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ASPECTOS FISIOPATOLOGICOS, EPIDEMIOLOGICOS
E MANEJO DOS CRANIOFARINGIOMAS:
REVISAO INTEGRATIVA DA LITERATURA

Resumo: Os craniofaringiomas sdo tumores benignos raros do sistema
nervoso central e representam 2 a 5% de todas as neoplasias intracranianas
primarias e até 15% dos tumores intracranianos em criangas. O objetivo
geral foi compreender as caracteristicas clinicas das craniofaringiomas.
Para isso foi realizado um estudo integrativo do tipo revisao bibliografica.
Utilizou-se as bases de dados PubMed, MEDLINE, Scielo e LILACS, com os
descritores em saude “Craniofaringioma”, “tumores cerebrais”,
“neurocirurgia” e “qualidade de vida”, em lingua inglesa e portuguesa,
utilizando o “E” ou “OU"” como operador booleano. Evidenciou-se que os
sintomas no momento do diagndéstico em adultos diferem daqueles
observados em criancas, com frequentes altera¢fes visuais como
caracteristicas de apresentacao do paciente devido ao efeito de massa
tumoral. O tratamento classico geralmente envolve uma abordagem
multimodal que pode combinar uma ou mais operag¢fes cirdrgicas com
varias modalidades de radioterapia. Concluiu-se que apesar de sua
natureza nao maligna, eles apresentam um risco muito alto de recorréncia,
exigindo atualmente uma abordagem multimodal para evitar complica¢8es
locais a custa de morbidades gravesinduzidas pelo tratamento.

Palavras-chave: Craniofaringioma; Tumores cerebrais; Neurocirurgia;

Qualidade devida.

INTRODUCAO

Os Craniofaringiomas sdo tumores benignos raros do
sistema nervoso central. S3o tumores epiteliais que
normalmente surgem na area suprasselar do cérebro,
estendendo-se para envolver o hipotalamo, quiasma
Optico, nervos cranianos, terceiro ventriculo e vasos
sanguineos principais (SOUZA et al., 2018).
Caracterizam-se por uma ampla gama de sintomas,
como dores de cabeca, nduseas e vomitos, disturbios
visuais e enddécrinos. Representa um desafio especial
para os médicos que a tratam; esses médicos
geralmente incluem neurocirurgides, neuro-
oftalmologistas, neurologistas, endocrinologistas e
pediatras (MARTINS, 2018). As cirurgias curativas sao
extremamente dificeis devido a sua localizacdo e
infiltracdo nas estruturas circundantes. Além disso, a
qualidade de vida fica comprometida devido ao
desenvolvimento de multiplas complica¢des,
incluindo pan-hipopituitarismo, problemas visuais,
obesidade (SOUZAetal.,2018).

A prevaléncia desse tumor é de aproximadamente
2/100.000 (GANERTT et al.,, 2007). O inicio dos
sintomas é normalmente insidioso, com a maioria dos
pacientes no momento do diagndéstico apresentando
disfuncdes neuroldgicas (dores de cabeca, disturbios
visuais) e enddcrinas (retardo do crescimento,
puberdade tardia) (PAIVA et al., 2020). Os
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craniofaringiomas representam 2 a 5% de todas as
neoplasias intracranianas primarias e até 15% dos
tumores intracranianos em criangas. Sua incidéncia
anual é relatada em torno de 0,18 casos por 100.000
pessoas, e a suscetibilidade genética parece
improvavel (PAIVA et al., 2020). Os craniofaringiomas
podem ser detectados em qualquer idade, mesmo nos
periodos pré-natal e neonatal e uma distribuicao
etaria bimodal com taxas de pico de incidéncia nas
idadesde 5a 14 e 50 a 74 anos foi proposta (SOUZA et
al., 2018).

Acredita-se que os craniofaringiomas surjam de
células epiteliais remanescentes do ducto
craniofaringeo ou bolsa de Rathke (tipo
adamantinomatoso) ou de metaplasia de restos de
células epiteliais escamosas que sdo remanescentes
da parte do estomadeu que contribuiu para a mucosa
bucal (tipo papilar escamoso) (PAIVA et al., 2020). O
diagnodstico neurorradiolégico é baseado
principalmente nos trés componentes do tumor
(cistico, sdlido e calcificado) na localizacao selar/para-
selar caracteristica. O diagndstico definitivo é feito
apds o exame histolégico de uma pega cirdrgica
(ALVES et al., 2021). O diagnéstico diferencial inclui
outros tumores nessa regiao (adenoma hipofisario),
processos infecciosos ou inflamatérios (granuloma
eosinofilico), malformagdes vasculares (aneurisma) e



anomalias congénitas (cisto de fenda de Rathke)
(CAMPOS etal., 2021).

O tratamento atual € a excisao total grosseira do
tumor, se ndo houver invasao hipotaldmica ou, na
presenca de invasdo hipotalamica, uma resseccao
subtotal com radioterapia pds-operatdria. Disturbios
endocrinos sdo normalmente permanentes e
precisam de substituicdo cuidadosa (ALVES et al,,
2021). No geral, ha uma sobrevida de 80% em 5 anos,
embora isso possa estar associado a morbidade
acentuada (disfuncdo hipotalamica, perfil
neuropsicolégico alterado). O diagnédstico definitivo é
feito apds o exame histoldgico de uma peca cirdrgica
(MARTINS, 2018). O objetivo geral deste estudo foi
identificar as caracteristicas clinicas e diagnosticas
desta doenca, como também pontuar as principais
intervenc¢des terapéuticas.

MATERIAIS E METODOS

O presente artigo trata-se de umarevisdo da literatura
com base na problematica levantada, utilizando as
bases de dados PubMed, MEDLINE, Scielo e LILACS,
realizado no periodo de fevereiro/2023 a abril/2023.
Os descritores em saude utilizados para a busca dos
artigos foram: Craniofaringioma, tumores cerebrais,
neurocirurgia, qualidade de vida, em lingua inglesa e
portuguesa, utilizando o “E” ou “OU" como operador
booleano.

Foram incluidos nos estudos os trabalhos publicados
na integra, ensaios clinicos (controlados e/ou
randomizados) e relatos de casos, respeitando o
decurso temporal entre 2017 e 2023. Foram excluidos
estudos com duplicidade e estudos que ndo
contemplam o objetivo deste artigo.

RESULTADOS E DISCUSSAO

O Craniofaringioma tem uma incidéncia de 0,5 a 2
casos por milhdo de pessoas por ano. Os
craniofaringiomas podem ser reconhecidos em
qualquer idade sendo, geralmente, considerado uma
doenca pediatrica representando 1,2 a 4% de todos os
tumores intracranianos; no entanto,
aproximadamente metade dos craniofaringiomas sao
diagnosticados em adultos (ALVES et al., 2021). Tem
uma distribuicdo etdria bimodal classica, com
aumento da taxa de incidénciaem 5a 14 anos e 50 a
74 anos de idade. Nao ha diferenca estatistica na
incidéncia baseada em género, raca e localiza¢do
geografica. Casos familiares de craniofaringioma
foram relatados em apenas 2 familias (SOUZA et al.,
2018).

Destaca-se para esta doenca uma taxa de recorréncia
muito alta, aproximadamente 50%. Esta doenca
também apresenta altas taxas de sobrevida (83% a
96% de sobrevida em cinco anos e 65% a 100% de
sobrevida em 10 anos), mas também carrega taxas
semelhantes de morbidade, com quase todos o0s
pacientes desenvolvendo alguma sequela (SCHIAVO
etal., 2018).

Conforme Schiavo et al. (2018), a localizagao mais
comum do craniofaringioma é a regiao
selar/suprasselar, com 95% dos craniofaringiomas
tendo um componente suprasselar. Sua localiza¢do
define sua fisiopatologia. Os craniofaringiomas
podem comprimir o tecido hipofisario normal e
resultar em deficiéncias hipofisarias, particularmente
dos hormoénios da hipdéfise anterior (SOUZA et al.,
2018). Também pode comprimir o quiasma 6ptico
e/ou 0s nervos Opticos e causar diferentes graus e
tipos de distUrbios visuais, desde visdo embacada até
cegueira. Também pode apresentar hidrocefalia
secundaria a compressao do terceiro ventriculo
(PAIVA et al., 2020). Em casos de extensdo suprasselar
significativa, também podem ocorrer sintomas
inespecificos de hipertensao intracraniana, como
cefaléia, nduseas e vomitos. Foram descritos casos de
paralisia isolada dos nervos oculomotor e abducente
(MARTINS, 2018). A maioria dos craniofaringiomas é
suprida por sangue da circulacdo anterior. A
recorréncia do craniofaringioma é mais comum no
local primario, mas ocasionalmente focos
metastaticos podem aparecer como resultado da
semeaduraduranteacirurgia (ALVES etal., 2021).

Os craniofaringiomas sdao tumores grau |,
histologicamente benignos, e acordo com a
Organizacao Mundial da Saude (OMS). Existem dois
subtipos histolégicos de craniofaringiomas:
adamantinomatoso e papilar. O craniofaringioma
adamantinomatoso (Figura 1) é visto principalmente
em casos pediatricos, mas pode ser visto em adultos.
Eles tém partes sélidas e cisticas (ALVES et al., 2021). A
parte sdlida é caracterizada por nédulos densos e
trabéculas de epitélio escamoso delimitadas por uma
palicada de epitélio colunar, as vezes chamada de
"cercade piquete". Esses ninhos de epitélio escamoso
sdo cercados por agregados soltos de epitélio
escamoso conhecidos como reticulo estrelado
(MARIANO et al., 2022). A parte cistica tem um liquido
amarelo-acastanhado rico em colesterol. Nédulos de
“queratina umida” representam células descamadas
que formam grandes massas eosinoéfilas palidas que
ocasionalmente contém calcio. A gliose pildide com

187



abundantes fibras de Rosenthal é sugestiva de invasao do tecido cerebral circundante (PAIVA et al., 2020).

Figura 1. Craniofaringioma do tipo adamantinomatoso. A: Imagem sagital ponderada em T1 mostra intensidade
de sinal brilhante difuso (seta) na massa selar e suprasselar. B: A TC axial sem contraste mostra alta densidade
curvilinea (setas) na porcao periférica da massa, indicando calcificacao. (Fonte: MARIANO etal., 2022).

O craniofaringioma papilar (Figura 2) é comumente  papilar. Os craniofaringiomas papilares sdao bem
visto em adultos. Sao caracterizados como epitélio circunscritos em compara¢cdo com o tipo
escamoso bem diferenciado, sem matura¢do adamantinomatoso, e a invasdo do tecido cerebral
superficial, com células caliciformes ocasionais e circundante é muito menos comum (SCHIAVO et al.,

epitélio ciliado. As calcificagdes sao raras no tipo  2018).

Figura 2. Craniofaringioma do tipo papilar. A: Aimagem sagital ponderada em T1 ndo mostraintensidade de sinal
brilhante (seta) na massa selar e suprasselar. B: TC axial sem contraste ndo mostra alta densidade na massa,

indicando calcificacdo (Fonte: Lee etal., 2016).
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Um estudo realizado por Lee et al (2016), ao revisar
exames de imagem de forma retrospectiva de 38
pacientes, entre janeiro de 2004 e fevereiro de 2014,
evidenciou que 30 eram do tipo adamantinomatoso e
8 do tipo papilar. Na tomografia computadorizada, a
calcificagdo estava presente em 25 dos 38 tumores.
Todos os tumores calcificados eram do tipo
adamantinomatoso. O subtipo adamantinomatoso é
0 subtipo mais prevalente em criancas e adultos,
apresentando uma distribui¢do etaria bimodal, com
picos entre 5-15 anos e 45-60 anos. Por outro lado, os
papilares sdo quase encontrados exclusivamente em
adultos (PAIVA et al.,, 2020). No nivel genético,
mutacdes somaticas em CTNNB1 (codificando (-
catenina) sdo encontrados em cerca de 90% dos
adamantinomatoso, levando a ativacdo da via Wnt,
enquanto os papilares frequentemente abrigam
muta¢des BRAFV600E somaticas que resultam em a
ativacdo da via de sinalizagdo da proteina quinase
ativada por mitégen (ALVES et al., 2021).

Os sintomas no momento do diagndstico em adultos
diferem daqueles observados em criangas, com
frequentes altera¢8es visuais como caracteristicas de
apresentac¢do do paciente devido ao efeito de massa
tumoral. As dores de cabe¢a podem ser moderadas;
no entanto, sua apresentagdo crdnica os torna
incomuns e preocupante para o paciente
(HERNANDEZ, 2017). Quando presentes, as
deficiéncias enddécrinas sdo responsaveis por
deficiéncias individuais, como disfuncao sexual ou
polidipsia/polidria (SILVEIRA et al., 2020). Em paralelo,
os pacientes podem se queixar de deficiéncias que
afetam suas vidas sociais e profissionais, como um
declinio na funcdo cognitiva com um impacto
significativo no desempenho do trabalho (MARTINS,
2018).

Embora rara antes da cirurgia, uma sindrome
hipotalamica pode ser suspeitada no pré-operatério,
quando interrup¢Bes na regulagdo da temperatura
corporal, crescimento e equilibrio hidrico ou
alimentac¢do disturbios de comportamento estao
presentes (ALVES et al., 2021). Atualmente, o
progndstico em pacientes adultos constitui uma
guestao importante, como uma taxa de mortalidade
geral triplicada e uma taxa de mortalidade de até 19
vezes taxas de mortalidade cerebrovascular mais
altas foram relatadas em comparacdo com a
mortalidade geral populagao (HERNANDEZ, 2017).

De fato, mesmo quando o controle da doencga é
alcancado, as deficiéncias relacionadas
frequentemente requerem a intervencdo de varios

profissionais de saude com, por vezes, incapacidade
de retorno a atividade profissional normal (PAIVA et
al., 2020). Um desafio atual discussao diz respeito a
estratégia de tratamento que, durante anos, baseou-
se quase exclusivamente sobre cirurgia e radioterapia
(ALVESetal.,2021).

Os craniofaringiomas sdo tumores de crescimento
lento, portanto, geralmente sdo diagnosticados
tardiamente quando o paciente desenvolve sintomas
compressivos. Os sintomas geralmente indicavam a
localizacdao dos tumores e a proximidade das
estruturas circundantes. Dores de cabega sdo
relatadas em aproximadamente 50% dos pacientes.
As dores de cabeca podem ser devidas ao aumentoda
pressdo intracraniana (PIC) com nauseas e vomitos
associados ou irritacdo meningea do liquido cistico
(CAMPOSetal., 2021).

Aproximadamente de 62% a 84% dos pacientes com
craniofaringiomas apresentardo sintomas visuais. O
distdrbio visual mais comum encontrado é a
hemianopsia temporal devido a compressdao do
quiasma o6ptico. A disfungcao da via Optica esta
presente em 50-75% dos pacientes (ALVES et al.,
2021).

No momento da apresentacdo inicial,
aproximadamente 40 a 87% dos pacientes
apresentam pelo menos um déficit hormonal. Em
adultos, 40% dos pacientes terdo deficiéncia
gonadotréfica apresentando-se como amenorreia
nas mulheres e perda da libido e disfuncdo erétil nos
homens. 85% dos pacientes adultos terdo deficiéncia
de hormoénio do crescimento (GH) apresentando-se
como sintomas inespecificos como ganho de peso,
obesidade central e fadiga (CAMPOS et al., 2021).
Aproximadamente 25% dos pacientes terdo
deficiéncia de hormoénio adrenocortical (ACTH),
levando a perda de peso, artralgia generalizada,
tontura e hipotensao. A deficiéncia de TSH esta
presente em 25% dos pacientes com sintomas de
ganho de peso, fadiga, intolerancia ao frio e
constipacdo. A deficiéncia de vasopressina, também
conhecida como diabetes insipidus, é relatada em
aproximadamente 20% dos pacientes que
apresentam sintomas de politria e polidipsia
(MARTINS, 2018).

O tratamento classico geralmente envolve uma
abordagem multimodal que pode combinar uma ou
mais operacdes cirdrgicas com varias modalidades de
radioterapia (incluindo tratamentos intracisticos)
(HERNANDEZ, 2017). A cirurgia pode ser proposta em
diversas situacdes: como emergéncia para
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descompressdo quiasmatica ou reducao da pressao
intracraniana; como medida preventiva para evitar
compressdo quiasmaticos ou hipertensdo
intracraniana em caso de recorréncia; ou para reduzir
0 tumor volume que pode entdo ser submetido a
radioterapia (PAIVAetal., 2020).

A questdo do grau de extensdo da cirurgia tem sido
controversa: alguns tém defendido a cirurgia radical,
que poderiam levar a retirada da haste hipofisaria
e/ou danos as estruturas hipotalamicas, enquanto
outros propuseram cirurgias menos radicais, com
maior risco de recorréncia, mas menos morbidade
para as estruturas circundantes (especialmente o
hipotadlamo) (HERNANDEZ, 2017).

O objetivo do tratamento é evitar ou controlar a
recorréncia, ao custo de um baixo risco de morbidade
pré e pos-operatéria. Em particular, o risco de
disfuncdo hipotalamica induzida por cirurgia, embora
por vezes ja presente ao diagndstico, € um dos
principais critérios para considere (MARTINS, 2018). O
risco de complica¢bes induzidas pelo grau de
ressecc¢ao cirdrgica pode ser avaliado por ressonancia
magnética pré-operatoéria, que permite visualizar o
grau de adesdo ou compressdo de estruturas
hipotalamicas. Varias classificacdes de morbidade
hipotalamica correlacionadas com anormalidades
pos-operatorias e o estado do assoalho do terceiro
ventriculo foirelatado (SILVEIRA et al., 2020).

E importante notar que qualquer cirurgia para
recorréncia do tumor esta associada a menor eficacia
cirdrgica do que a cirurgia original e um risco
aumentado de complicac@es, incluindo mortalidade,
0 que leva cada vez mais a uma preferéncia pela
radioterapia de segundo estagio em vez de revisdo
cirdrgica (IWATANI; GUIMARAES; SILVA, 2020). Para os
tipos cisticos puros, uma abertura cistica no terceiro
ventriculo (as vezes com um reservatdrio subcutaneo)
seguida de uma estratégia de esperar para ver
também pode representar uma opg¢do segura
(SILVEIRA et al., 2020).

Diferentes modalidades de radioterapia tém sido
avaliadas em pacientes com craniofaringioma. Eles
incluem radioterapia externa convencional, terapia
com feixe de prétons, radioterapia estereotaxica e
radiocirurgia. Geralmente, essas modalidades sao
usadas em combinag¢do com cirurgia parcial, ou mais
raramente isoladamente (IWATANI; GUIMARAES;
SILVA, 2020). Quando combinado com cirurgia,
radiacao técnicas podem ser empregadas em dois
cenarios diferentes: imediatamente apds uma cirurgia
(cirurgia parcial decidida pelo cirurgiao), ou apds a

190

cirurgia, durante o acompanhamento de o paciente,
quando um novo remanescente tumoral aparece, ou
se um remanescente tumoral previamente conhecido
se torna progressiva (radioterapia como segundo
passo terapéutico) (HERNANDEZ, 2017).

A progressividade é importante, uma vez que a
radioterapia ndo tem efeito imediato sobre volume do
tumor, com uma diminui¢cdo no volume do tumor
geralmente comecando de 6 a 12 meses apds o
procedimento e continuando ao longo do tempo
(MARTINS, 2018). Historicamente, a modalidade mais
comum de radioterapia utilizada em pacientes com
esta patologia consistiu na administracao de uma
dose fracionada de fotons (isto é, radioterapia externa
convencional). Com esta abordagem, o controle de
volume de o residuo tumoral é alto, estimado em
cerca de 80-90% por alguns estudos (CAMPOS et al.,
2021). Outro tipo de a terapia conformacional pode
ser usada com prétons em vez de fotons (terapia de
prétons). Isto tem a vantagem tedrica de baixa
dispersdo de prétons nas estruturas circundantes,
reduzindo assim o risco de complica¢des. No entanto,
os dados de eficacia para esta abordagem
permanecem bastante limitado até o momento
(HERNANDEZ, 2017).

Técnicas de radioterapia usando uma armacdao
estereotaxica podem ser usadas com fracionamento
(radioterapia estereotdaxica) ou com a entrega de uma
Unica fracdo (também chamada radiocirurgia).
Curiosamente, sua precisdo é preciosa para poupar
estruturas adjacentes (IWATANI; GUIMARAES; SILVA,
2020). As modalidades de radiocirurgia incluem
Gamma Knife ou cyber-knife. Dados sobre tumores
hipofisarios sugerem uma melhor tolerancia, mas
uma menor eficacia dessas abordagens mais precisas
em comparag¢do a radioterapia convencionalmente
fracionada (SILVAetal., 2021).

Os cistos sdo frequentemente encontrados no caso
de ambos os tipos e podem, portanto, se desenvolver
nos espacgos anatdmicos préximos a sela hipofisaria.
Dentre eles, a formacdo de cistos ocorrendo em o
terceiroventriculo é um dos locais mais frequentes de
desenvolvimento cistico: pode levar a hidrocefalia
obstrutiva como ponto de partida no diagndstico
inicial e/ou em caso de reincidéncia (CAMPOS et al.,
2021).

Pode exigir o uso de um cateter intracistico para
permitir a evacuac¢do repetida do fluido cistico. Em
relacdo aos tratamentos intracisticos, os dados
disponiveis na literatura sao atualmente escassos.
Essa abordagem so se aplica a craniofaringiomas com



recorréncia exclusiva ou predominantemente cistica.
No entanto, uma discussao pode ser realizada em
uma consulta multidisciplinar para determinar uma
abordagemindividualizada (SILVEIRA et al., 2020).

Os efeitos colaterais consistem principalmente na
ocorréncia de novas deficiéncias hormonais, além de
aqueles ja presentes ao diagndstico, sendo este
ultimo predominantemente hipogonadismo central e
Deficiéncia de GH. Danos hipotalamicos também
podem levar a obesidade. Deficiéncias hormonais
justificar a terapia de reposi¢cao hormonal ao longo da
vida (deficiéncias hipofisarias, incluindo deficiéncia de
AVP)(SILVAetal.,2021).

A questdo da terapia de reposicao do horménio do
crescimento (GH) e a possivel risco de recorréncia
deve ser discutido caso a caso, como enfatizado por
estudos recentes recomendag¢fes sobre tumores
intracranianos. Embora os dados in vitro sugiram um
efeito proliferativo de GH em cultura de células, os
dados clinicos sao realmente muito tranquilizadores e
a substituicdo de GH parece ser benéfica para
pacientes com deficiéncia de GH (IWATANI;
GUIMARAES; SILVA, 2020).

O tratamento da obesidade hipotalamica é complexo
e, por muito tempo, baseou-se exclusivamente no
manejo dietético rigoroso. Os horménios do
crescimento também podem melhorar a composi¢do
corporal em esta configuracao (CAMPOS et al., 2021).
Os beneficios potenciais de medicamentos (analogos
de GLP-1, ocitocina) ou abordagens cirdrgicas (como a
cirurgia bariatrica) estdo sendo estudadas para avaliar
sua eficacia e seus possiveis efeitos colaterais
(HERNANDEZ, 2017).

A radioterapia, especialmente se realizada na faixa
etdria pediatrica, € um tratamento eficaz, mas pode
expor o paciente a riscos posteriores de tumores
induzidos pela radiagao, disturbios cognitivos
disturbios ou trombose vascular. Indicacao e
modalidade de radioterapia deve, portanto, ser
determinado por um conselho de tumor
multidisciplinar (HERNANDEZ, 2017). Mais
retrospectiva estudos avaliando os riscos da
radioterapia foram conduzidos usando modalidades
mais antigas em a fim de obter dados com um
seguimento suficientemente prolongado (CAMPOS et
al.,2021).

As modalidades mais modernas (radiocirurgia,
radioterapia estereotaxica e terapia com feixe de
protons) representam ferramentas que merecem ser
mais bem avaliadas no contexto especifico dos
craniofaringiomas (SILVA et al., 2021). O progresso na

entrega de terapia de prétons pode levar a uma
preferéncia por esta modalidade em o futuro porque
poderia potencialmente reduzir o risco de efeitos
colaterais; no entanto, iSso permanece a ser
demonstrado (SILVEIRA et al., 2020).

Os pacientes tém uma qualidade de vida alterada e
muitas vezes tém problemas cognitivos ou de atencao
problemas. No entanto, existem dados especificos na
literatura sobre a qualidade a longo prazo de vida de
pacientes com craniofaringiomas, comparados por
abordagem terapéutica quanto as diferentes
modalidades de radioterapia, ou a abordagem de
cirurgia repetida versus cirurgia combinada com
radioterapia (MARIANO etal., 2022).

Embora o tratamento primario dependa de cirurgia e
radioterapia, estudos recentes avancos em nosso
conhecimento dos mecanismos moleculares
envolvidos em sua iniciacdo e o crescimento
melhoram consideravelmente a perspectiva de
controle da doenca em pacientes (IWATANI;
GUIMARAES; SILVA, 2020).

Tratamentos cirdrgicos adaptados ao risco em
adultos tém sido propostos para adequar a melhor
estratégia cirurgica, poupando o hipotalamo e
protegendo o paciente de sequelas de longo prazo,
como obesidade e disturbios da temperatura ou
regulacdodasede (ALVES etal., 2021).

Assim, a resseccao total bruta do tumor permanece
recomendado quando ndo ha infiltracdo do
hipotalamo, enquanto se recomenda realizar uma
resseccdo subtotal do tumor seguida de adjuvante
radioterapia quando a infiltracdo hipotalamica é
confirmada (MARIANO et al., 2022). Radioterapia em
adultos resulta em uma excelente taxa de controle de
100% no acompanhamento de cinco anos e 94% no
seguimento de 10 anos Deteriora¢do visual e
deficiéncias enddcrinas apds a radioterapia pode
ocorrer em 10% a 20% dos pacientes (CAMPOS et al.,
2021).

CONCLUSAO

A gestdo deste quadro clinico continua a ser um
desafio. Apesar de sua natureza ndo maligna, eles
apresentam um risco muito alto de recorréncia,
exigindo atualmente uma abordagem multimodal
para evitar complica¢fes locais a custa de
morbidades graves induzidas pelo tratamento. A
abordagem classica combinando cirurgia e
radioterapia, possivelmente repetida, é a primeira
linha tratamento para craniofaringioma.

No entanto, deve ser feita uma distin¢do entre uma
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situacao de emergéncia, em que um rapido aumento
de volume requer cirurgia sistematica e uma situacao
de monitoramento, em que a imagem destaca a lenta
evolugdo de um tumor remanescente, e para o qual
um a modalidade de radioterapia, com a menor
toxicidade possivel, poderia ser a opgdo preferida. A
diferenca entre cirurgia radical ou seletiva em
primeira linha deve ser objeto de discussdo estudos
multicéntricos de larga escala, levando em
consideracdo o risco de recorréncia em comparacao
com o resultado do paciente em termos de sequelas
hipotalamo-hipofisarias e qualidade devida.
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