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A ignorancia gera mais frequentemente
confianga do que o conhecimento: sdo os que sabem
pouco, e nao aqueles que sabem muito, que afirmam
de uma forma tdo categdlrica que este ou aquele
problema nunca sera resolvido pela ciéncia.

Charles Darwin
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RESUMO

ALVARES, Ana Beatriz da Silva. Tratamento da hidrocefalia por
terceiroventriculostomia endoscopicaem gliomas intrinsecos difusos do tronco
cerebral: uma serie de casos. Trabalho de Conclusdo de Curso (Fellow em
neurocirurgia oncoldgica) — Instituto Nacional de Cancer (INCA), Rio de Janeiro,
2025.

Na neurocirurgia a abordagem cirdrgica para a ressecc¢ao total, parcial ou mesmo
bidpsia de neoplasias do tronco cerebral requer avaliacdo criteriosa. Os gliomas
pontinos intrinsecos difusos (DIPG) apresentam sobrevida média de menos que 12
meses, sendo que apenas 10% sobrevive até 24 meses do diagndstico.
Representam a principal causa de morte relacionada a tumores cerebrais em
pacientes pediatricos. Pacientes com DIPG podem apresentar multiplos sintomas que
incluem distarbios de nervos cranianos, ataxia cerebelar, sinais do trato longo e
eventualmente sinais de hipertensdo intracraniana decorrente da evolucdo para
hidrocefalia. O tratamento das lesdes difusas do tronco cerebral no momento visa o
manejo dos sintomas e tentativa de melhora da sobrevida global, com manutencéo da
performance status por maior tempo. A hidrocefalia como sintoma da progressao da
doenca deve ser discutida e tratada de forma a melhorar a qualidade de vida e se
enquadra na abordagem paliativa da doenca. Este trabalho visa analisar a escolha
terapéutica para o tratamento da hidrocefalia nos pacientes de um servico de
oncologia com tumor difuso do tronco. E um estudo observacional, transversal e
retrospectivo, em uma série de casos de todos 0s pacientes internados em um servico
de oncologia, com diagnéstico de gliomas intrinsecos de tronco cerebral que
desenvolveram hidrocefalia no ano de 2020. Foram analisados quatro casos,
exclusivos na faixa etaria pediatrica, com boa resposta a terceiroventriculostomia
endoscopica. O crescimento tumoral tem como possivel evolucéo a obstrucdo do fluxo
liquérico incorrendo na hidrocefalia, que € uma urgéncia e uma das complicacdes mais
temidas. A avaliagdo quanto ao manejo e determinacdo sobre a melhor escolha
terapéutica para a resolucdo da hidrocefalia sintomatica e na progressao da doenca
pode representar uma melhora da qualidade de vida, sendo a terceiroventriculostomia
endoscépica uma escolha terapéutica que deve ser sempre aventada.

Palavras-chave: gliomas difusos de tronco, terceiroventriculostomia endoscopica,

hidrocefalia.



ABSTRACT

ALVARES, Ana Beatriz da Silva. Treatment of hydrocephaly by endoscopic
third ventriculostomy in diffuse intrinsic gliomas of the brainstem: case series.
Final paper (Fellowship in oncological neurosurgery) — Brazilian National Cancer
Institute (INCA), Rio de Janeiro, 2025.

In neurosurgery, the surgical approach for total or partial resection or even biopsy
of brainstem neoplasms requires careful evaluation. Diffuse intrinsic pontine
gliomas (DIPG) have a mean survival of less than 12 months, with only 10%
surviving up to 24 months from diagnosis. They represent the leading cause of death
related to brain tumors in pediatric patients. Patients with DIPG may present with
multiple symptoms that include cranial nerve disorders, cerebellar ataxia, long tract
signs and eventually signs of intracranial hypertension resulting from progression to
hydrocephalus. Treatment of diffuse brainstem lesions currently aims to manage
symptoms and attempt to improve overall survival, maintaining performance status
for a longer period. Hydrocephalus as a symptom of disease progression should be
discussed and treated in order to improve quality of life and is part of the palliative
approach to the disease. This study aims to analyze the therapeutic choice for the
treatment of hydrocephalus in patients with diffuse brainstem tumors in an oncology
service. It is an observational, cross-sectional, and retrospective study of a series
of cases of all patients admitted to an oncology service, diagnosed with intrinsic
brainstem gliomas who developed hydrocephalus in 2020. Four cases were
analyzed, exclusively in the pediatric age group, with a good response to
endoscopic third ventriculostomy. Tumor growth can lead to obstruction of the
cerebrospinal fluid flow, resulting in hydrocephalus, which is an emergency and one
of the most feared complications. The assessment of management and
determination of the best therapeutic choice for the resolution of symptomatic
hydrocephalus and disease progression can represent an improvement in quality of
life, with endoscopic third ventriculostomy being a therapeutic choice that should
always be considered.

Keywords: diffuse brainstem gliomas, endoscopic third ventriculostomy,
hydrocephalus.
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1 INTRODUCAO

O tronco cerebral por suas funcbes complexas, anatomia e localizacédo, ao
longo dos anos tem sido objeto de estudos em neurociéncias. Na neurocirurgia a
abordagem cirlrgica para a ressecc¢dao total, parcial ou mesmo biépsia de neoplasias
do tronco cerebral requer avaliacdo criteriosa (HU et al., 2016; Cucu et al., 2021; Xiao
et al., 2024). A radioterapia no momento € a base do tratamento, ainda que apresente
beneficios limitados na sobrevida global dos pacientes (Hu et al., 2016; Park et al.,
2020; Cucu et al., 2021).

Os gliomas de tronco sdo uma entidade heterogénea e estdo altamente
associados as histonas H3K27M e as mutacdes do receptor de ativina ACRV1 (Morais
et al., 2019) , tendo inlUmeras classificacbes em relacdo a histologia, localizagéo,
infiltracdo, padréo radiologico e progressao. Os tipos mais frequentes sdo: glioma
difuso, exofitico dorsal, focal tectal e o de juncdo cervicomedular (Scrign et al., 2021).

Dados epidemioldgicos demonstram que os tumores de tronco cerebral sdo em
torno de 10 a 20% de todos os tumores do SNC (Morais et al., 2019) , em relacdo a
incidéncia em criancas na faixa etaria até 10 anos, estes sao em torno de 5 a 18%,
destes o glioma difuso de ponte € o mais comum (Park, et al., 2020).

Os gliomas pontinos intrinsecos difusos (DIPG) foram recentemente
renomeados de acordo com a nomenclatura CNS5 da OMS como “glioma difuso da
linha média” (DMG) (Llordes et al., 2023), porém devido a prevaléncia nosso estudo
mantera a nomenclatura tradicional. Os DIPGs apresentam sobrevida média de
menos que 12 meses, sendo que apenas 10% sobrevive até 24 meses do diagnostico.
Representam a principal causa de morte relacionada a tumores cerebrais em
pacientes pediatricos (Fonseca et al., 2021; Baquero-Herrera et al., 2022). Pacientes
com DIPG podem apresentar multiplos sintomas que incluem distarbios de nervos
cranianos, ataxia cerebelar, sinais do trato longo e eventualmente sinais de
hipertensao intracraniana decorrente da evolugéo para hidrocefalia (Park et al., 2020;
Baquero-Herrera et al., 2022).

Em 55% dos casos nos pacientes com DIPG é identificado o aumento do
sistema ventricular, sendo que a hidrocefalia esta presente apenas em
aproximadamente 35% dos casos de DIPG e é diagnosticada em média apds 5 meses
do inicio do seguimento (Fonseca et al., 2021; Pan et al., 2022). Assim sendo, nem

todo aumento ventricular requer tratamento cirdrgico (Fonseca et al., 2021; Pan et al.,


https://paperpile.com/c/qa6JRo/3fFj%2Bf6Rw
https://paperpile.com/c/qa6JRo/3fFj%2Bf6Rw
https://paperpile.com/c/qa6JRo/3fFj%2Bf6Rw
https://paperpile.com/c/qa6JRo/3fFj%2Bf6Rw
https://paperpile.com/c/qa6JRo/3fFj%2Bf6Rw
https://paperpile.com/c/qa6JRo/3fFj%2Bf6Rw
https://paperpile.com/c/qa6JRo/3fFj%2Bf6Rw
https://paperpile.com/c/qa6JRo/3fFj%2Bf6Rw
https://paperpile.com/c/qa6JRo/3fFj%2Bf6Rw
https://paperpile.com/c/qa6JRo/3fFj%2Bf6Rw
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ZV1c
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ZV1c
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ZV1c
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ZV1c
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ZV1c
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ZV1c
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ZV1c
https://paperpile.com/c/qa6JRo/BCIn
https://paperpile.com/c/qa6JRo/BCIn
https://paperpile.com/c/qa6JRo/BCIn
https://paperpile.com/c/qa6JRo/BCIn
https://paperpile.com/c/qa6JRo/BCIn
https://paperpile.com/c/qa6JRo/BCIn
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ZV1c
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ZV1c
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ZV1c
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ZV1c
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ujO4
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ujO4
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ujO4
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ujO4
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ujO4
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ujO4
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ujO4
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ujO4
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ujO4
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ujO4
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ujO4
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ujO4
https://paperpile.com/c/qa6JRo/ujO4
https://paperpile.com/c/qa6JRo/85oW%2BKSkO
https://paperpile.com/c/qa6JRo/85oW%2BKSkO
https://paperpile.com/c/qa6JRo/85oW%2BKSkO
https://paperpile.com/c/qa6JRo/85oW%2BKSkO
https://paperpile.com/c/qa6JRo/85oW%2BKSkO
https://paperpile.com/c/qa6JRo/85oW%2BKSkO
https://paperpile.com/c/qa6JRo/85oW%2BKSkO
https://paperpile.com/c/qa6JRo/85oW%2BKSkO
https://paperpile.com/c/qa6JRo/85oW%2BKSkO
https://paperpile.com/c/qa6JRo/85oW%2BKSkO
https://paperpile.com/c/qa6JRo/85oW%2BKSkO

2022). A etiologia da hidrocefalia pode ser associada a obstrucéo pelo crescimento
tumoral, havendo também possivel associacdo de disseminacdo tumoral do liquido
cefalorraquidiano (LCR) levando a hidrocefalia (Pan et al., 2022).

Uma definicdo de hidrocefalia bastante aceita € baseada em sinais clinicos
radioldégicos como aumento dos cornos temporais, arqueamento do terceiro ventriculo,
agrupamento de sulcos cerebrais, aumento do volume ventricular, presenca de edema
transependimario e agravamento do quadro clinico (Giussani et al., 2020).
Comparativamente, nosso estudo optou pelo método em que a definicdo de
ventriculomegalia e hidrocefalia € mensurada pela razéo corno frontal/occipital (FOR),
gue é mais facilmente mensuravel, associada a sinais clinicos de hidrocefalia (por
O’Hayon et al., 1998; Kulkarni et al., 1999.; Fonseca et al., 2021).

O tratamento atual das lesdes difusas do tronco cerebral visa o0 manejo dos
sintomas e tentativa de melhora da sobrevida global, com manutencdo da
performance status por maior tempo. A hidrocefalia como sintoma da progressao da
doenca deve ser discutida e tratada de forma a melhorar a qualidade de vida e se
enquadra na abordagem paliativa da doenca. Dentre o arsenal terapéutico para o
tratamento da hidrocefalia encontram-se os shunts de derivacao ventricular (externo
e interno) e a TVE (Ahmed et al., 2024). Ambos os modelos de tratamento contam
com riscos. Os shunts apresentam como principais complicacfes a falha mecénica,
drenagem excessiva de LCR e infec¢do. (Paudel et al., 2020; Rennert et al., 2021).

A TVE, envolve a fenestracdo do assoalho do terceiro ventriculo para criar uma
via de saida de circulacdo liquérica, de forma mais fisiol6gica. Classicamente,
considerado um tratamento da hidrocefalia ndo comunicante em DIPG, a TVE pode
ser combinada com a cauterizacdo do plexo cordide, visando a reducéo na producéo
de liquor, e com a biopsia endoscopica, para diagnostico e analise molecular tumoral.
Comparativamente, a TVE se mostrou mais segura com relagéo as infec¢des, porém
as taxas de resolucéo da hidrocefalia ainda dependem de fatores bem definidos da
escolha do paciente (Rennert et al., 2021).

O objetivo deste estudo foi descrever uma série de casos consecutivos em que
a TVE foi utilizada no manejo da hidrocefalia em pacientes diagnosticados com
tumores pontinos difusos em nossa instituicdo, bem como determinar o impacto da
terceiroventriculostomia na sobrevida, caracterizar o perfil epidemiolégico dos
pacientes com tumores difusos do tronco e determinar o tempo entre o inicio dos

sintomas e a progresséo da doenga com evolugao para hidrocefalia.
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2 METODOLOGIA

O estudo é um estudo observacional, transversal e retrospectivo, de quatro
pacientes internados no Hospital do Cancer I do Instituto Nacional de Cancer (INCA),
com diagnéstico clinico e radiolégico (ressonancia magnética) de glioma intrinseco
difuso do tronco cerebral. Os pacientes foram identificados por meio dos bancos de
dados da Divisdo de Neurocirurgia e do Banco de Tumores Cerebrais do INCA no
periodo de 2019 a 2021.

Os prontuarios clinicos e radioldégicos foram revisados para encontrar
caracteristicas demograficas, patologicas e radiologicas destes quatro pacientes que
foram submetidos a terceiro ventriculostomia endoscoépica (TVE).

Para medidas ventriculares foram avaliadas as imagens axiais de RM e/ou TC
obtidas no momento do diagnéstico e na progressao da doenca. O método da razéo
corno frontal/occipital (FOR), que foi utilizado para determinar a presenca ou auséncia
de ventriculomegalia consite no célculo das maiores distancias através dos cornos
frontais e dos cornos occipitais dos ventriculos laterais. A média dessas medidas é
entdo dividida pelo maior didmetro biparietal.

Para este estudo, utilizamos a classificacdo de Kulkarni, assim qualquer
paciente com FOR 2 0,36 sera diagnosticado como tendo ventriculomegalia. Variantes
de ventriculomegalia foram entdo categorizadas da seguinte forma: leve, FOR de
0,36-0,41; moderada, 0,42—-0,54; e grave, = 0,55. Para facilitar a avaliacdo da tomada
de decisao terapéutica.



3 RESULTADOS E DISCUSSAO

A seguir serdo apresentados e discutidos os resultados encontrados nesta

serie de casos.

3.1 ANALISE EPIDEMIOLOGICA

Nossa série de casos é composta por quatro pacientes, todos com diagndstico
radiolégico e clinico de DIPG e nenhum foi submetido a biépsia tumoral.
Classicamente o diagndstico é realizado pela analise radiologica da lesdo, em que na
RM de cranio encontram-se hipointensidade ou isointensidade em T1 e
hiperintensidade em T2, assim como a leséo ocupando mais de dois ter¢os do volume
total da ponte (Llordes et al., 2023). Nos ultimos anos, porém, a necessidade de
amostras de materiais se tornou cada vez mais importante para insumo em novos
estudos moleculares que sédo o norte dos mais recentes tratamentos direcionados.

E importante ressaltar que apesar dos riscos da biépsia o uso das novas
técnicas cirargicas tende a garantir que o procedimento possa ser realizado com
menor possibilidade de complicacfes, recentemente uma metandlise publicada
identificou que esse risco € menor do que 2% (Sheikh et al., 2024), sendo entéo
indicada sempre que possivel (Muller et al., 2019). Um estudo publicado pelo Journal
of Neuro-Oncology de 2019 em que foi realizado um questionario online multicéntrico
com diversos profissionais que tratavam DIPG demonstrou que apenas 13,5% deles
realizavam biépsias em todos os pacientes, ainda sendo uma minoria dos
profissionais, ha ainda os profissionais com dificuldade de acesso aos testes
moleculares necessarios para analise tumoral (EI-Khouly et al.,2019). Em nosso
servico a realizacao de testes moleculares em 2019 também sofria intensa limitacao,
sendo um dos motivos da néo realizacdo de biopsia diagnéstica.

Epidemiologicamente em nosso estudo encontramos trés pacientes do sexo
feminino e um do sexo masculino, mostrando uma discreta predominancia feminina,
75% dos casos, essa predominancia ndo pode ser considerada relevante visto o
pequeno numero de pacientes estudados. Grande parte dos estudos nédo identifica
uma predominancia entre 0Ss Ssexos, como 0 encontrado no estudo
multicéntricocanadense publicado no Journal of Neuro-Oncology, em que dos 163

pacientes analisados 71 eram homens e 72 mulheres (Fonseca et al., 2020).



Sobre a idade do inicio dos sintomas, identificamos uma variacao de 30 meses
a 122 meses de idade, com uma mediana de 38,5 meses. Estatisticamente os gliomas
difusos da ponte cursam com um comportamento bimodal e pico de incidéncia de 4 a
13 anos em criangas e quarta década em adultos, sendo especialmente raros na faixa
etaria adulta, menos de 2 % dos tumores cerebrais (Kandregula et al., 2022).

E conhecido que na faixa etaria pediatrica essas lesdes apresentam um
comportamento mais agressivo se comparado com os adultos (Theeler et al,.2015).
Nesse sentido, em nosso estudo identificamos que 50% dos pacientes estavam
abaixo do primeiro pico de incidéncia, ndo sendo este fato estaticamente relevante
pelo pequeno volume de casos estudados, ndo pudemos também analisar uma
diferenca entre o tempo para o 6bito se comparado a idade do inicio dos sintomas,
fato esse encontrado em outros estudos retrospectivos (Erker et al., 2022).

3.2 ANALISE CLINICA

O guadro clinico de inicio dos sintomas nos quatro pacientes foram inicialmente
a alteracdo de marcha. Trés dos quatro pacientes apresentaram hemiparesia e um
ataxia de marcha. Um paciente apresentou cefaleia, émeses, estrabismo convergente,
disfonia e solucos. Um deles cursou com alteracdo ventilatoria e necessidade de
intubacao orotraqueal precoce. Trés dos quatro pacientes apresentaram um intervalo
de 4 semanas entre o inicio dos sintomas e o diagndstico; apenas 1 paciente cursou
com inicio em 2 semanas, mostrando um diagndstico mais proximo aos sintomas.

Em paralelo encontra-se que a grande parte dos pacientes apresenta do inicio
dos sintomas ao diagndstico um intervalo menor que 6 semanas (Fonseca et al., 2020;
Fonseca et al.,.2021). Caracteristicamente os DIPG se manifestam como sindromes
do tronco, sendo a alteragdo de marcha a clinica mais comum, mas ainda pode ser
encontrada sindrome do trato longo e alteracao dos pares cranianos (Park et al., 2020;

Baquero-Herrera et al., 2022) (tabela 1).
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Tabela 1 — Quadro clinico discriminado

Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3 Paciente 4
Idade a0 2 anos e 6 10 anos e 2 2 anos e 6 3 anos
diagndstico meses meses meses e 11 meses
Tempo do inicio
dos sintomas ao 1 més 14 dias 1 més 1 més
diagndstico
Cefaleia e émeses
Hemiparesia
i i Alteracéo de
ll_:lesr:fli?:?érﬁsilg Cefaleia e Ataxia de
Sintomas eIt marcha : :
respiratoria ] hemiparesia marcha
aguda Estrabismo
Disfonia
Solucos

Fonte: A autora

3.3 ANALISE E DEFINICAO DA HIDROCEFALIA

Do inicio dos sintomas ao diagnostico de hidrocefalia dois pacientes
apresentaram apenas um més de evolucédo e outros dois pacientes apresentaram um
intervalo de 13 e 14 meses do inicio dos sintomas a confirmacédo tomografica e clinica
de hidrocefalia. Realisticamente a hidrocefalia ndo é um sintoma caracteristico dos
DIPGs , mas o crescimento tumoral e a possibilidade de alteracdo do fluxo liquérico
com hidrocefalia e aumento triventricular tem uma prevaléncia importante sendo
diagnosticada em média apds 5 meses do inicio do seguimento (Fonseca et al., 2021;
Pan et al., 2022). Em nossa pesquisa notou-se 2 picos de incidéncias do inicio da
hidrocefalia. Apenas o paciente 4 apresentava ventriculomegalia assintoméatica ao
diagnostico, 0s outros trés pacientes apresentaram alteracdo ao longo do
desenvolvimento da doenga.

Para confirmacdo da hidrocefalia foram utilizados os critérios radiologicos e a

classificagao de Kulkarni, assim como a sintomatologia dos pacientes. Realizamos a
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medicdo do FOR (FIG. 1) em quatro momentos: ao diagndstico do tumor, antes da

cirurgia (TVE), ap0s o procedimento e o ultimo exame antes do 6bito. Os resultados

encontrados foram discriminados na tabela 2.

Figura 1 — Modelo de medicdo Razao Corno Frontal/ Occipital (FOR)

31,34 +
54,34/ 2
=42,84 |
123,3 =
0,34
Avaliagdo do FOR
Fonte: Alvares, 2025.
Tabela 2 — Tamanho ventricular (FOR)
Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3 Paciente 4
Primeiro exame
- 0,34 (29/09/20) 0,33 (17/07/19) 0,30 (24/09/19) 0,40 (22/07/20)
Interno
Pré-TVE 0,46 (26/10/20) 0,50 (28/09/20) 0,46 (09/07/20) 0,55 (01/09/20)
P6s-TVE 0,41 (29/10/20) 0,45 (30/09/20) 0,32 (20/08/20) 0,50 (17/09/20)
Ultimo exame 0,34 (09/02/21) 0,44 (16/10/20) 0,35 (12/09/20) 0,50 (14/12/20)

Fonte: A autora



3.4 TRATAMENTO DA HIDROCEFALIA

Ao diagnostico de hidrocefalia foi optado como tratamento inicial a derivacao
ventriculoperitoneal em dois dos quatro pacientes, sendo que em ambos 0S casos
foram necessarias mdultiplas reabordagens devido a disfuncdo e/ ou infec¢do do
sistema. Uma das criancas de 2 anos e 4 meses foi submetida a DVP inicialmente em
09/07/2020 com necessidade de retirada do primeiro circuito em 29/07/2020, mantida
com DVE durante o tratamento da meningite com nova DVP em 10/08/2020,
apresentou recaida infecciosa em 18/08/2020 quando foi realizada a retirada da DVP
e optado pela realizacdo da TVE. A segunda crianca foi submetida a 3 cirurgias para
colocacao de DVP em um intervalo de 6 meses, sendo realizado apenas apés as 3
abordagens a terceiroventriculostomia.

Nas outras duas criangas a TVE foi a escolha inicial para o tratamento da
hidrocefalia. Sendo que em apenas uma delas (paciente 1) foi necessario a realizacao
de derivacao ventriculoperitoneal de resgate com intervalo de um més entre a TVE e
a DVP devido ao quadro de disseminacdo leptomeningea. A falha de tratamento foi
identificada pela presenca de sintomas de hipertensédo intracraniana e pela
classificacdo de tamanho ventricular evidenciando um FOR de 0,61 que configura uma
ventriculomegalia grave. Notamos assim, que o procedimento de TVE se mostrou
seguro e uma boa solucéo para casos de dificil manejo.

A descrigdo técnica da TVE envolve a fenestracdo do assoalho do terceiro
ventriculo para criar uma via de saida de circulacao liquérica. A anatomia em situacdes
em que existe uma lesdo volumosa em ponte pode estar modificada. Pudemos
identificar alteracbes anatbmicas semelhantes nos 4 pacientes, tais como:
verticalizagdo do assoalho do quarto ventriculo, deslocamento anterior da artéria
basilar, afilamento do assoalho e reducdo do espaco para ostomia. Essas alteracdes
nao foram descritas em nenhum outro estudo sobre TVE em casos de DIPG’s e
merece um destaque em pesquisas subsequentes. Ainda sobre a técnica empregada,
em todos 0s casos em que os pacientes foram submetidos a TVE , foi realizada a
ampla abertura da membrana de liliequist, com bom fluxo liquérico, e foi mantida como
seguranca uma derivacéo ventricular externa. O intervalo de manutencao da DVE
variou entre os pacientes, sendo mantida por 01 dia em duas criangas, 02 dias e 6
dias nas outras duas. A DVE foi retirada ap0s estabilizacao clinica e auséncia de sinais

clinicos de hidrocefalia.



3.5 TRATAMENTO E SOBREVIDA GLOBAL

Todos os pacientes receberam o tratamento padrdo e foram introduzidos no
protocolo de radioterapia, sendo programado a realizagdo de 54Gy em 30 fracdes,
apenas o paciente 4 ndo completou o esquema proposto, devido m& adesdo
terapéutica e vulnerabilidade familiar. Ndo ha dados o suficiente para poder
correlacionar o tratamento incompleto e a velocidade para o Obito. A radioterapia €
conhecidamente paliativa, no entanto, é a base do tratamento atual, associado a
corticoterapia e € Unica terapia que se sabe prolongar a sobrevivéncia destes
pacientes em aproximadamente 3 meses (Lauren et al., 2024).

Apesar de focarmos no manejo dos sintomas e na tentativa de melhora da
sobrevida global, notamos que o0s pacientes apresentaram alteracbes clinicas
decorrentes do tratamento com importante impacto na qualidade da vida. Vide o
exemplo do paciente que apresentou insuficiéncia respiratoria ao diagnostico e é o
anico paciente que nao recebeu alta durante todo o tratamento, mantendo-se
internado por 5 meses em uso de ventilagdo mecanica em pressao de suporte. Os
demais pacientes apresentaram internacbes intermitentes, com algumas
intercorréncias um cursou com necrolise epidérmica toxica secundaria a reacado a
fenitoina e ao fenobarbital; um necessitou de troca da traqueostomia por perda do
pertuito. O uso do corticoide se fez necessério e foi utilizado em todos os pacientes.

Do intervalo do inicio dos sintomas ao 0bito nossos pacientes apresentaram
uma media de 12,75 meses de sobrevida, compativel com o encontrado na literatura.
Destacando a grande morbimortalidade desta lesdo, que até o0 momento desafia os
tratamentos disponiveis (tabela 3).

De forma geral os DIPGs surgem da transformacdo anormal de células
precursoras oligodendrogliais e sdo uma entidade dos gliomas de linha media. E
considerado um cancer epigenético, caracterizado pela perda global da trimetilacao
da histona H3, no aminoacido 27 (H3K27M), presente em até 80% dos casos, assim
como em menor frequéncia nos genes que codificam a histona H3.1 (HIST3H1B/C)
ou H3.3 (H3F3A). Existe ainda a superexpressdo do intensificador do EZHIP e
multiplas outras mutacdes heterogéneas. (Lauren et al., 2024). Hoje essas mutacgdes
representam uma base de pesquisa para o tratamento destas lesfes, assim como as
pesquisas que visam aumentar a penetracdo dos farmacos na barreira hemato-

encefalica (Lauren et al., 2024).
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Tabela 3 — Tempo até progressao para o 0bito

10

Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3 Paciente 4
Do inicio dos
sintomas 6 meses 15 meses 18 meses 12 meses
Do diagnéstico
da hidrocefalia 5 meses 13 meses 6 meses 11 meses
Darealizagdo da
5 meses 13 meses 5 meses 4 meses

TVE

Fonte: A autora
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4 CONSIDERACOES FINAIS

Historicamente os gliomas difusos de tronco apresentam importante
morbimortalidade com comprometimento sustentado e progressivo da qualidade de
vida e com rapida evolucao para o 6bito (Scrign et al., 2021).

As possibilidades de intervencdes cirurgicas séo limitrofes geralmente limitadas
a bidpsias, utilizadas atualmente como substrato para pesquisas de biomarcadores e
mutacfes especificas que sdo a esperanca para um tratamento mais efetivo desta
leséo.

A evolucao natural da doenca, a despeito dos tratamentos paliativos atuais,
conta com crescimento tumoral, evolugdo com obstrucéo do fluxo liquérico e posterior
hidrocefalia, que é considerada urgéncia e uma das complicacdes mais temidas
(Roujeau et al., 2011). A avaliacdo quanto ao manejo e determinacdo da melhor
escolha terapéutica para a resolucdo da hidrocefalia sintomatica pode representar
uma melhora efetiva da qualidade de vida destes pacientes. Assim sendo a
necessidade de seguimento clinico regular e exames de imagem comparativos
auxiliam na escolha terapéutica ideal para estes pacientes.

Especificamente quando analisamos a terceiroventriculostomia endoscopica
(TVE) como tratamento da hidrocefalia, sabe-se que é um procedimento mais
anatdmico para redirecionamento liquérico. A terceiroventriculostomia apresenta
menores incidéncias de infeccdo se comparada a DVP o que foi encontrado no nosso
estudo, assim como a necessidade de menos procedimentos subsequentes.

A TVE mostrou-se um procedimento seguro, com apenas um paciente
necessitando de DVP devido disseminacéo liquérica da doenca cursando com baixo
clearance liquérico. Em 2 pacientes, nos quais a DVP apresentou complicacdes e
disfuncdes, a TVE garantiu 4,5 meses de vida livre de shunt e sem evidéncias de
hidrocefalia.

Resta concluir que embora a TVE, como medida paliativa, ndo interfira na
sobrevida global dos pacientes com DIPG, ela pode ser preconizada como uma
alternativa viavel de intervencdo pontual, com objetivo de melhora da qualidade de
vida. Em nossa serie de casos representou efetivamente um menor namero de
abordagens cirdrgicas, menor incidéncia de infeccdo e por consequente um menor

namero de complicacBes pds-operatorias e assim, um menor tempo de hospitalizagéo
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configurando uma boa escolha terapéutica para pacientes com hidrocefalia em casos
de DIPG. Este trabalho reforca, porém a necessidade de estudos mais amplos sobre

este tema complexo e desafiador.
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