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RESUMO

Introdugao: As neoplasias de sistema nervoso central representam 21% do cincer infantojuvenil, sendo a principal causa de morte
nessa populagio em paises desenvolvidos. Avangos na neuroimagem tém melhorado seu diagndstico, e a combinacio de terapias tem
permitido a cura, com maior preservacio neuroldgica. A cirurgia é o principal tratamento, frequentemente combinada com radioterapia e
quimioterapia. Objetivo: Descrever achados socioecon6micos, sinais e sintomas, e aspectos histolégicos dos tumores cerebrais pedidtricos,
tratados com radioterapia. Método: Estudo transversal e descritivo, utilizando prontudrios de 257 criangas e adolescentes portadores de
neoplasias de sistema nervoso central, tratados com radioterapia no Instituto Nacional de Cincer, no Rio de Janeiro, de 2012 a 2020.
As varidveis foram divididas em sociodemograficas, clinicas e patoldgicas. Resultados: Criangas brancas do sexo masculino foram as
mais prevalentes, com mediana de idade de 7,5 anos no diagnéstico e de 8,0 anos na radioterapia. A maioria possuia casa prépria com
infraestrutura bdsica e renda familiar de até um saldrio-minimo. Os sintomas mais comuns foram cefaleia, vomitos e alteracoes na marcha,
variando de acordo com a localizagio do tumor e a idade da crianca. A radioterapia foi utilizada em 64% dos pacientes, principalmente
para meduloblastoma, tumores de tronco cerebral e ependimoma anaplisico. Conclusao: Estudos especificos sobre criangas e adolescentes
com neoplasias cerebrais tratados com radioterapia sio raros na literatura. Quando comparados com a populagio em geral, apresentam

perfis sociodemogrficos e clinicos semelhantes, com diferencas notdveis apenas na frequéncia dos tipos tumorais.
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ABSTRACT

Introduction: Central nervous system neoplasms account for 21% of
pediatric cancer cases and are the leading cause of death in this population
in developed countries. Advances in neuroimaging have improved diagnosis,
and combination therapies have ensured the cure with greater neurological
preservation. Surgery is the primary treatment, often combined with
radiation therapy and chemotherapy. Objective: To describe socioeconomic
findings, signs and symptoms, and histological aspects of pediatric brain
tumors treated with radiation therapy. Method: A cross-sectional and
descriptive study was conducted with 257 children and adolescents
utilizing medical records with central nervous system neoplasms treated
with radiotherapy at the National Cancer Institute, Rio de Janeiro, from
2012 to 2020. The variables were divided into sociodemographic, clinical,
and pathological categories. Results: White male children were the most
prevalent, with a median age at diagnosis of 7.5 years and at radiotherapy,
of 8.0 years. The majority had their own home with basic infrastructure
and family income of up to one minimum wage. The most common
symptoms were headache, vomiting, and gait disorders, varying according
to tumor location and child’s age. Radiation therapy was used in 64% of
patients, mainly for medulloblastoma, brainstem tumors, and anaplastic
ependymoma. Conclusion: Specific studies on children and adolescents
with brain neoplasms treated with radiotherapy are rare in the literature.
When compared with the general population, they present similar
sociodemographic and clinical profiles, with remarkable differences only
in the frequency of tumor types.
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RESUMEN

Introduccién: Las neoplasias del sistema nervioso central representan el
21% del cdncer infantil y juvenil, siendo la principal causa de muerte en
esta poblacion en paises desarrollados. Los avances en neuroimagen han
mejorado su diagnéstico y la combinacién de terapias viene permitiendo la
cura, con una mayor preservacion neuroldgica. La cirugfa es el tratamiento
principal, a menudo combinada con radioterapia y quimioterapia. Objetivo:
Describir los hallazgos socioeconémicos, los signos y sintomas, y los aspectos
histolégicos de los tumores cerebrales pedidtricos tratados con radioterapia.
Meétodo: Estudio transversal y descriptivo utilizando las historias clinicas de
257 nifos y adolescentes con neoplasias del sistema nervioso central, que
fueron tratados con radioterapia en el Instituto Nacional del Céncer en Rio de
Janeiro entre 2012y 2020. Las variables se dividieron en sociodemogréficas,
clinicas y patolégicas. Resultado: Los nifios blancos y de sexo masculino
fueron los mds prevalentes, con una mediana de edad de 7,5 afios en el
momento del diagnéstico y de 8,0 afios en el momento de la radioterapia. La
mayorfa posefa una vivienda propia con infraestructura bdsica y un ingreso
familiar de hasta un salario minimo. Los sintomas mds comunes fueron
dolor de cabeza, vémitos y alteraciones en la marcha, que variaban segtin la
ubicacién del tumor y la edad del nifo. Se utilizé radioterapia en el 64%
de los pacientes, principalmente para meduloblastoma, tumores del tronco
cerebral y ependimoma anaplésico. Conclusién: Los estudios especificos
sobre nifios y adolescentes con neoplasias cerebrales tratados con radioterapia
son raros en la literatura. Cuando se comparan con la poblacién en general,
presentan perfiles sociodemogrificos y clinicos similares, con diferencias
notables solo en la frecuencia de los tipos tumorales.

Palabras clave: neoplasias; nifio; cerebro; radioterapia.
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INTRODUCAO

As neoplasias de sistema nervoso central (SNC) sio
os tumores s6lidos mais comuns na infincia e a principal
causa de morte atribuida ao cAncer nessa faixa etdria.
Sua incidéncia ¢ de aproximadamente 5,65 por 100
mil criancas entre 0 ¢ 14 anos e 6,19 por 100 mil em
adolescentes de 15 a 19 anos'. Estimam-se 5.260 novos
casos de tumores cerebrais malignos e nio malignos em
criangas e adolescentes em idade entre 0-19 anos nos
Estados Unidos em 20232. No Brasil, de acordo com as
estimativas do Instituto Nacional de Cancer (INCA),
sdo esperados 7.930 casos novos de cAncer infantojuvenil
para cada ano do triénio 2023-2025, sendo 4.230 casos
no sexo masculino e de 3.700 no sexo feminino, e a
incidéncia varia de acordo com a Regido do pais, sendo
mais comuns nas Regi6es Sul e Sudeste. As neoplasias do
SNC contribuem com cerca de 19% a 27% das neoplasias
nos paises mais desenvolvidos®.

Embora os avangos na neuroimagem, na biologia
molecular e na genética tenham permitido um diagndstico
mais precoce e tratamento mais direcionado?, as neoplasias
do SNC ainda sio uma das principais causas de morte
infantil em pafses desenvolvidos®. A etiologia desses
tumores ¢ pouco compreendida e, ao contrdrio dos
adultos, fatores ambientais ¢ comportamentais nio tém
tanta relevincia quanto os fatores genéticos. Diversas
sindromes tém sido associadas, tais como Li-Fraumeni,
neurofibromatose tipos 1 e 2, esclerose tuberosa e Von-
-Hippel Lindau’®.

Identificar fatores de risco pode ser dificil, e os
mais estabelecidos permanecem limitados & exposicio
a radiacdo ionizante e a certas sindromes. Existem
evidéncias para associagdes positivas entre idade avancada
dos pais, defeitos congénitos, exposi¢io & tomografia
computadorizada, ingestio materna de compostos
N-nitrosos, suplementagio vitaminica pré-natal e
exposicio residencial a pesticidas®'”.

Os tumores cerebrais sao um grupo heterogéneo de
tumores que variam sua incidéncia de acordo com a
idade, sexo e etnia. De acordo com o Registro Central de
Tumor Cerebral dos Estados Unidos? (do inglés, Central
Brain Tumor Registry of the United States — CBTRUYS)
para criancas ¢ adolescentes diagnosticados entre 2015
e 2019, os tumores sio mais frequentes em criangas
brancas e no sexo feminino. Entretanto, as estimativas
do INCA’ evidenciam o predominio da doenca no sexo
masculino. Sdo compreendidos tumores localizados no
cérebro, nos nervos cranianos, nos nervos espinhais e
nas meninges e incluem cerca de 100 tipos histoldgicos,
baseados na célula de origem e em outras caracteristicas
patoldgicas®.
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Os tumores intracranianos tém uma maior prevaléncia
na regido infratentorial, mas hd um ligeiro aumento na
incidéncia de tumores na regiao supratentorial em criancas
com até trés anos de idade''.

Com o advento da gendmica, foi possivel mapear
os perfis genéticos dos tumores cerebrais pedidtricos,
inaugurando uma nova era de diagndsticos mais precisos
e terapias direcionadas. Esses perfis moleculares revelaram
entidades tumorais distintas dentro de praticamente todos
os grupos de tumores cerebrais pedidtricos, permitindo a
estratificacdo de risco dos pacientes ¢ o desenvolvimento
de terapias personalizadas. Essas descobertas estdo
transformando o cuidado de criangas com tumores
cerebrais'>"%,

O diagndstico de neoplasias cerebrais na infincia pode
ser desafiador e muitas vezes demorado, por causa de
sintomas inespecificos em criangas, como dores de cabeca,
nduseas, vdmitos, fraqueza ou convulses, que podem ser
confundidos com outras condi¢bes mais comuns, como

1416 Em criancas

infecgoes virais ou problemas de visao
mais velhas, costumam se apresentar com cefaleia,
especialmente durante a noite e o inicio da manha,
juntamente com sintomas de hipertensio intracraniana.
Cerca de 20% das criangas podem apresentar problemas
comportamentais, escolares e visuais. Em virtude da
raridade desses tumores, muitos profissionais de satde
podem nio estar familiarizados com os sintomas iniciais
da doenga, o que pode levar a um diagnéstico tardio.
Isso destaca a necessidade de maior conhecimento e
conscientizagio sobre a manifestagio desses tumores em
criangas!417,

Aproximadamente 50% dos pacientes com cincer
receberao radioterapia em algum momento do tratamento,
especialmente quando se trata de neoplasias do SNC'®.
A radioterapia geralmente ¢ indicada como tratamento
adjuvante, mas pode ser utilizada de forma exclusiva nos
casos de tumores inoperaveis, ou em combinagio com a
quimioterapia'®,

Poucos dados sobre caracteristicas socioeconémicas,
demogrificas e clinicas de criancas com neoplasias do SNC,
especialmente sobre criancas tratadas com radioterapia, que
costumam ser incluidas em pesquisas abrangendo todas
as formas de tratamento, estdo disponiveis no Brasil. Este
estudo pode ampliar o entendimento do radio-oncologista
em relagio a doenca e contribuir para o desenvolvimento
de estratégias de satide voltadas para a crianga e sua familia,
visando melhorar o prognéstico e a qualidade de vida. Os
objetivos do estudo sio descrever os principais achados
socioecondmicos, identificar os sinais e sintomas mais
frequentes e determinar as caracteristicas histoldgicas dos
tumores cerebrais em criangas e adolescentes que receberam
a radioterapia como parte do tratamento.



METODO

Estudo retrospectivo e observacional, com pacientes
pedidtricos portadores de neoplasias do SNC tratados com
radioterapia, realizado no INCA, no periodo de janeiro
de 2012 a dezembro de 2020. O INCA ¢ um centro de
referéncia no tratamento do cincer no Rio de Janeiro,
RJ, Brasil, tanto para adultos quanto para criangas, e faz
parte da rede de alta complexidade do Sistema Unico de
Satide (SUS).

De acordo com dados dos Registros Hospitalares de
Cancer do INCA", foram matriculadas 403 criangas com
diagnéstico de neoplasia do SNC no Servico de Oncologia
Pedidtrica no periodo, sendo 257 encaminhadas para
tratamento com radioterapia (63,8%). Entre as 257
criangas, 209 (81,6%) foram submetidas & cirurgia e
144 (56%) a quimioterapia, e a maioria (n=135; 52,5%)
recebeu tratamento trimodal, uma combinacio de
cirurgia, radioterapia e quimioterapia.

O critério de inclusdo foi o diagndstico de neoplasia
do SNC em criangas provenientes do préprio INCA ou
encaminhadas de outros servigos de oncologia clinica
publica e privada, do Estado do Rio de Janeiro ou nio.
J4 os de exclusio foram todos os pacientes acima de 18
anos, de forma a abranger toda a populacio atendida
pelo Servico de Oncologia Pedidtrica do INCA, ¢ os
prontudrios inacessiveis por qualquer motivo.

Foram analisados os casos de 257 criangas portadoras
de neoplasias do SNC tratadas com radioterapia, de forma
sequencial, representando todos os tratamentos realizados
no Servico de Radioterapia no periodo.

Os dados foram alimentados em planilha por um
dos autores ¢ o banco de dados final foi analisado por
outro pesquisador para verificar a consisténcia e/ou
auséncia de dados. Medidas corretivas, como imputagio
ou outros métodos, nio foram utilizadas para possiveis
conformidades das varidveis estudadas.

As varidveis foram divididas em sociodemograficas:
hospital que encaminhou o paciente, bairro, municipio,
Unidade da Federagao, idade ao diagndstico (foi utilizada
de forma estratificada, em meses e faixas etdrias), idade no
momento da radioterapia, sexo, raga, peso, altura, grau
de escolaridade da mie, do pai e da crianga, condicées de
moradia, tipo de transporte ao hospital, renda familiar;
clinicas: doengas associadas, queixa principal, localizagdo
tumoral dentro do SNC, presenca de disseminagio
leptomeningea e/ou liquérica ao diagnéstico; e patoldgica:
diagnéstico histopatolégico.

A fossa posterior é composta pelo tronco cerebral,
cerebelo e quarto ventriculo. Como os tumores de tronco
t€m um comportamento uniformemente agressivo, sendo
altamente letais, sio comumente avaliados isoladamente.

Epidemiologia e Clinica de Tumores Cerebrais na Infancia

Os tumores de fossa posterior foram representados
por aqueles tumores localizados no cerebelo ou quarto
ventriculo.

Os tumores foram coletados por seus tipos histolégicos
e também foram agrupados de acordo com a classificagio
dos tumores do SNC da Organizagio Mundial da Satude
(OMYS) de 2016*°. Como o INCA nio realiza de forma
regular a andlise molecular dos tumores do SNC, essa
classificacio da OMS foi utilizada como referéncia para
este estudo.

O maior niimero de dados ausentes foi encontrado em
varidveis relacionadas ao perfil socioecondmico, por falta
de registro em prontudrios: possuir casa propria (n=33;
16,3%), ter 4gua encanada (n=31; 15,3%), esgotamento
(n=34; 16,7%), luz elétrica (n=29; 14,3%), transporte
utilizado para ir ao hospital (n=39; 19,2%), grau de
instru¢do da mie (n=75; 36,9%), do pai (n=104; 51,2%),
e renda familiar (n=37; 18,2%).

As varidveis qualitativas foram expressas por valores
absolutos e relativos. Foram utilizadas andlises de
respostas multiplas para a varidvel queixa principal, por
apresentar mais de uma opgio de resposta para cada
paciente. Para estudo da idade (faixa etdria) em relagdo a
sintomatologia, foi aplicada tabela de referéncia cruzada.
As varidveis quantitativas foram expressas por valores
absolutos, média, mediana, minimo e maximo, intervalo
de confianga (IC) e desvio-padrio (DP), e foram testadas
para normalidade pelo teste Kolmogorov-Smirnov com o
intuito de estabelecer a utilizagao de testes paramétricos
ou nio. A partir de modelo linear generalizado, foi
estudada a associagio entre a idade ao diagndstico em
meses (varidvel dependente) e a localizagao dos tumores
e os tipos histolégicos pela classificagio da OMS de
2016 (varidveis independentes), utilizando-se como
post hoc o teste Bonferroni. O valor p < 0,05 foi usado
como referéncia, além do soffware IBM SPSS Statistics for
Windows® versao 24.0°'.

O presente estudo foi aprovado pelo Comité de Etica
em Pesquisa (CEP) do INCA sob o ndmero de parecer
2622404 (CAAE: 83601618.2.0000.5274). Foram
seguidos todos os requisitos de ética relacionados com
estudos envolvendo seres humanos, necessdrios ao seu bom
éxito e resguardo relacionados ao sigilo das informagoes
condizentes com a Resolucio n.° 466/12** do Conselho
Nacional de Satde.

RESULTADOS

Entre os 257 pacientes, houve uma prevaléncia do
sexo masculino (n=150; 58,4%) e da raga branca (n=130;
50,6%), tendo sido encontrada uma baixa frequéncia de
neoplasias cerebrais em criancas negras (n=15; 5,8%).
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A média de peso observada foi de 31,48 Kg (IC 95%:
29,11-33,83; mediana: 26,00; DP: 17,55; min: 5,10; max:
107,50) e de altura, 127,80 cm (IC 95%: 124,07-131,52;
mediana: 124,30; DP: 27,70; min: 40,50; médx: 191,00),
ambas as varidveis sem distribuicao normal. A maioria dos
casos (n=135; 52,5%) foi diagnosticada entre 4 e 10 anos,
com apenas 17,9% ocorrendo antes dos 3 anos de idade.
A mediana da idade no momento da radioterapia foi de
97,00 meses (média: 109,12 meses, IC 95%: 102,18-
116,05; DP: 56,47; min: 17,00; max: 336,00), havendo
um predominio de criancas entre 4 e 10 anos (n=154;
59,9%). Somente 5,8% receberam terapia com radiagio
em idade até 3 anos.

Os tumores de fossa posterior (n=97; 37,7%) foram
mais prevalentes do que os localizados no tronco cerebral
(n=44; 17,1%). Tumores na regiio selar (n=23; 8,9%) ¢
na pineal (n=17; 6,6%) nio foram comuns (Tabela 1).

A maioria das criancas que recebeu radioterapia foi
encaminhada ao INCA pelo servigo puiblico de satde
(n=226; 87,9%), sendo o Instituto Estadual do Cérebro
Paulo Niemeyer (n=89; 34,6%) ¢ o Hospital Municipal
Jesus (n=27; 10,5%) os principais pontos de referéncia. A
maioria dos casos (n=108; 42,0%) veio do municipio do
Rio de Janeiro, havendo representantes de 181 bairros e
41 municipios do Estado. A maioria das familias possufa
casa prépria (n=131; 62,7%), dgua encanada (n=192;
91,0%), esgotamento sanitdrio (n=193; 92,8%) ¢ luz
elétrica (n=212; 99,5%). A maioria das mées (70,2%) ¢ pais
(68,2%) havia ultrapassado o ensino fundamental, com o
ensino médio completo sendo o mais prevalente entre as
mies (n=50; 35,5%), ¢ o ensino fundamental incompleto
entre os pais (n=31; 28,2%). A formacao em nivel superior
completo nao foi comum entre pais e mies (mie: n=5;
3,5%; pai: n=7; 6,4%). A maioria das criancas tinha ensino
fundamental incompleto (n=144; 56,0%) ¢ pertencia a faixa
etdriade 4 a 10 anos (n=135; 52,5%). O transporte publico
foi utilizado por 75,9% das familias para locomogio ao
hospital. A maioria das familias (n=122; 58,9%) declarou
ter uma renda mensal de até um saldrio-minimo.

Os sinais e sintomas mais comuns ao diagndstico
foram cefaleia e vOmitos, e quase metade das criangas
apresentou essa combinacio de sintomas (n=127; 49,4%).
Quando considerados os diferentes tipos de tumores,
essa dupla de sintomas foi mais comum nos tumores
embriondrios (n=52/127; 41,0%) e tumores ependimais
(n=28/127;22,0%). Em relagao a localizagao dos tumores,
a combinacio de cefaleia e vdmitos foi mais frequente em
tumores de fossa posterior (n=71/127; 55,9%), seguidos
pelos tumores supratentoriais (n=23/127; 18,1%) e
tumores da regido pineal (n=12/127; 9,4%).

Em uma andlise de maltiplas respostas, foram coletadas
760 queixas iniciais do quadro oncoldgico, havendo
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Tabela 1. Caracteristicas dos pacientes e da doenca

Caracteristicas NUmero (%)
Total de pacientes 257 (100)
Idade ao diagnéstico 91 meses (min: 1;
méx: 214)
< 3 anos 46 (17,9)
4 a 10 anos 135 (52,5)
acima de 10 anos 76 (29,6)
Idade na radioterapia 97 meses (min:
17; max: 336)
< 3 anos 15 (5,8)
4 a 10 anos 154 (59,9)
acima de 10 anos 88 (34,2)
Sexo
Masculino 150 (58,4)
Feminino 107 (41,6)
Raca/etnia
Brancos 130 (50,6)
Pardos 112 (43,6)
Negros 15 (5,8)
Sindromes associadas
Neurofibromatose tipo 1 2 (0,8)
Sindrome de Sturge-Weber 1(0,4)
Localizacdo do tumor
Supratentorial 103 (40,1)
Infratentorial 141 (54,8)
Medular 11 (4,3)
Localizado/metastatico
Localizado 201 (78,2)
Metastético 56 (21,8)
Liquor + 26 (10,1)
Ressonéncia magnética (RM) + 37 (14,4)
Ambos (liquor e RM) 6(2,3)

quase trés sintomas por paciente. Os mais prevalentes
foram: cefaleia (22,0%), vémitos (19,6%), disturbios da
marcha (8,2%), estrabismo (5,8%), convulsao (5,1%) e
hemiparesia (4,3%) (Figura 1).

A sintomatologia foi varidvel de acordo com a
localizagio do tumor e a idade da crianga.

Cefaleia e vomitos foram os sintomas mais comuns em
todas as localizacoes intracranianas. Nos tumores em fossa
posterior, os sintomas mais comuns também incluiram
alteragbes na marcha, no equilibrio, na visio e ataxia.
Convulsao, hemiparesia, alteragio da marcha e equilibrio,
e estrabismo foram sintomas relacionados a localizacio
supratentorial. Os sintomas mais encontrados em tumores
de tronco cerebral foram alteracio da marcha, estrabismo,
hemiparesia e engasgos. Entre os tumores medulares,



Cefaleia (65,2%)

Vémitos (58,2%)

Alteragdo na marcha (24,2%)
Estrabismo (17,2%)
Convulsdo (15,2%)
Hemiparesia (12,9%)
Alteragdo visual (9,8%)
Alteraggdo de equilibrio (9,8%)
Sonoléncia (8,6%)

Ataxia (8,2%)

Alteracgéo da fala (7,4%)
Diplopia (6,6%)

Tontura (3,5%)

Torcicolo (3,1%)

Engasgos (3,1%)

Paralisia facial (2,7%)

Alt. de comportamento (2,3%)
Fotofobia (1,6%)

Polidria (1,6%)

Atraso motor (1,2%)
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Figura 1. Principais sinais e sinfomas na apresentagéo

dor, hemiparesia e diminui¢io de for¢a foram os mais
verificados. Os sinais e sintomas na apresentacio foram
mais evidentes em criangas entre 4 ¢ 10 anos e a dupla
de sintomas cefaleia e vdmitos predominou em todas as
faixas etdrias. Em criancas abaixo de trés anos, os principais
sintomas foram, em ordem de frequéncia: vomitos,
cefaleia, alteracio da marcha, convulsio, estrabismo,
ataxia, sonoléncia e alteragdo de equilibrio. Em criangas
entre 4 e 10 anos: cefaleia, vomitos, alteracio da marcha,
estrabismo, convulsio, alteragio da fala e da visio. Em
criangas acima de 10 anos, cefaleia, vomitos, hemiparesia,
alteragio da visio, convulsio e alteragio da marcha.

Tumores de células germinativas
(5,4%)

Craniofaringioma
(6,9%)

Tumores neuronais ou
glioneuronais
(5,9%)\\

Tumores de nervos
espinhais ou cranianos
(0,5%)

Outros gliomas —
(14,8%)

Outros gliomas
de baixo grau
(3,9%)

Epidemiologia e Clinica de Tumores Cerebrais na Infancia

Foram identificadas 30 diferentes histologias de
neoplasias do SNC na infincia e agrupadas de acordo
com a Classificagio da OMSY (Figura 2).

O sexo masculino predominou em quase todos os
grupos de tumores, exceto em tumores meningeos,
craniofaringiomas e tumores mesenquimais. Nao houve
diferenca em relagio ao sexo nos astrocitomas pilociticos.

Os tumores de origem embriondria foram os mais
frequentes, seguidos pelos de origem ependimdria.
Entre os tumores embriondrios, o tipo histoldgico mais
comum foi o meduloblastoma (88,2%). J4 entre os
tumores ependimais, aqueles com maior indicagio para
radioterapia foram os ependimomas anapldsicos (61,5%)
e os de grau II (34,6%). Os germinomas puros foram os
mais frequentes entre os tumores germinativos (60%),
e os tumores de tronco cerebral foram os principais
representantes do grupo outros gliomas (14,0%). Os
tumores também foram analisados de acordo com seus
tipos histolégicos. (Tabela 2)

Os tumores mais frequentes na fossa posterior foram
os de origem embriondria (62,8%), ¢ o meduloblastoma o
tipo histolégico mais comum (61,8%). Entre os tumores
de origem ependimal (31,9%), o ependimoma anapldsico
(17,5%) e o de grau II (14,4%) foram os prevalentes. Os
tipos histolégicos predominantes na regido supratentorial
foram o ependimoma anapldsico (22,2%) e o glioma de
alto grau (15,8%). Entre os 44 tumores localizados no
tronco cerebral, a maioria (81,8%) foi diagnosticada por
exames de imagem e, entre os que foram biopsiados, o tipo
histolégico mais verificado foi o astrocitoma anaplésico
(4,5%).

Criangas com tumores de células germinativas e
tumores glioneuronais apresentaram as maiores médias

Tumores meningeos

(1%)

Tumores em regido pineal
(2,5%)

Tumores embrionarios
(28,6%)

Gliomas de alto grau
(7,4%)

Astrocitoma pilocitico
(3,9%)

Tumores ependimais
(19,2%)

Figura 2. Tumores do SNC tratados com radioterapia de acordo com classificacdo da OMS de 2016
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Tabela 2. Tipos histolégicos e suas principais localizagdes

Meduloblastoma

Tumor de tronco sem bidpsia
Ependimoma anaplésico

Glioma de alto grau

Ependimoma grau 1l
Craniofaringioma

Glioma de baixo grau
Germinoma puro

Ganglioglioma de alto grau
Astrocitoma pilocitico
Pinealoblastoma

Germinoma misto

Tumor teratoide-rabdoide
Ganglioglioma de baixo grau
Tumor glioneuronal papilar maligno
Tumor neuroectodérmico primitivo
Meningioma

Ependimoblastoma

Ependimoma mixopapilar

Outros

de idade ao diagndstico (142 meses e 140 meses,
respectivamente). Em contrapartida, as criancas mais
jovens ao diagnéstico foram aquelas com astrocitoma
pilocitico (53 meses) e tumores ependimais (77 meses).

Ao ser verificada a idade ao diagnéstico (em meses,
varidvel dependente) nos diferentes tipos histolégicos, de
acordo com a classificagio da OMS de 2016, foi possivel
perceber uma diferenca significativa entre a média da idade
a0 diagndstico no astrocitoma pilocitico e a média dos
tumores embriondrios (p = 0,035), gliomas de alto grau
(p =0,002) e tumores glioneuronais (p = 0,004). Para essa
andlise, foram retirados os casos tinicos de tumor de nervo
craniano (idade: 164 meses) ¢ de tumor mesenquimal
(idade: um més).

Ao serem analisadas as localizacoes tumorais de acordo
com a faixa etdria, a fossa posterior predominou em
criancas até 10 anos, e a regido supratentorial a partir de
11 anos (Tabela 3).

Nio foi encontrada diferenca significativa entre as
médias da idade ao diagndstico em relagio a localizagio do
tumor, sendo as menores médias em tumores localizados
no tronco cerebral (87,11 meses) e fossa posterior (89,44
meses), e as maiores em tumores localizados na medula
espinhal (130,64 meses) e na pineal (126,82 meses).

Quanto 2 idade na radioterapia, as médias mais altas
foram em criangas com tumores de nervos espinhais e
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n (%)
60 (23,3%)
36 (14,0%)
32 (12,5%)
20 (7,8%)
18 (7,0%)
17 (6,6%)
11 (4,3%)

Localizagéio (%)

Fossa posterior (100,0%)
Tronco cerebral (100,0%)
Fossa posterior (53,1%)
Supratentorial (71,4%)
Fossa posterior (77,8%)
Regido selar (94,1%)
Supratentorial (50%)

9 (3,5%) Pineal (66,7%)

9 (3,5%) Supratentorial (66,7%)
8 (3,1%) Supratentorial (50,0%)
7 (2,7%) Pineal (100,0%)

6 (2,3%) Pineal (66,7%)

5 (1,9%) Supratentorial (80,0%)
3 (1,1%) Supratentorial (100,0%)
2 (0,8%) Supratentorial (100,0%)
2 (0,8%) Supratentorial (100,0%)
2 (0,8%) Supratentorial (50,0%)
1 (0,4%) Supratentorial (100,0%)
1 (0,4%) Medula espinhal (100,0%)
8 (3,1%)

tumores de células germinativas, enquanto criancas com
tumores ependimais e de pineal apresentaram as médias
mais baixas.

Quando analisadas por tipos histopatolégicos, criangas
com tumores teratoide-rabdoide, ependimoma anaplésico,
tumor glioneuronal papilar maligno, pinealoblastoma e
tumores de tronco cerebral foram as diagnosticadas em
idades mais jovens na radioterapia.

Disseminagio leptomeningea foi observada em 21,8%
dos casos, e os principais tumores diagnosticados por
ressonincia de neuroeixo foram o meduloblastoma e o
ependimoma anaplésico. J4 os que foram diagnosticados
pela citologia oncética do liquor foram o meduloblastoma
e o germinoma puro. Os tumores que apresentaram ambos
os padrées de disseminagio foram o meduloblastoma e o
germinoma misto.

DISCUSSAO

Um estudo recente realizado no INCA demonstrou
que a radioterapia fez parte do tracamento multidisciplinar
do cincer infantil em 43% dos casos® e, como verificado
nesta andlise, essa propor¢do aumentou para 64% quando
diz respeito a tumores do SNC.

Segundo Khanolkar et al.?*

socioecon6mico elevado tém um maior risco de

, criangas com nivel
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Tabela 3. Localizagéo do tumor de acordo com a faixa etdria ao diagnéstico

Regidio

Tronco

Regido Medula Vias

Pineal supratentorial e A cerebral selar espinhal T opticas Total

< 3 anos 1 1 24 3 1 0 0 46
22% 23,9% 52,2% 13,0% 6,5% 2,2% 0,0% 0,0%

4a10 anos ! 7 52 12 > 0 ' 135
6,7% 20,0% 38,5% 21,5% 8,9% 3.7% 0,0% 0,7%

> 10 anos 7 25 21 9 8 5 1 0 7
9,2% 32,9% 27,6% 11,8% 10,5% 6,6% 1,3% 0,0%

Total 17 63 97 23 11 1 1 957
6,6% 24,5% 37,71% 17,1% 8,9% 43% 0,4% 0,4%

desenvolverem tumores do SNC do que aquelas de
baixo nivel*?. Nao foi possivel confirmar essa tendéncia,
pois todos os pacientes foram tratados em um centro
de referéncia oncoldgica do SUS, e apresentaram perfis
sociodemograficos semelhantes.

As neoplasias cerebrais tém uma apresentagio
clinica heterogénea na infincia, com sintomas iniciais
inespecificos que podem ser comuns a patologias benignas
mais prevalentes, dificultando assim o seu diagndstico.
Wilne et al.?®, em uma revisio de 200 casos desses tumores,
identificou como sintomas mais comuns: cefaleia, vomitos,
dificuldades visuais, distdrbios de comportamento e
convulsoes, em ordem de frequéncia®®. O quadro clinico
observado neste estudo apresentou semelhanca com o
conduzido por esses autores, € os sinais/sintomas mais
prevalentes foram cefaleia, vomitos, alteracio na marcha,
estrabismo e convulsio.

Esse quadro clinico pode variar de acordo com a
localizagao do tumor, o tipo histoldgico e a idade da
crianca. Esses mesmos autores publicaram, em 2010, uma
diretriz para auxiliar os profissionais de saide na avaliagao
de criancas suspeitas de tumor cerebral, relacionando os
principais sinais e sintomas com a localizagio tumoral®. Na
regido supratentorial, listaram como principais sintomas, em
ordem decrescente de frequéncia: convulsio, papiledema,
sinais neuroldgicos focais, cefaleia e vomitos. Neste estudo,
as criangas apresentaram: cefaleia, vomitos, convulsao,
hemiparesia e alteracoes na marcha. Na fossa posterior,
os sintomas referidos por Wilne et al.*® foram: vomitos,
cefaleia, alteragdes na coordenacio motora e papiledema.
Este estudo encontrou como principais sintomas: vomitos,
cefaleia, alteragdo na marcha, no equilibrio e visao. Nos
tumores de tronco cerebral, os sintomas relacionados
foram: alteragoes na coordenagio motora, paralisia de pares
cranianos, sinais piramidais, cefaleia e paralisia facial. Os
sintomas encontrados foram: alteracio na marcha, cefaleia,
estrabismo, vomitos e alteracoes na fala. Os resultados deste
estudo foram similares aos referidos pela diretriz, mostrando
uma semelhanca entre os sintomas, mas uma variagio na
frequéncia em que ocorreram.

Foram identificados 30 tipos histolégicos de tumores
do SNC em criangas que receberam radioterapia, entre
os mais de 100 tipos conhecidos. De acordo com o
CBTRUS?, os tumores mais comuns em criangas de 0 a 14
anos sio astrocitomas pilociticos, tumores embriondrios,
gliomas de baixo grau, gliomas de alto grau e tumores
ependimais. No entanto, entre as criancas tratadas com
radioterapia, os tumores mais comuns foram os tumores
embriondrios, os ependimais e os de tronco cerebral. Os
astrocitomas pilociticos, por serem tumores indolentes que
geralmente respondem bem a cirurgia e/ou quimioterapia,
nao foram frequentemente tratados com radioterapia.

Tal como descrito por Pollack et al.!, os tumores do
SNC foram mais frequentes na fossa posterior, destacando-
-se principalmente os tumores embriondrios e ependimais,
entretanto, em criancas acima de 10 anos, predominaram
tumores em regio supratentorial.

Em conformidade com as estimativas do INCA?,
publicadas em 2023, esses tumores prevaleceram em
criangas do sexo masculino e raca branca, havendo
um predominio da faixa etdria entre 4 e 7 anos>¥%.
Assim como descrito por dois estudos epidemiolégicos
brasileiros, do Piaui e do Tocantins, a maioria dos casos
ocorreu em criangas menores de 10 anos**?!.

Diversas sindromes genéticas tém sido relacionadas
a um maior risco de tumores cerebrais, sendo a
neurofibromatose tipo 1 (NF-1) a mais frequente, com
uma prevaléncia de aproximadamente um caso por trés
mil individuos, e estd associada a um risco aumentado
de gliomas. Neste estudo, foram observados apenas dois
casos de NE-1, ambos em gliomas de baixo grau. Também
foi identificado um caso de crianga com meduloblastoma
com sindrome de Sturge-Weber.

CONCLUSAO

As neoplasias do SNC abrangem um conjunto
de tumores que possuem caracteristicas histoldgicas
e comportamentos distintos. Sua incidéncia pode ser
influenciada por fatores genéticos e ambientais, o que
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torna a epidemiologia desses tumores complexa. O
perfil epidemiolégico e clinico das criangas que recebem
tratamento com radioterapia é semelhante ao perfil geral
da populagio infantil afetada por tumores cerebrais, exceto
pela prevaléncia em relagao aos tipos histolégicos.

Apesar de sua baixa incidéncia, esses tumores podem ter
um impacto significativo na qualidade de vida das criancas
e de suas familias. Estudos epidemiolégicos desempenham
um papel fundamental no aprimoramento da prevengao,
diagndstico e tratamento, além de contribuirem para a
conscientizagio da populagio e dos médicos da atengio
bdsica sobre essa doenca.

Ao realizar o diagnéstico diferencial em criangas com
cefaleia e vOmitos, idade entre 4 e 10 anos, com boas
condi¢des socioecondmicas, é importante considerar os
tumores do SNC, especialmente os gliomas e os tumores
de origem embriondria.
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