compressão medular, mas é possível visualizar liquor




            [image: ] 3: compressão da medula espinhal sem líquor visível


          

        


      

    




    Em tumores malignos, a cirurgia desempenha um papel mínimo no controle do tumor. A instabilidade mecânica foi recentemente definida para doença neoplásica pelo escore neoplásico da instabilidade espinal (SINS). O reconhecimento da instabilidade espinal resultante do tumor é imperativo porque uma coluna instável não responde à radiação ou quimioterapia, mas requer intervenção, como aplicação de colete, cifoplastia, parafusos pediculares ou cirurgia aberta. A avaliação final no NOMS reflete a extensão da doença sistêmica, comorbidades médicas e sobrevida esperada, que afetam a decisão de oferecer tratamento cirúrgico e radioterapia ou terapia sistêmica.




    Tumores Radiossensíveis: Radiação de Feixe Externo Convencional




    Pacientes com tumores radiossensíveis podem ser tratados de forma eficaz com cEBRT, independentemente do grau de ESCC. A histologia do tumor é um fator crítico na determinação da resposta ao cEBRT. A análise da literatura revela que linfoma, seminoma e mieloma são histologias radiossensíveis e apoia o uso de cEBRT para tratar esses tumores, independentemente do grau de ESCC ou déficit neurológico. Por outro lado, os tumores sólidos exibem uma ampla gama de radiossensibilidade. Histologias de tumor sólido radiossensível incluem carcinomas de mama, próstata, ovário e neuroendócrino. Os carcinomas, sarcoma e melanoma renais, da tiroide, hepatocelulares, do cólon e do pulmão não pequenas células representam tumores radiorresistentes. Tumores sólidos com histologias radiorresistentes geralmente requerem SRS para atingir controle local durável, enquanto tumores sólidos radiossensíveis podem ser tratados com cEBRT ou SRS.




    Tumor Radiorresistente Sem Compressão da Medula Espinal (ESCC 0 a 1c): SRS




    Ao contrário das baixas taxas de respostas ao cEBRT, as taxas de respostas à SRS demonstram respostas duráveis acima de 90%, quando usadas como tratamento definitivo em pacientes com compressão mínima ou nenhuma da medula espinal (ESCC 0 a 1c). A aplicação de SRS transformou tumores historicamente considerados resistentes a cEBRT em tumores muito responsivos. As respostas ao SRS são histologicamente independentes, ao contrário das observadas com cEBRT.




    Tumores Radiorresistentes Com Compressão Medular de Alto Grau (ESCC 2 a 3): Cirurgia + SRS




    O tratamento cirúrgico é reservado para pacientes com tumores radiorresistentes que apresentam compressão medular de alto grau. A cirurgia é usada para preservar ou restaurar a função neurológica e estabilizar a coluna vertebral. Apesar da possibilidade de melhora neurológica com cirurgia, o controle oncológico permanece um problema ao usar cEBRT como um adjuvante pós-operatório, com taxas de recorrência de aproximadamente 70% em um ano de acompanhamento. Um fator de risco significativo para recorrência é a histologia tumoral radiorresistente. O uso de SRS como um adjuvante pós-operatório melhorou substancialmente as taxas de controle local em comparação com cEBRT, reduzindo a necessidade de abordagens cirúrgicas agressivas, como ressecção en bloc.




    Instabilidade Mecânica




    A instabilidade mecânica é uma avaliação separada da avaliação neurológica e oncológica, pois nenhuma quantidade de radiação estabilizará uma coluna instável. A instabilidade mecânica no cenário da doença neoplásica da coluna vertebral pode ser avaliada utilizando o SINS (Quadro 4-3).




    

      

        



        

      



      

        

          	

            Quadro 4-3. Pontuação Neoplástica de Instabilidade Espinal da Pontuação SINS


          

        




        

          	

            Localização


          



          	

            Pontuação


          

        




        

          	

            Juncional (occipital-C2, C7-T2, T11-L1, L5-S1)


          



          	

            3


          

        




        

          	

            Coluna móvel (C3-C6, L2-L4)


          



          	

            2


          

        




        

          	

            Semirrígido (T3-T10)


          



          	

            1


          

        




        

          	

            Rígido (S2-S5)


          



          	

            0


          

        




        

          	

            Alívio da dor com decúbito ou dor com movimento/carga da coluna


          



          	

            Pontuação


          

        




        

          	

            Sim


          



          	

            3


          

        




        

          	

            Não (dor ocasional, mas não mecânica)


          



          	

            1


          

        




        

          	

            Lesão sem dor


          



          	

            0


          

        




        

          	

            Lesão óssea


          



          	

            Pontuação


          

        




        

          	

            Lítico


          



          	

            2


          

        




        

          	

            Misto (lítico/blástico)


          



          	

            1


          

        




        

          	

            Blástica


          



          	

            0


          

        




        

          	

            Alinhamento radiográfico da coluna vertebral


          



          	

            Pontuação


          

        




        

          	

            Subluxação/translação presente


          



          	

            4


          

        




        

          	

            Deformidade de novo (cifose/escoliose)


          



          	

            2


          

        




        

          	

            Alinhamento normal


          



          	

            0


          

        




        

          	

            Colapso do corpo vertebral


          



          	

            Pontuação


          

        




        

          	

            > 50% colapso


          



          	

            3


          

        




        

          	

            < 50% colapso


          



          	

            2


          

        




        

          	

            Sem colapso com > 50% do corpo envolvido


          



          	

            1


          

        




        

          	

            Nenhuma das acima


          



          	

            0


          

        




        

          	

            Envolvimento posterolateral dos elementos da coluna vertebral (faceta, pedículo ou fratura da articulação CV ou substituição pelo tumor)


          



          	

            Pontuação


          

        




        

          	

            Bilateral


          



          	

            3


          

        




        

          	

            Unilateral


          



          	

            1


          

        




        

          	

            Nenhuma das acima


          



          	

            0


          

        


      

    




    O SINS inclui as seguintes avaliações:




    1. Localização do tumor;




    2. Tipo e presença de dor;




    3. Qualidade da lesão óssea;




    4. Alinhamento da coluna vertebral;




    5. Extensão do colapso do corpo vertebral;




    6. Envolvimento de elementos posterolaterais.




    Uma pontuação quantitativa é então obtida, e instabilidade é sugerida de acordo com o valor. A pontuação mínima é 0 e a máxima é 18. A estabilidade é denotada quando a pontuação é de 0 a 6; instabilidade indeterminada é sugerida quando o escore de 7 a 12, e instabilidade definitiva é determinada quando a lesão tem escore de 13 a 18. Avaliação cirúrgica para estabilização da coluna vertebral é recomendada quando os pacientes apresentam escore de 7 a 18. A instabilidade mecânica é uma indicação para estabilização cirúrgica, independentemente da radiorresistência do tumor a cEBRT ou histologia.




    Doença Sistêmica




    Doenças sistêmicas e comorbidades médicas avaliam a capacidade do paciente de tolerar um tratamento proposto e podem influenciar a sobrevida do paciente e o estado oncológico. A equipe de oncologia pode auxiliar na estratificação do risco cirúrgico de acordo com a histologia do tumor. Alguns tumores têm uma sobrevida média de menos de seis meses, como o carcinoma pulmonar de células não pequenas. Em tais situações, o tratamento cirúrgico não deve ser recomendado. O mesmo ocorre, por exemplo, no contexto de uma doença isquêmica cardíaca grave ou doença obstrutiva pulmonar crônica, em que um procedimento cirúrgico pode ser proibitivo. Em resumo, a extensão da doença sistêmica e o estado funcional avaliado pelas comorbidades do paciente podem impedir o tratamento cirúrgico em casos selecionados.




    MANEJO CLÍNICO




    O tratamento farmacológico da dor é de suma importância. A dor é a manifestação clínica mais comum das metástases vertebrais, tanto por dor biológica quanto por instabilidade. A dor biológica é uma dor noturna ou matinal que desaparece ao longo do dia. A fisiopatologia suspeita é a variação diurna na secreção de esteroides endógenos, que diminui durante o sono. A dor intensa resulta de mediadores inflamatórios secretados pelo tumor. Identificar a causa da dor é importante para orientar o tratamento adequado: a dor biológica geralmente responde a esteroides e radiação, mas a dor secundária à instabilidade da coluna pode exigir um procedimento cirúrgico para estabilização. O tratamento medicamentoso inclui anti-inflamatórios não esteroides e esteroides. Os esteroides também podem ser usados no cenário de comprometimento neurológico devido à compressão do tumor: geralmente, uma dose de ataque de 10 mg de dexametasona seguida de 4 mg a cada 6 horas pode diminuir os sintomas neurológicos secundários à compressão, bem como a dor local. No entanto, as doses devem ser reduzidas o mais rápido possível para evitar efeitos colaterais, como disfunção cognitiva, sangramento gastrointestinal e intolerância à glicose. Os opioides também são medicamentos importantes para controlar a dor, especialmente porque o risco de dependência não é uma grande preocupação em pacientes com câncer. Alguns pacientes também podem necessitar de medicamentos antiepilépticos para o tratamento da dor neuropática, como os tricíclicos e a gabapentina. É importante considerar o estado sistêmico e o estado geral do paciente antes de prescrever qualquer analgésico.




    PROCEDIMENTOS CIRÚRGICOS




    Biópsia




    A biópsia é aconselhável em todos os pacientes sem diagnóstico de tumor primário e para tumores da coluna que representam o primeiro sinal de metástase. Pode ser realizada por meio de uma biópsia percutânea por agulha guiada por fluoroscopia ou tomografia computadorizada ou uma biópsia aberta. Especialmente na compressão da medula espinal, é importante ter uma análise rápida do tecido para avaliar a sensibilidade do tumor à radioterapia. No cenário de déficits neurológicos agudos e rapidamente progressivos, a espera pela análise histopatológica pode resultar em comprometimento neurológico grave, e um procedimento cirúrgico para descompressão e obtenção de amostras de tecido pode ser preferível a uma biópsia por agulha. A biópsia também deve ser considerada quando os achados radiológicos forem inconsistentes com o tumor, exigindo diagnóstico diferencial, como processo de infecção ou em tumores ósseos primários.




    Cirurgia Aberta




    A maioria dos autores considera que a expectativa de vida deve ser superior a três meses, para justificar a abordagem cirúrgica. No entanto, os pacientes com dor intensa devida à instabilidade ou em casos selecionados específicos podem se beneficiar de pequenos procedimentos cirúrgicos para estabilização/descompressão, se puderem tolerá-los.




    A instabilidade, avaliada pelo SINS, é uma indicação de cirurgia independente de outras variáveis, como histologia do tumor ou radiossensibilidade. Técnicas minimamente invasivas podem ser usadas para diminuir a morbidade cirúrgica. É importante ressaltar que um enxerto ósseo é normalmente utilizado em procedimentos de coluna, mas a expectativa de artrodese é baixa devido à vida curta e ao uso de radiação e terapia sistêmica.




    A laminectomia simples sem instrumentação não é usada rotineiramente porque tem o potencial de criar instabilidade iatrogênica da coluna vertebral envolvida pelo tumor. No entanto, em tumores selecionados envolvendo apenas os elementos posteriores ou tumor epidural sem envolvimento ósseo, a laminectomia é uma opção cirúrgica razoável. É importante ressaltar que esses pacientes podem necessitar de procedimentos adicionais para estabilização da coluna, considerando o risco potencial de desenvolvimento de uma deformidade resultante da radiação. A cirurgia pode fornecer estabilização espinal e descompressão da medula espinal, mas o controle local do tumor depende da eficácia da radioterapia.




    A cirurgia de separação é usada para descomprimir a medula espinal e reconstituir o espaço do fluido espinal em conjunto com uma longa fusão instrumentada com haste de parafuso. Tumores no corpo vertebral e grandes massas paravertebrais não são ressecados, reduzindo o tempo e a morbidade de abordagens cirúrgicas mais extensas e ressecção tumoral agressiva. Esta descompressão fornece uma margem segura para entregar uma dose de radiação citotóxica ao tumor dentro dos limites de tolerância da medula espinal. A estabilização depende do grau de instabilidade, mas geralmente a fixação é realizada com parafusos pediculares ou de massa lateral dois níveis acima e dois níveis abaixo do nível afetado. Alguns autores propuseram a ressecção en bloc para os tumores metastáticos da coluna para evitar a recorrência local e melhorar a sobrevida em longo prazo. As indicações incluem um tumor metastático único no contexto de um câncer primário bem controlado.




    PROCEDIMENTOS MINIMAMENTE INVASIVOS E PERCUTÂNEOS




    Na tentativa de diminuir a morbidade dos procedimentos cirúrgicos, permitindo uma cicatrização mais rápida e menor tempo de internação, técnicas percutâneas como vertebroplastia e cifoplastia e fixação de parafusos pediculares percutâneos e descompressão podem desempenhar um papel no tratamento das metástases vertebrais. As indicações do MIS são semelhantes às da cirurgia aberta, mas é importante reconhecer as limitações dos cirurgiões e da técnica. Por exemplo, a descompressão circunferencial com o MIS pode ser um desafio mesmo em mãos experientes, assim como a abordagem de tumores vascularizados pela dificuldade de obtenção de hemostasia.




    TUMORES PRIMÁRIOS EXTRADURAIS




    Discutimos sumariamente os principais tumores primários extradurais que podem afetar a medula espinal.




    Cordomas




    Cordomas são tumores ósseos raros, localmente invasivos, com recorrência frequente e relativamente radiorresistentes. Os tumores são remanescentes da notocorda e podem ocorrer na base do crânio (35%), coluna cervical, torácica e lombar (15%) e regiões sacrais (50%). A apresentação e o manejo de pacientes com cordoma surgindo na base do crânio são discutidos separadamente.




    O tratamento inicial dos cordomas que surgem na coluna consiste em uma ampla excisão local, quando possível. A ressecção completa, embora desejável, não é viável em muitos casos devido às restrições anatômicas ao acesso cirúrgico e à proximidade de estruturas normais críticas adjacentes. Por esse motivo, a radioterapia pós-operatória (RT) é frequentemente usada.




    Novas técnicas de RT, incluindo radiocirurgia estereotáxica e irradiação de partículas carregadas (p. ex., prótons e íons de carbono), têm sido usadas com alvo na lesão óssea, enquanto se reduz a exposição à radiação para as raízes nervosas circundantes, como a cauda equina. Mesmo para pacientes com cordomas irressecáveis em coluna ou sacro, a RT definitiva de alta dose usando técnicas avançadas pode alcançar controle local durável e sobrevida livre de doença em um subconjunto de pacientes.




    A terapia sistêmica para o tratamento de recidiva após cirurgia máxima e/ou RT tem se concentrado em terapias-alvo moleculares. Imatinibe ou combinações de imatinibe com cisplatina ou sirolimus foram tentados. Outros agentes direcionados que podem ter atividade incluem inibidores do receptor do fator de crescimento endotelial vascular (VEGF) (sunitinibe, apatinibe quando disponível) e erlotinibe.




    Sarcomas




    Sarcomas surgem de elementos mesenquimais e podem erodir na cortical óssea. Eles raramente surgem diretamente de elementos ósseos da coluna vertebral. Essas lesões geralmente ocorrem em pacientes mais jovens e são tratadas com uma abordagem multimodal que inclui cirurgia, radioterapia e quimioterapia.




    Sarcomas ósseos, particularmente osteossarcomas, podem se desenvolver em pacientes com doença de Paget poliostótica (sarcoma pagético). São neoplasias anaplásicas raras, com pico de incidência na sétima e oitava década de vida. Os osteossarcomas de Paget são geralmente lesões escleróticas, ocasionalmente blásticas. O tratamento geralmente consiste em vertebrectomia, seguida de quimioterapia e radiação. O prognóstico desse tumor é ruim.




    Condrossarcoma




    O condrossarcoma é um tumor maligno da cartilagem em que a matriz é totalmente condroide. A presença de opacidades calcificadas discretas é uma característica radiográfica dessas lesões. Os condrossarcomas da coluna são relativamente infrequentes (5% de todos os tumores da coluna). Eles normalmente se originam no corpo vertebral e se estendem para o tecido mole adjacente e o canal espinal. Esses tumores têm predileção pelas regiões torácica inferior e lombar. A cirurgia é o tratamento primário para condrossarcomas. A RT e a quimioterapia desempenham um papel menor e são usados apenas em condrossarcomas de alto grau. Geralmente, a cirurgia é planejada com uma equipe multidisciplinar para tentar a ressecção cirúrgica total quando possível.




    Sarcoma de Ewing




    O sarcoma de Ewing é um pequeno tumor de células redondas, que pode surgir em ossos ou tecidos moles, ocorrendo geralmente na segunda década de vida e no sexo masculino. Não comumente afeta a coluna vertebral, mas, em crianças, ocorre como tumor maligno primário não linfoproliferativo mais comum da coluna vertebral. Geralmente, o Ewing primário é dividido em sacral e não sacral (este último tem uma melhor resposta ao tratamento). Na maioria das vezes, é uma doença multifocal. O tratamento é baseado no grau de disseminação sistêmica, e os tumores focais podem ser tratados com biópsia por agulha e quimioterapia neoadjuvante em pacientes neurologicamente intactos e cirurgia ou radioterapia para a doença restante.




    Linfoma




    O envolvimento linfomatoso da coluna vertebral é frequentemente devido à doença metastática, mas pode ocasionalmente representar doença primária. O tratamento é direcionado de acordo com um subtipo histológico do linfoma.




    Plasmocitoma e Mieloma Múltiplo




    A coluna vertebral pode ser o local inicial de envolvimento para neoplasias de células plasmáticas. Quando solitária, a lesão é chamada de plasmocitoma. Esses são tumores bastante comuns em adultos, na maioria das vezes exigindo cirurgia por instabilidade ou compressão medular aguda quando o diagnóstico é desconhecido. O tratamento do plasmocitoma é geralmente baseado em radioterapia, mas a cirurgia pode ser necessária para o quadro de instabilidade da coluna vertebral, devido a fraturas ósseas ou compressão medular aguda com déficits importantes. O diagnóstico geralmente é feito com uma biópsia por agulha.




    Histiocitose de Células de Langerhans (Granuloma Eosinofílico)




    A histiocitose de células de Langerhans (granuloma eosinofílico) pode se apresentar em vários locais, incluindo os corpos vertebrais. Geralmente, apresenta-se como uma vértebra plana em crianças com dor nas costas. O tratamento é variável de acordo com os protocolos institucionais e pode incluir radioterapia, quimioterapia ou mesmo observação. O resultado é geralmente bom.




    Osteoma Osteoide




    Os osteomas osteoides são pequenas lesões (< 2 cm) que normalmente surgem em ossos longos, embora aproximadamente 10% ocorram na coluna vertebral. O manejo conservador com salicilatos costuma ser suficiente, mas alguns pacientes podem precisar de curetagem óssea, que geralmente é suficiente para o controle da dor. Em casos de destruição óssea severa, procedimentos mais extensos podem ser necessários.




    Osteoblastoma




    Os osteoblastomas são lesões maiores (> 2 cm) que também ocorrem tipicamente em homens jovens. Devido ao seu tamanho, essas lesões tendem a causar sintomas neurológicos. Embora benignas, essas lesões tendem a recorrer e geralmente são tratadas cirurgicamente. Eles não são comuns na coluna vertebral.




    Osteocondromas




    Os osteocondromas são lesões benignas que representam menos de 4% dos tumores espinais. Essas lesões consistem em osso saudável e uma capa cartilaginosa. O comportamento biológico varia e a cirurgia deve ser considerada apenas para lesões que produzem sintomas. A complicação mais importante é a degeneração maligna em condrossarcoma periférico, com risco de menos de 1 %.




    Tumores de Células Gigantes




    Os tumores de células gigantes compreendem 4-8% de todos os tumores ósseos primários; até 10 % podem surgir na coluna, principalmente em indivíduos mais jovens. Os tumores de células gigantes tendem a ser maiores, muito vascularizados e com alta frequência de recorrência. O tratamento consiste na remoção cirúrgica agressiva. Uma vez que alguns dos tumores envolveram estruturas vitais, como a artéria vertebral, uma remoção completa é arriscada em tais casos. Estudos recentes relataram tratamento bem-sucedido com denosumabe, um anticorpo monoclonal contra o ligante RANK, impedindo o crescimento do tumor apesar das ressecções cirúrgicas parciais.




    Hemangiomas Vertebrais




    Os hemangiomas vertebrais são lesões não neoplásicas compostas por vasos sanguíneos de paredes finas. Normalmente, esses são achados incidentais na coluna vertebral e raramente produzem sintomas. Hemangiomas mais agressivos podem necessitar de tratamento cirúrgico, e geralmente apresentam sangramento excessivo, sendo aconselhável fazer embolização pré-operatória para melhorar a ressecção cirúrgica.




    Cistos Ósseos Aneurismáticos




    Os cistos ósseos aneurismáticos são lesões expansivas não neoplásicas, que representam até 15% dos tumores primários da coluna vertebral. Essas lesões tendem a ser localmente agressivas, com potencial substancial de comprometimento neurológico. Portanto, a ressecção cirúrgica precoce e a estabilização da coluna geralmente são necessárias. O resultado geralmente é bom, mesmo com ressecções cirúrgicas parciais.




    CASOS CLÍNICOS




    Caso 1




    Mulher de 57 anos com lesão metastática de câncer de mama. Apresentou-se com paraparesia. Diagnosticada com metástases vertebrais com compressão epidural. Realizada laminectomia descompressiva com artrodese torácica e radioterapia pós-operatória (Fig. 4-1).
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    Fig. 4-1. Caso 1.




    Caso 2




    Homem de 63 anos com lesão metastática de câncer de pulmão. Ele apresentou paraparesia e dor nas costas. Diagnosticado com metástase vertebral com compressão epidural. Realizada cirurgia de separação, artrodese torácica e radioterapia pós-operatória (Fig. 4-2).
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    Fig. 4-2. Caso 2.




    Caso 3




    Homem de 71 anos com lesão metastática de carcinoma espinocelular. Apresentava-se com tetraparesia e dor cervical noturna. A ressonância magnética da coluna cervical demonstra metástases vertebrais com compressão epidural. Foi realizada descompressão posterior com artrodese cervical e radioterapia pós-operatória (Fig. 4-3).
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    Fig. 4-3. Caso 3.




    Caso 4




    Mulher de 47 anos com lesão na coluna lombar por mieloma múltiplo, com lombalgia e cifose toracolombar. Realizada cifoplastia e a paciente evoluiu com controle da dor (Fig. 4-4).
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    Fig. 4-4. Caso 4.




    CONCLUSÕES




    Os tumores extradurais da coluna são geralmente metástases espinais. No entanto, uma infinidade de diagnósticos diferentes pode ser encontrada. Por esse motivo, o cirurgião de coluna deve saber preferencialmente de quais tumores está lidando, sendo necessária biópsia local ou conhecimento de eventual câncer sistêmico, para o planejamento adequado do tratamento.




    Compreender as nuances e o comportamento de cada tumor extradural potencial envolvendo a coluna é de suma importância para melhorar os resultados e o tratamento personalizado.
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    CAPÍTULO 5




    INTRODUÇÃO SOBRE TUMORES EXTRAMEDULARES




    Roger Schmidt Brock [image: ] Danilo Gomes Quadros




    HISTórico




    Tumores espinais primários correspondem a aproximadamente 2 a 4% dos tumores primários do sistema nervoso central (SNC), com incidência anual estimada em 1-10 a cada 100.000/habitantes. Quanto a sua localização, podem ser divididos em extradurais, intradurais/extramedulares e intradurais/intramedulares.




    Os tumores espinais intradurais e extramedulares (TEIE) que compõem o objeto de estudo desde capítulo são as lesões mais frequentes, correspondendo a aproximadamente 45-60% dos tumores espinais primários do SNC. A idade média dos pacientes é de 46 anos, com distribuição quase homogênea entre os sexos com discreta predileção pelo sexo masculino que corresponde a 54-57% dos pacientes. Em adultos, correspondem a 80% dos tumores intradurais, sendo a incidência, em crianças, de 65%. Apesar de estarem entre os mais comuns dos tumores espinais, são lesões raras com incidência anual de 0,4/100.000 habitantes. Um clínico geral deve-se deparar com apenas 1 a 2 pacientes ao longo de sua vida, um neurologista com um paciente a cada 5-6 anos e um neurocirurgião geral com 1 a 2 pacientes por ano.




    A primeira cirurgia para ressecção de um TEIE descrita foi realizada em 1887 por Sir Victor Alexander Haden Horsley em um paciente com 42 anos de idade diagnosticado por William Gower. Descrito inicialmente como um fibromixoma, devia tratar-se de um schwannoma. Infelizmente, devido a limitações técnicas em cirurgias da época o paciente não sobreviveu. A primeira cirurgia bem-sucedida de um tumor intradural foi realizada em 1907 por Eiselberg-Renzi.




    Em 1925, Charles Elsberg publicou a primeira grande série de pacientes operados de tumores espinais primários. Infelizmente, mais uma vez os resultados foram insatisfatórios com índices de morbidade e mortalidade proibitivos, desestimulando a pratica destes procedimentos à época. Na segunda metade do século XX e início do século XXI, diversos avanços da medicina permitiram melhora nos resultados cirúrgicos. Em 1919, Dandy introduziu a pneumomielografia; em 1940, Greenwald desenvolveu a utilização da coagulação bipolar; e, em 1964, Kureze iniciou a utilização de microscópio cirúrgico. Em 1967, Greenwood publicou uma grande série de tumores ressecados com sucesso. Em 1990, McCormick publicou uma grande série de pacientes operados de ependimoma com bons resultados de seguimento a longo prazo com a definição de uma nova escala de classificação para os tumores intradurais.




    Desta maneira, o advento dos processos de esterilização de materiais, uso de antibióticos, a invenção e utilização de microscópios cirúrgicos e o consequente desenvolvimento das técnicas microcirúrgicas, e a monitoração eletrofisiológica multimodal facilitaram a remoção destes tumores.




    QUADRO CLínico




    A apresentação clínica dos tumores primários extramedulares é insidiosa, refletindo sua característica benigna de crescimento lento. A queixa inicial da maioria dos pacientes é dor presente em 72% dos pacientes.




    A dor pode apresentar características neuropáticas quando há compressão radicular (25%), usualmente junto aos forames neurais, ou decorrentes da mielopatia compressiva (20%). Entretanto, na maior parte das vezes, a dor é difusa, inespecífica, muitas vezes retardando o diagnóstico. Característica da dor que deve sempre ser valorizada é o advento de dor noturna e ao deitar, sendo considerada um sinal de alarme para as neoplasias intradurais, indicando a realização de exames de imagem para o diagnóstico.




    Sintomas decorrentes da compressão medular e radicular ocorrem em fases mais tardias da evolução dos pacientes, e estão presentes no momento do diagnóstico em 55% dos pacientes. Os sintomas decorrem da compressão dos tratos espinotalâmicos, com sinais de síndrome piramidal deficitária e de liberação caracterizada por déficit motor, hipertonia, hiper-reflexia e aparecimento de sinais patológicos, como sinal de Hoffmann e sinal de Babinski. O déficit tende a ser assimétrico e, devida à natureza extramedular das lesões, a força é comprometida inicialmente em membros inferiores. Os sintomas iniciais são descritos pelo paciente como dificuldade de marcha, sendo esta atáxica. O acometimento das vias sensitivas superficiais e, por vezes, profundas colaboram com o comprometimento do paciente (30%), sendo possível o aparecimento de síndromes tipo Brown-Séquard. As funções esfincterianas não são normalmente acometidas até estágios mais tardios da doença, encontrados em apenas 15% dos pacientes. Crises agudas de piora da dor, usualmente neuropáticas ou de aparecimento de déficits estão relacionadas a sangramentos tumorais, mais frequentes nos ependimomas e schwanomas.




    O exame físico da coluna pode identificar deformidades espinais como torcicolos, escoliose, cifose torácica ou perda da lordose lombar. Alterações cutâneas, como tufos pilosos, lipomas e hiperpigmentação, podem indicar a presença de lipomas ou cistos neuroentéricos.




    EXAME DIAGNÓSTICOS




    Radiografias simples da coluna em AP e perfil, assim como uma radiografia panorâmica, podem apresentar sinais indiretos que indicam a presença de lesões tumorais. Escoliose, perda da lordose e acentuação da cifose, como já descritos podem ser identificados. Sinais de alargamento dos forames neurais com diminuição do diâmetro dos pedículos também são achados que podem indicar a presença de tumores de bainha neural.




    Quando os sinais e sintomas clínicos indicam a suspeita de neoplasia espinal, o exame de escolha é a ressonância magnética (RM) com cortes sagitais e axiais ponderadas em T1, T2 e T1 com gadolínio. A RM é o método preferencial para o diagnóstico e pode ajudar a inferir o tipo histológico como discutiremos a seguir no tópico de diagnóstico diferencial. Anormalidades no sinal medular, compressão da coluna liquórica e deslocamento da medula espinhal muitas vezes podem identificar a presença de lesões intradurais extramedulares já em uma ressonância magnética não contrastada. Alguns tipos histológicos como lipomas, cistos neuroentéricos (dermoides ou epidermoides), cistos de aracnoide apresentam características especificas de ressonância magnética, sendo facilmente identificados. A utilização de Gadolineo aumenta a sensibilidade do exame sendo primordial, em especial em lesões menores.




    Outras modalidades radiológicas como tomografia ou tomomielografia estão indicadas na incapacidade de realização de RM, ou quando da suspeita de lesões calcificadas. A realização de angiografia medular, para analisar a vascularização das lesões e a topografia da artéria espinhal anterior pode ser realizada em pacientes selecionados, não sendo, entretanto, de uso habitual.




    DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL




    As características das lesões nos exames de RM auxiliam no diagnóstico diferencial das lesões TEIE. Nas imagens em T1, a maioria desses tumores possuem isossinal ou levemente hipossinal em relação a medula espinal. Nas sequências em T2, meningiomas tendem a ser iso–hipo-intensos, enquanto os tumores de bainha neural apresentam mais frequentemente hipersinal em relação à medula, não sendo, entretanto, sinais patognomônicos. Quase todos os TEIEs apresentam algum grau de realce por gadolínio. Enquanto os meningiomas tendem a ter um realce mais homogêneo e uniforme, os schwannomas e ependimomas apresentam realce mais heterogêneo em decorrência da presença de cistos, hemorragia ou necrose. A seguir descreveremos os principais tumores intradurais extramedulares e suas principais características epidemiológicas, clínicas, radiológicas e histológicas.




    Schwannoma




    Estes são o mais comum dos TEIEs, representando 30% dessas lesões. São benignos, de crescimento lento, encapsulados e originários das células da bainha neural (células de Schwann). Sua origem é comumente das raízes dorsais dos nervos espinhais o que justifica sua posição póstero lateral no canal medular. São mais comuns na região cervical e lombar com pico de incidência na quarta e quinta década de vida. A maioria dessas lesões tem localização intradural (75-80%), mas em até 30% dos casos há extensão da lesão extradural através do forame, configurando uma forma de haltere (dumbbell) ao tumor.




    A maioria dos schwannomas ocorrem de forma esporádica, no entanto há uma associação com neurofibromatose tipo 2 (NF2). Pacientes com NF2 geralmente possuem lesões múltiplas e com maior risco de transformação maligna.




    Histologicamente os schwannomas são compostos por células fusiformes de Schwann e possuem dois padrões de achados: Antoni – Células fusiformes compactamente arranjadas em paliçada ou Antoni B – padrão mais hipocelular com células frouxamente arranjadas com forma estrelada.




    Nos exames de RM, os schwannomas são massas intradurais que deslocam a medula. Geralmente são lesões iso ou hipointensas em T1 e hipertensas em T2. Geralmente apresentam realce ao gadolínio, porém diferentemente dos meningiomas em 20% dos casos o realce é heterogêneo devido a áreas de degeneração císticas intratumorais.




    Neurofibromas




    São tumores, assim como os schwannomas, originários das células da bainha neural e de difícil diagnóstico diferencial com estes devido as suas semelhanças. No entanto são mais raros e geralmente mais ventrais no canal medular devido a sua origem na raiz motora no nervo espinhal. Diferentemente do schwannoma eles englobam a raiz nervosa ao invés de desloca-la, tornando a preservação da raiz mais difícil no intraoperatório. Podem ocorrer de forma esporádica e quando múltiplos estão associados a neurofibromatose tipo 1 (NF1).




    Histologicamente não são compostos somente de células de Schwann, mas também de fibroblastos, axônios, colágeno e células perineurais. Neurinomas malignos são raros e geralmente estão associados a NF1.




    Meningiomas




    Meningiomas são o segundo TEIE mais comum. Originam-se de células fibroblásticas das camadas mais externas da aracnoide (arachnoid cap cell) associadas a dura-máter do nervo espinhal, isso justifica a sua localização mais lateral no canal medular. Mais raramente pode ter origem em células dura-máter ou pia-máter. Sua principal localização a coluna torácica (75-80%) seguida da região cervical (15%) e lombar (4%).




    Sua ocorrência é principalmente entre a quinta e a sétima década de vida. Podem-se apresentar inicialmente com dor (70%), déficit motor (60%), déficit sensitivo (40%) e incontinência urinária (40%). Os fatores de riscos conhecidos incluem predisposição genética (NF2) e exposição a radiação ionizante.




    No exame de RM o meningiomas aparecem geralmente como lesões isointensas em relação a medula tanto no T1 como no T2 e discretamente hiperintensas no FLAIR. Após administração do gadolínio possuem realce intenso e homogêneo. São diferenciados também pelo seu ângulo obtuso (> 90°) em relação à dura-máter, reflexo da sua base larga de implantação dural. Os neurofibromas e schwannomas possuem formas mais arredondadas e ângulos agudos (< 90°) em relação à dura-máter.




    Ependimoma do Filo Terminal




    Cerca de 50% dos ependimomas são espinais, destes 50% são tumores intramedulares e os outros 50% são do filo terminal. De um ponto de vista anatômico e cirúrgico estes tumores são classificados como TEIEs. São mais comuns da terceira a quinta década de vida e se apresentam com sintomas radiculares, déficits motor/sensorial em membros inferiores e disfunção esfincteriana.




    Ependimomas mixopapilares são o subtipo histológico mais comum encontrado nas lesões do filo terminal. São tumor grau I da OMS, benignos, bem circunscritos que raramente infiltram a dura-máter. Histologicamente consistem de um arranjo de células cuboidais ou colunares circundando um centro de tecido conjuntivo hipocelular e vascularizado.




    Radiologicamente são massas na topografia do filo terminal, bem circunscritas, com sinal hipointenso em T1 e hiperintenso em T2. Possuem realce homogêneo após aplicação de contraste.




    Metástases




    Metástases leptomeníngea é uma complicação relativamente comum de câncer sistêmico, porém sua apresentação como massa espinhal intradural e extramedular é relativamente rara, sendo sua apresentação mais comum como carcinomatose meníngea. A presença de metástases leptomeníngeas ocorre mais comumente como resultado de disseminação liquórica de lesões intracranianas. O local mais comum dessas lesões são o cone medular e o fundo do saco dural corroborando a hipótese de disseminação liquórica com importante papel gravitacional nessas localizações mais inferiores. RM de neuroeixo e principalmente encefálica está indicada para procura de outros locais de implantes, principalmente intracranianos.




    O diagnóstico pode ser feito na maioria das vezes com a comprovação de células neoplásicas no liquor. A RM tem importante papel no diagnóstico destas lesões e apresentam-se de 3 formas principais: 1- Realce fino e difuso sobre a superfície da medula e das raízes nervosas; 2- múltiplos nódulos com realce na superfície da medula e raízes; 3- ou como uma massa IDEM geralmente no fundo do saco dural. No T1 as lesões costumam ser hipointensas ou isointensas e costumam apresentar realce homogêneo ao contraste




    Outros




    Mais raramente os TEIEs podem corresponder a outras lesões, a grande maioria com comportamento benigno como: cistos epidermoides, cistos dermoides, paragangliomas, hemangioblastomas e lipomas. Outro tumor raro, porém, de comportamento agressivo de localização extramedular é o Hemangiopericitoma.




    Os cistos epidermoides e dermoides são tumores espinhais raros, congênitos, derivados de implantes heterotópicos de células ectodérmicas no tubo neural durante o desenvolvimento embriogênico. São localizados principalmente na coluna lombossacra. Na RM, as imagens são de hipo a hipertensas em T1 e hiperintensa em T2, e possuem mínimo realce à administração de contraste.




    Os paragangliomas são tumores simpáticos, geralmente não funcionantes, derivados de células paragangliônicas extra-adrenais. São comuns na localização toracolombar. Na RM são hipointensos em T1 e hiperintensos em T2, possuem característico realce heterogêneo à aplicação de contraste descrito como em sal e pimenta. Apesar de raramente serem secretivos, quando suspeitados, deve ser realizada a pesquisa de um possível estado hiperadrenérgico na avaliação pré-operatória.




    Hemangioblastomas correspondem a 1-3% de todos os tumores do sistema nervoso central, geralmente associados à síndrome de Von Hippel Lindau. Sua localização espinhal é geralmente intramedular, sendo ainda mais rara a apresentação extramedular.




    Os lipomas são tumores benignos e congênitos, infrequentes no compartimento intradural. São comuns em crianças e em um terço dos casos estão associados a disrrafismo. São mais comuns na coluna torácica e lombo-sacral. São hipertensos em T1 e hipointensos em T2 nas imagens de RM.




    Hemangiopericitomas são extremamente raros na coluna, presentes na literatura em poucos relatos de caso. Têm origem nos pericitos, células mesenquimais associadas à parede de pequenos vasos. Têm sua localização associada às meninges e manifestam-se radiofonicamente como os meningiomas, seu principal diagnóstico diferencial. São agressivos, hipervascularizados e com alta taxa de recorrência.




    OPÇÕES DE TRATAMENTO




    Princípio de Tratamento




    Como a maioria dessas lesões são benignas, com até 55% podendo corresponder a schwannomas e meningiomas, a decisão de tratamento deve levar em conta idade do paciente, quadro neurológico e riscos. Pacientes com lesões com RNM sugestiva de lesões benignas podem ser acompanhados clinicamente com exames de imagens seriados. Essa conduta conservadora poder ser importante no seguimento de pacientes com neurofibromatose, pois estes muitas vezes possuem múltiplos tumores assintomáticos, devendo a ressecção ficar reservada aos tumores sintomáticos diminuindo o risco cumulativo relacionado a múltiplos procedimentos cirúrgicos.




    Excisão microcirúrgica total da lesão com preservação das funções neurológicas é o objetivo do tratamento para a maioria dos tumores intradurais e extramedulares, principalmente aqueles sintomáticos ou com crescimento seriado em exames de imagem. A ressecção macrototal (RMT) pode ser curativa para grande maioria dos pacientes, porém as taxas de recidivas não são desprezíveis o que justifica a necessidade de seguimento clínico-radiológico prolongado para esses pacientes no pós-operatório. Nos casos de tumores da bainha neural, as taxas de recidiva correspondem de 10 a 28% em 5 e 15 anos respectivamente. Nos meningiomas a taxa de recidiva descrita na literatura é de 3-7%.




    O objetivo do tratamento cirúrgico pode ser resumido em:




    1. Diagnóstico;




    2. Remoção tumoral para controle local ou cura;




    3. Descompressão da medula;




    4. Alívio sintomático (dor).




    Durante o tratamento devem-se corrigir instabilidades ou deformidades associadas quando necessário.




    Técnica




    O tratamento é realizado na grande maioria dos casos com o paciente em posição prona e com acesso pela linha média com nível confirmado por radioscopia. Lesões cervicais é comum o uso de fixação craniana em 3 pontos (Sugita, Mayfield), apesar de não muitos serviços não utilizarem. Tradicionalmente essas lesões são operadas através de laminectomias, principalmente para lesões grandes. No entanto, desde a descrição de Yasargil e colaboradores, a hemilaminectomia ou hemilaminotomia, por maior preservação dos elementos posteriores da coluna vertebral, tem sido uma opção mais difundida de acesso à coluna vertebral.




    Opções cada vez menos invasivas têm sido propostas com utilização de incisões menores, uso de afastadores tubulares e menor ressecção do elemento ósseos posteriores. A utilização desses métodos estão associadas a menores tempos cirúrgicos, menor tempo de internação, menor taxa de complicações, menos dor pós-operatória e menos uso de medicação analgésica. Em lesões anteriores da coluna torácica acessos laterais ou posterolaterais podem ser necessários, como a costotransversectomia.




    Após a laminectomia utiliza-se o uso de microscópio para melhor iluminação e magnificação das estruturas. O uso de aspirador ultrassônico não é imprescindível, mas pode auxiliar o debulking das lesões e facilitar a dissecção das estruturas adjacentes, seu uso é recomendável principalmente nos acessos minimamente invasivos, permitindo melhor manipulação das lesões após o debulking. A durotomia deve ir além dos limites do tumor, superiormente e inferiormente, podendo ser essa mediana ou paramediana. Drenagem liquórica deve ser realizada e ajuda na manipulação das estruturas, nos níveis lombares esse procedimento previne a herniação das raízes pela durotomia. A durorrafia primária hermética (watertight) é fundamental para evitar fístula liquórica, pseudomeningocele e infecções.




    Radiocirurgia




    O tratamento radioterápico TEIEs tem se mostrado promissor. Séries de casos evidenciam que 75%-100% dos tumores não cresceram ou encolheram durante o seguimento, os pacientes apresentam melhora sintomatológica na maioria dos casos e poucas complicações são relatadas. No entanto, a ausência de estudos com tempo de seguimento maior e com grupos controles é necessária para definir a segurança da eficácia e padronização das doses.




    Atualmente seu uso na maioria dos serviços fica reservado par casos com recidiva, pacientes com alto risco cirúrgico ou lesões múltiplas. Seu emprego em farcomatoses e Von-Hipel-Lindau parece promissor, por causa do caráter múltiplo e recidivante das lesões nessas patologias.




    Considerações no Tratamento de Outras Lesões




    Ependimomas




    Nessas lesões, o tratamento de escolha é cirúrgico e a RMT deve ser o objetivo do tratamento quando possível. A maior dificuldade para a ressecção completa da lesão surge quando há nervos da cauda equina encarcerados pela massa tumoral, nesses casos a segurança é mandatória e ressecção parcial deve ser a escolha do tratamento, seguido de radioterapia fracionada focal, método que tem mostrado menores taxas de recorrência.
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