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Introducio

Os tumores da base do cranio sdo tradicionalmente um desafio terapéutico
para o otorrinolaringologista e para o neurocirurgido. Com os avangos da cirurgia
da base do cranio e das técnicas endoscopicas, lesdes anteriormente ndo ressecaveis
podem, agora, ser tratadas cirurgicamente. O papel do otorrinolaringologista esta
sendo ampliado, especialmente para as lesdes envolvendo a fossa craniana anterior.
O diagnéstico e a abordagem dos tumores da base do cranio sdo bem conhecidos
em adultos. Entretanto, existem apenas alguns relatos ' referentes a populagio pe-
diatrica, principalmente porque os tumores da base do cranio sdo geralmente raros
em adultos, mas ainda mais raros em criangas 6. Em adultos, os meningiomas e as
neoplasias malignas sdo as lesdes mais comuns da base craniana anterior, a0 passo
que a displasia fibrosa, o estesioneuroblastoma ¢ a encefalocele predominam em
criangas.> Além disso, os angiofibromas nasofaringeos juvenis ANFJs) sdo origina-
rios do trato sinusonasal, mas podem se estender, envolvendo a base do cranio. As
criangas representam um desafio terapéutico devido ao desenvolvimento do cranio,
face e cavidades sinusais >’ junto com o desejo de evitar qualquer intervengdo
que possa levar a complica¢des do desenvolvimento. Este capitulo centrar-se-a na
apresentagdo e tratamento de lesdes pediatricas da base anterior do cranio. Serdo
abordadas cirurgias endoscopicas comuns, complicagdes, resultados e, especifica-
mente, o papel do otorrinolaringologista na equipe de tratamento.
Anatomia

A fossa craniana anterior ¢ composta pela por¢ao orbital do osso frontal an-
terior, a placa cribriforme do osso etmoidal, com localizagdo central e a asa menor
junto com o corpo do osso esfenoide, posteriormente 3°. Esta demarcada pela face
anterior clinoide e as asas esfenoides menores, que marcam sua extensao posterior
(Figura 1). Anteriormente, pela placa cribriforme passam os filetes do nervo olfa-
torio na mucosa nasal superior !°. Posteriormente, articula-se com o corpo esfenoi-
dal, que ¢ o local, de anterior para posterior, do plano esfenoidal, limbo esfenoidal,
sulco do quiasma 6tico, o tuberculum sella, fossa pituitaria, e o dorsum sella. O pla-
no esfenoidal forma o teto da cavidade sinusal etmoidal posterior e a parte anterior
da cavidade sinusal esfenoidal, limitando os canais 6ticos postero/lateralmente .

Ao acessar a base anterior do cranio “vindo por baixo”, ¢ importante no-
tar que o piso da fossa craniana anterior ¢ irregular. O teto da orbita inclina-se
para baixo, medialmente, para se juntar as cavidades sinusais etmoidais, ¢ esta
inclinagdo descendente, torna-se mais exagerada, em dire¢do a area cribriforme
(Figura 2). Assim, a linha média é geralmente o ponto mais baixo da base do cra-
nio ', e um plano axial de dissec¢do, que ¢ seguro na area das cavidades sinusais
etmoidais, tem risco, se abordado de modo abrupto, sem os devidos cuidados, po-
dendo causar lesdo ao cérebro, se estendido medialmente, no mesmo nivel.
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Figura 1. Base de cranio de cadaver

Fossa Craniana Anterior: Crista Galli (flexa azul), Placa cribriforme (tridngulo, asa menor
do esfenoide (estrela), canal Optico (flexa azul larga), processo clinoide anterior (circulo azul)
Fossa Craniana Média: sela (oval) foramen rotundum (flexa vermelha), foramen oval (flexa
verde), foramen spinosum (flexa amarela), foramen lacerum (flexa azul marinho)

Fossa Craniana Posterior: Canal auditivo interno (flexa cinza), foramen jugular (flexa branca),
Canal do Hipoglosso (flexa preta), foramen magnum (“X”).

Historia e exame fisico

Os achados clinicos em criancas com lesdes na base do cranio anterior
s30 determinados pela localizagdo e extensdo do tumor e ndo diferem signifi-
cativamente daqueles vistos em adultos 2. Em uma revisdo retrospectiva com
criancas submetidas a resseccdo de lesdes da base do crinio, Hanbali ef al * des-
cobriram que as queixas mais comuns, nesta apresentacdo, foram de deformidade
visual, nasal e facial. Cegueira ou diplopia podem predizer um envolvimento da
orbita, enquanto que a anosmia pode ser encontrada em tumores avangados, envol-
vendo a placa cribriforme. Outras manifestagdes clinicas observadas na literatura
incluem infecg¢do sinusal recorrente, cefaleia e € sensagdo de peso da cabega *°,

O exame fisico inclui um exame completo dos pares de nervos cranianos, bem
como um exame endoscopico. Hanbali ez al * relataram que os achados clinicos mais
comuns em criangas com lesdes na base do cranio, que necessitavam de ressecgao,
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incluiam sensagdo de sensibili-
dade facial diminuida, motilida-
de ocular restrita, diminuigdo da
acuidade visual e proptose. O exa-
me com um endoscopio flexivel de
2,7 mm ou um endoscopio rigido
-0, 30 e 70 graus - ¢ viavel com a
anestesia topica adequada e a coo-
peragdo dos pais, com a assistén-
cia de enfermagem. Se um exame
adequado nao puder ser realizado,
a anestesia geral pode ser necessa-
ria para a endoscopia nasal.
. s T ; O exame de imagem pela to-
Figura 2. TC da regifo sinusal sem contraste, ima- .
mografia computadorizada (TC) e

gem coronal mostra a base do cranio. A profundi- 1 . . ‘tica (RM
dade da fossa alfatoria (estrela branca) ou a altura I,)e a ressf)nancm magnetica ( )
¢ essencial e deve ser realizado

da base de cranio ¢ determinada pela distancia en-
tre a lamela lateral (flexa branca) e a placa cribi- COm contraste, nos planos axial,
forme (flexa vermelha). coronal e sagital ®. Cortes finos na

TC (fatias submilimétricas) forne-
cem informagdes anatdOmicas criticas importantes para a cirurgia, incluindo a pre-
senga e extensdo da erosdo da base do cranio ou parede da 6rbita, posicdo dos va-
sos e nervos e a presenca de possiveis septos dentro das cavidades sinusais. A RM
pode auxiliar na diferenciagdo entre tecido neoplésico ou inflamatorio e na confir-
macao de certos diagnosticos, como meningoceles, gliomas nasais e retencao de
secregdes °. A TC ou a angiografia feita na RM devera ser considerada para lesdes
que se estendem até a fossa craniana média, envolvendo a artéria carotida inter-
na (ACI), sistema vertebrobasilar, ou seio cavernoso. A angiografia convencional
pode ser considerada em certas situagdes: avaliagdo do Circulo de Willis, extensao
do envolvimento tumoral da ACI ou distingdo entre um tumor ¢ um aneurisma '°.
Diagnéstico diferencial

Os tumores pediatricos da base do cranio sdo raros, geralmente benignos e
tém predominancia no sexo masculino."* Embora os tipos de tumores sejam pas-
siveis de grandes variag¢des, a maioria dos tumores ¢ de origem mesenquimatosa *.
Os tumores cranianos anteriores mais comuns em adultos sdo as neoplasias nasal
ou sinusonasal ¢ os meningiomas. Estes sdo raros em criangas, que tém maior
probabilidade de ter encefaloceles, displasia fibrosa, estesioneuroblastomas 2 e
tumores da bainha nervosa’.

As encefaloceles sdo extensdes de estruturas intracranianas, fora do cranio,
com incidéncia de cerca de 0,2 por 1.000 nascidos vivos e mortes fetais '2. De
modo interessante, na América do Norte, ocorrem com localizag¢do ocipital, mas
na América do Sul, geralmente sdo encontrados na fossa craniana anterior 2.

A displasia fibrosa é uma anomalia dos precursores do o0sso, na qual ndo
ocorre a transformagado do tecido dsseo para o osso lamelar. Isto leva a um cres-
cimento excessivo de estroma fibroso bem vascularizado, em torno de trabéculas
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osseas distorcidas. Quando envolve a asa do esfenoide, pode invadir o nervo
otico, levando a perda visual progressiva 2. Embora haja um risco de recidiva
de 25% com remocao parcial da lesdo, a radioterapia ndo ¢ recomendada em
casos de ressec¢do incompleta, pois ha risco de transformagdo maligna ‘3. Infe-
lizmente, também ha relatos de transformacdo maligna espontanea na auséncia
de exposi¢do a radiagdo .

Os estesioneuroblastomas, ou neuroblastomas do olfatorio, sdo tumores de
origem do neuroectoderma que acredita-se que surjam da camada basal mitoti-
camente ativa do epitélio olfatério 1. Somente a cirurgia esta indicada nos casos
de tumores de grau baixo, se a ressec¢ao foi realizada com margens de seguranga
adequadas. A radioterapia podera ser adicionada ao tratamento cirurgico, para
doengas com margens de seguranga estreita na ressec¢ao, ou em casos de doenca
recorrente. A quimioterapia esta recomendada para tumores de grau alto 2.

Outras lesdes da base do cranio anteriores que sdo descritas em criangas,
incluem: fibromas ossificantes, sarcomas, neurofibromas plexiformes, adenocar-
cinomas, carcinomas adenoideanos cisticos € neuroblastomas *. Os sarcomas sido
os tumores malignos mais comuns na base do cranio em criangas, seis vezes mais
comuns que as malignidades ndo-sarcomatoides. Os sarcomas predominam na
base do cranio anterior, em comparag¢ao com a base média ou posterior, em razao
de dois para um *. Alguns sarcomas, incluindo o osteossarcoma, o histiocitoma
fibroso maligno, o fibrossarcoma e o sarcoma de cé¢lulas fusiformes, tém sido rela-
tados em criangas que tinham anteriormente sido submetidas a radioterapia, mais
comumente o retinoblastoma !.

Embora raro, o angionasofibroma juvenil (ANFJ) pode se estender, envol-
vendo a base do cranio. Estes tumores benignos, vasculares, localmente agres-
sivos sdo predominantemente encontrados em meninos adolescentes e credita-se
sua origem a um plexo vascular
persistente, apds a involugdo do
primeiro arco branquial ', no
foramen esfenopalatino. Pode-se
estender para a fossa pterigoma-
xilar, fossa infratemporal e fissu-
ra orbital inferior, com extensio
para as fossas cranianas anterior
e média (Figura 3). Existem
muitos sistemas de classifica-
¢do, incluindo Fisch, Chandler,
Andrews, e mais recentemente
Radkowski, que ajudam a definir
o tumor, com base na extensio
e erosdo da base do cranio. Os
tumores sdo embolizados no pré-
contraste, mostra um ANFJ que se extende da naso- P eratorio ¢ a ressecgao cirur-

faringe para a fossa craniana média. A flexa mostra a 81€2 pode env.olver uma teenica
proximidade com a artéria carotida interna. aberta ou, mais comumente, en-

Figura 3. Ressonancia Magnética Coronal T1, com
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doscépica. E importante que um rinologista ou um otorrinolaringologista pedia-
trico, com uma experiéncia grande nas patologias e na anatomia da base do cranio
gerenciem esses pacientes.

Abordagem

A abordagem dos tumores da base do cranio anterior, em criancas, ¢ seme-
lhante a dos adultos e depende do tipo e localizagdo do tumor, da possibilidade
de ressecc¢do cirurgica e da disponibilidade e eficacia das terapias adjuvantes. No
entanto, as estratégias de abordagem devem levar em conta a idade do paciente e
estagio de desenvolvimento, pois muitas das terapias adjuvantes sdo conhecidas
por terem efeitos colaterais prejudiciais sobre o crescimento dos tumores *.
Tratamento clinico

A quimioterapia ndo tem sido util para tumores solidos da base do cranio em
criangas, exceto para o rabdomiossarcoma °. A radioterapia craniana, seja exter-
na ou braquiterapia, ¢ frequentemente usada como terapia adjuvante em adultos
com tumores solidos da base do cranio. No entanto, tem um papel mais limitado
em criancgas, devido a preocupac¢des com o retardo do crescimento generalizado,
insuficiéncia pituitaria e seus disturbios hormonais associados, e consequéncias
visuais irreversiveis devido a proximidade da orbita *. Os efeitos, em longo prazo,
da radiocirurgia estereotaxica em criancas ndo foram adequadamente avaliados e
seu papel no tratamento dos tumores pediatricos da base do cranio nao esta claro
17 Assim, para pacientes pediatricos portadores de tumores benignos ou lesdes
malignas de grau baixo, a realizagdo da resseccao completa ¢ mais critica do que
nos adultos, pois a suplementagdo com a radioterapia adjuvante ndo ¢ desejavel.
De fato, mesmo os tumores com ressecc¢ao subtotal deverdo ser, em geral, obser-
vados, pois a radiacdo esta reservada apenas para a doenga progressiva, multifo-
cal ou para o tipo de tumor ndo-ressecavel *.

Tratamento cirurgico

Antes de prosseguir com a cirurgia, deve-se primeiro avaliar se a lesdo ¢ ou
nao passivel de ser operada. A invasdo do tronco encefalico, das artérias car6ti-
das internas, dos seios cavernosos, da medula espinhal ou de qualquer parte do
cérebro que, se removido, dé uma ma qualidade de vida, sdo todas contra-indica-
¢Oes a cirurgia %1% A invasdo do quiasma 6Optico ¢ um contraindicagio relativa,
pois a cegueira ndo ¢ um resultado aceitavel da cirurgia ®. Também, evidéncias
de metastases a distancia ou o estado fisico deficiente da crianga também servem
de contra-indicagdes 1°,

Existem varias abordagens craniofaciais dos tumores da base do cranio, ¢ a
decisdao depende principalmente da extensdo da lesao. Em criangas pequenas, a
fossa craniana anterior ¢ relativamente superficial e as cavidades sinusais fron-
tais ndo estdo bem desenvolvidos, facilitando o acesso a essa area em relagdo
aos adultos 2. As abordagens mais utilizadas combinam uma craniotomia fron-
tal, com alguma forma de exposicao transfacial, incluindo abordagem transoral,
transpalatal, rinotomia lateral, osteotomia tipo Le Fort I e degloving facial me-
diano '°. Embora essas abordagens sejam comumente utilizadas em adultos, elas
devem ser frequentemente modificadas em criangas, para evitar complicagdes
especificas nessa populagao.
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O desenvolvimento de técni-
cas endoscopicas e da cirurgia guia-
da por imagem, assistida por com-
putador, revolucionou a abordagem
cirurgica dos tumores da base do
cranio, e a cirurgia endonasal tor-
nou-se o procedimento de escolha,
principalmente para lesdes na linha
média >'°. Com tecnologia aprimo-
rada, sistemas e brocas de alta ve-
locidade, agora ¢ possivel acessar
a base do cranio na linha média da
cavidade sinusal frontal a segunda
vértebra cervical e da sela turcica
ao foramen jugular, de maneira en-

Figura 4. Com o uso dos endoscopios angulados, - .
& L P10S ang doscopica®!*'® (Figura 4). O endos-
a base do cranio ¢ alcancada endoscopicamente a

partir do teto do etmdide, do plano esfenoidal, da copio t?mbem pode ser usado como
sela, do clivus do corpo da segunda vértebra. um adjunt(?, com abordaggns aber-
tas para eliminar a necessidade de

certas incisdes faciais, bem como para olhar em areas ocultas do campo de visao
de um microscopio °. A abordagem endoscopica ndo deve ser usada se houver
grande envolvimento da orbita, extensao lateral para a cavidade sinusal maxilar,
envolvimento da dura mater lateral a maxima convexidade da orbita, extensdo da
cardtida interna ou seio cavernoso, ou qualquer instancia onde néo seja possivel
remover todo o tumor, com com uma margem de seguranga tecidual adequada 3.

Existem varias abordagens endoscopicas endonasais que podem ser utiliza-
das e a decisdo depende da localizagdo, natureza e grau de malignidade da lesao.
Estas abordagens podem ser classificadas como transnasal, transetmoidal e tran-
septal. Abordagens transnasais ampliadas incluem a transesfenoidal, a transpteri-
goide, transclival e transfaringea. Uma combinagdo dessas abordagens '® pode ser
necessaria caso a lesdo se estender posteriormente para a fossa craniana média.
A abordagem transetmoidal ¢ adequada para lesdes envolvendo a cavidade sinu-
sal etmoidal, parede orbitaria mediana e cavidade sinusal esfenoidal. As aborda-
gens transeptal e transnasal sdo ideais para lesdes envolvendo a base do cranio
na regido central, clivus, sela tircica e regides paraselares, como nos casos de
adenomas hipofisarios, evitando a parede lateral da cavidade sinusal esfenoidal,
car6tida ¢ do nervo otico *'® (Figura 5).

As alterag¢Ges da base do cranio foram inicialmente fechadas com enxertos
de pele com espessura total, quando esta cirurgia foi introduzida nos anos 1950 e
1960 2°, A década de 1970 trouxe uma mudanga, com o uso de retalhos da galia
e pericranais e agora, mais comumente, o retalho nasosseptal é usado como reta-
lho com vascularizagdo pediculado, no fechamento das alteragdes desta regido 2!
(Figura 6 ¢ Figura 7). A cirurgia robotica da base do cranio por via endoscopica
e a cirurgia robdtica transoral teoricamente proporcionam a vantagem de uma
visualizagdo, acesso e precisdo aprimorados, mas é necessaria uma investigagao
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Figura 5. Base do cranio vista da regido sinusal, mos-
trando o plano esfenoidal (circulo), tuberculum sellae
(flexa verde), sela turcica (estrela), artérias carotidas
(tridngulos), nervos opticos (“x”), recesso opticocaroti-
deo (flexas azuis), clivus (flexa vermelha).

Figura 6. Retalho nasosseptal saindo para fora do
septo e pediculado a artéria septal posterior (flexa
branca)

clinica mais ampla, antes que
essas técnicas sejam ampla-
mente aceitas '°.
Complicacoes

As complica¢des poten-
ciais da cirurgia da base do
cranio podem incluir fistula do
liquor cefaloraquidiano (LCR),
meningite, alteragdes visuais,
complicagdes intracranianas, a
partir de danos infringidos di-
retamente ao cérebro, a artéria
carotida, aos nervos cranianos,
aos seios venosos, e complica-
coes metabolicas, envolvendo
a glandula pituitaria (hipofise)
tais como o diabetes insipidus.
A fistula do LCR ¢é a compli-
cacdo mais comum, ¢ geral-
mente manifesta-se como uma
rinorreia, podendo ocorrer em
até 20% das ressecgdes >1O18,
Algumas fistulas do LCR po-
dem ser abordadas de manei-
ra conservadora, geralmente
com uma pun¢do e derivagdo
lombar, porém a fistula, quan-
do ocorre no pds operatdrio
requer, muitas vezes, oclusdo
cirurgica. A maioria das com-
plicagdes orbitarias sdo por
lesdo direta ao nervo 6tico ou
aos musculos extraoculares, ou
a partir de sangramento para
dentro da orbita, causando di-
plopia, diminui¢do da acuidade
visual, ou até mesmo ceguei-
ra’. Um pneumoencéfalo pode
ocorrer subitamente, no peri-
odo do pods-operatorio, caso o
paciente tentar assoar o nariz,
sendo que a tensao do pneumo-

encéfalo pode se manifestar como confuséo e deterioragdo neurologica, devido ao
efeito intracraniano de massa '°. Existe um niimero grande de vasos importantes
susceptiveis a serem danificados durante a cirurgia da base do cranio, incluindo as
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artérias etmodais anterior e
posterior, a artéria esfeno-
palatina, a artéria maxilar,
e a artéria cardtida interna
com seus ramos °.

Em uma série rela-
tivamente grande de 26
criancas que foram subme-
tidas a abordagen da base
do cranio, para a ressec-
¢do de tumores, Teo et al *
encontraram uma taxa de
complicagao global de 57%.
A maioria foi devido ao
agravamento de paralisias
Figura 7. Retalho nasoseptal ¢ enfiado contra o defeito da pré-existentes dos nervos
base do crénio de modo onlay (flexa vermelha) Também cranianos, com 37% de se-
mostrando um substituto para a dura mater inlay que podera quelas permanentes. Outro
vir a ser necessario (flexa preta).

estudo' encontrou uma taxa
de complicacdo menor de
30% sem maiores compli-
cacdes ou Obitos. Uma complicagdo surpreendentemente ausente dos relatos é nao
haver mudanga no padrao do crescimento facial, em virtude da ressec¢do cranio-
facial 2. Isso se deve ao fato no qual as osteotomias normalmente ndo passam
pelos centros de crescimento do esqueleto facial 2. Em seu relato de 26 criangas,
Teo et al 3 ndo encontraram alteragdes, em longo prazo, dos padroes do cresci-
mento facial, ap6s terem manipulado cirurgicamente a base do cranio.
Resultados

Uma porcentagem maior de ressecgdes iniciais completas de tumores de
base de cranio anterior foi observada em criangas, quando comparadas com adul-
tos. Isto ocorre porque, nas criangas, os planos dos tecidos sdo mais bem definidos
3. A maior taxa de ressec¢do completa, em combinag¢do com a alta incidéncia de
tumores benignos, explica por que as criangas tém melhor prognostico com le-
soes na base do cranio (81-83% 3 anos de sobrevida em criangas, em comparagao
com 45-80% nos adultos) . Castelnuovoa et al »* encontraram que a ressec¢do
endoscopica radical levou a recuperagao completa ou parcial da qualidade de vida
no primeiro ano apds a cirurgia. McCoul et al ** também observaram melhora na
qualidade de vida, em um estudo prospectivo.
Conclusio

Os tumores da base do cranio sdo raros na populacdo pediatrica. A ressec¢ao
¢ o tratamento 6timo para lesdes benignas da base do cranio e para a maioria das
lesdes com grau baixo de malignidade. A abordagem cirturgica necessita ser indi-
vidualizada, tendo como base a idade do paciente, a localizagdo do tumor e seus
aspectos patologicos. Como ¢ o otorrinolaringologista que recebe a maioria destes
casos altamente complexos da base do cranio, ¢ imperativo que o mesmo tenha
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um conhecimento aprofundado da anatomia da base do cranio, para compreender
melhor as op¢des cirurgicas, estar familiarizado com a via endoscopica e ter uma
boa comunicac¢do com o neurocirurgiao, com o oftalmologista, com o radiologista
e com o oncologista.
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