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PONTOS-CHAVE

* O manuseio perioperatorio eficiente de um paciente portador de craniofaringioma exige uma equipe multidisciplinar
incluindo endocrinologistas, oncologistas, neurocirurgides, anestesiologistas e intensivistas.

* Lesdes hipotalamicas e distdirbios endécrinos séo mais comuns na populagédo pediatrica devido ao lento crescimento do
tumor. O periodo perioperatério pode ser complicado pela hipertensdo intracraniana, hipotireoidismo, diabetes insipidus,
obesidade e convulsges.

* As opcoes de tratamento incluem o controle clinico dos sintomas, tratamento cirdrgico com resseccao subtotal associada a
radioterapia pos-operatoria, ou ressecgédo completa do tumor. Outros procedimentos menos invasivos incluem fenestracao
endoscopica de cisto ou colocagdo de um reservatério de Ommaya no cisto tumoral para administracdo de agentes
antineoplasicos.

* As principais consideracdes anestésicas incluem abordagem cirdrgica, posicionamento do paciente, suplementagao
perioperatoria de esteroides, lesédo cirlrgica ao quiasma 6tico e do circulo de Willis e gestdo da diabetes insipidus ou outros
transtornos endaécrinos.

INTRODUGCAO

Os craniofaringiomas séo tumores cerebrais raros, histologicamente benignos e derivados do tecido embrionario da glandula
pituitéria que séo vistos mais comumente em criangas entre os 5 e 10 anos de idade. Eles representam cerca de 2% a 6% de
todos os tumores intracranianos primarios pediatricos.! O manuseio perioperatdrio eficiente exige uma equipe multidisciplinar
incluindo endocrinologistas, oncologistas, neurocirurgides, anestesiologistas e intensivistas. A avaliacao pré-operatéria deve
incluir a definicdo do tamanho do tumor e a proximidade a estruturas neurais e vasculares criticas, a presenca de sintomas
compressivos, os efeitos sobre a presséao intracraniana (PIC), a presenca de anormalidades enddcrinas, e quaisquer efeitos de
radioterapia ja administrada. O anestesiologista desempenha um papel importante na direcdo do cuidado perioperatorio
desses pacientes, o que é fundamental para melhorar o desfecho geral.

Ha um teste online disponivel para Educacdo Médica Continua (EMC) autodidata. Estima-se que leva 1 hora
para conclui-lo. Por favor, registre o tempo gasto e relate-o ao seu 6rgao de reconhecimento se vocé quiser
solicitar pontos de EMC. Um certificado sera entregue a quem passar no teste. Por favor, consulte a

politica de reconhecimento .
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APRESENTACAO CLINICA

A apresentagdo clinica dependera do local e tamanho do tumor. Os craniofaringiomas apresentam crescimento lento e os
sintomas geralmente estdo presentes por um ano ou mais antes que o diagndstico seja estabelecido.” A lesdo hipotalamica e
os distlrbios enddcrinos séo mais comuns em criangas e tipicamente ocorrem antes do surgimento de sintomas visuais.

A apresentacdo clinica inclui:

1. Hipertenséo intracraniana: nausea, vomitos, cefaleia, papiledema, nivel alterado de consciéncia

2. Distlrbios do percurso visual: hemianopsia bitemporal, anopsia homénima, atrofia do nervo 6tico em casos graves

3. Distlrbios enddcrinos: hipotireoidismo, déficit de crescimento, hipogonadismo, sindrome inapropriada de secregdo do
hormdnio antidiurético, diabetes insipidus (DI), puberdade precoce

4. Lesbes do tadlamo, hipotalamo, e/ou l6bulo frontal: afagia, obesidade, apatia, sonoléncia, labilidade emocional, alucinagdes,
distarbios autonémicos

5. Lesdes do parénquima cerebral: convulsées, disfuncdo cognitiva.

TRATAMENTO

Historicamente, o tratamento ideal inclui duas abordagens bésicas: cirurgia agressiva com tentativa de se alcancar uma
ressecgao completa versus ressecgao cirdrgica parcial mais conservadora seguida de radioterapia para erradicar o tumor
residual.” A conduta clinica sera voltada a uma terapia de reposicado hormonal para anormalidades enddcrinas que estejam
presentes.

Os craniofaringiomas sao divididos em duas categorias: Do tipo adamantinoma ou papilar. A resseccao cirirgica em criangas é
mais desafiadora devido a predominancia do subtipo histoldgico adamantinoma. Este subtipo de tumor € mais cistico e

calcificado, maior na apresentacdo, e mais aderido ao tecido neural adjacente como resultado de fibrose e |nflamagao

A abordagem cirtrgica depende tanto da localizagdo do tumor quanto da idade do paciente. Uma abordagem endoscopica
transesfenoidal é tipicamente usada para tumores intrasselares em criangas com mais de 10 anos de idade. Tumores com
extensao suprasselar requerem uma abordagem estendida.

Para o cirurgiao experiente em endoscopia, uma abordagem endonasal, em compara¢do com uma abordagem aberta, mostrou
fornecer taxas mais altas para resseccao total, com recorréncia mais baixa, taxas mais baixas de DI permanente, e menos
deterioracao visual. / Contudo, o tamanho diminuto dos seios esfenoides em bebés e criancas pequenas necessita de uma
craniotomia frontal para acessar o tumor.

Uma das opcdes de tratamento menos invasivas € a inser¢do de um reservatorio de Ommaya na porgao cistica do tumor,
seguida de drenagem com ou sem infusdo subsequente de agentes antmeoplasmos A radioterapia é usada para tratar
pacientes que tenham se submetido a resseccao cirdrgica parcial, ou para tratar a recorréncia.

AVALIACAO PREOPERATORIA

O diagnéstico é definido pela presenca de massa intracraniana revelada nos exames de ressonancia magnética e ou
tomografia computadorizada. O tumor pode variar desde uma massa pequena, sollda bem circunscrita até um cisto enorme
multilobular que invade a sela tircica e desloca as estruturas cerebrais vizinhas.® A histéria e o exame fisico completos em
busca de manifestacdes sistémicas fornece informacgdes importantes acerca da apresentacdo clinica e tratamento
subsequente. Além de realizar uma avaliacdo anestésica pré-operatdria padrdo, algumas consideracbes especificas na
avaliacdo do paciente pediatrico portador de craniofaringioma devem incluir:

1. Avaliagdo enddcrina para identificar anormalidades, incluindo testes de fungédo tiroideana, e determinacdo dos niveis de
hormonio do crescimento, cortisol, horménios sexuais, hormdnio adrenocorticotréfico, e prolactina. O hipoadrenalismo, DI e
hipotireoidismo estdo associados a morbidade e mortalidade significativas, e devem ser corrigidos no periodo pré
operatorio.

A avaliacao de medicacdes em uso inclui agentes antiepiléticos e/ou terapia hormonal.

Avaliacéo oftalmoldgica para fornecer informagdes sobre acuidade visual, campo de viséo, e possivel papiledema.

Avaliacéo e correcdo da volemia e disturbios eletroliticos. Isso sera particularmente importante em criangas com sinais e

sintomas de DI e presséo intracraniana aumentada.

5. Um exame completo das vias aéreas, levando em consideragdo as diferengas entre as vias aéreas adulta e pediatrica. A
pouca estatura e a obesidade nesta populacéo de pacientes podem representar um desafio no manuseio das vias aéreas.
Criangas obesas podem sofrer de apneia obstrutiva do sono e/ou problemas respiratérios e, assim, devem ser identificadas
e consideradas como de maior risco para complicagfes respiratorias.

CONSIDERACOES ANESTESICAS

A neurocirurgia na populagdo pediatrica é desafiadora para o anestesiologista devido as diferengas que existem entre a
populacédo adulta e pediatrica. O fluxo sanguineo cerebral e a taxa cerebral metabdlica de oxigénio sdo maiores em bebés e

pOD
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criangas em comparacdo aos adultos. Embora exista autorregulagéo cerebral no cérebro pediatrico, quaisquer extremos na
pressao arterial além dos limites autorregulatérios colocam a crianga sob risco de desenvolver isquemia ou hemorragia
: 3
intracerebral.

Para procedimentos ndo-emergenciais, as diretrizes locais de jejum devem ser seguidas. Os pacientes podem se apresentar
para cirurgia com hipovolemia devido a DI, vomitos, restricdo de fluidos, uso de agentes de contraste ou diurese osmética. A
reposicao do volume adequado é uma importante consideragdo anterior a anestesia, bem como quando se decide sobre a
escolha do agente de inducdo. Os pacientes que estiverem em terapia hormonal devem receber suas doses matinais de
medicacao, bem como aqueles tomando agentes antiepiléticos para controle das convulsoes.

A pré-medicacéo dependera da idade, nivel de ansiedade, estado fisico e comorbidades do paciente, incluindo PIC aumentada
ou alterag6es no estado mental. A pré-medicagdo com opioides pode representar um risco de hipoventilagdo com subsequente
hipercarbia e hipoxemia em bebés ou criancas, e deve ser evitada. O midazolam oral 0,5 mg/kg pode fornecer ansidlise efetiva
sem impactar significativamente a satura¢éo de oxigénio. (v. ATOTW 367: “Anestesia Pediatrica: desafios com a inducgao.”)

MONITORIZACAO

Os monitores padrdo da Sociedade Americana de Anestesiologistas que incluem oximetria de pulso, eletrocardiografia,
medigdo da presséo arterial, da temperatura e do CO, expiratério final devem ser empregados. A pressdo arterial invasiva
deve ser obtida, pois auxilia na gestdo anestésica durante a resseccéo cirirgica. A amostragem seriada de gases arteriais
permitira o controle intraoperatério preciso da pressao parcial do dioxido de carbono (PaCO3), o que pode ajudar a melhorar a
visualizacdo cirlrgica, especialmente durante procedimentos endoscoépicos. Além disso, 0 aumento proporcional do espaco
morto e pequenos volumes correntes de bebés e criancas podem fazer com que as medidas de CO, expiratério final
subestimem a PaCO,. Isso pode resultar em hipoventilagdo e alteragfes na PIC, tornando as medicdes diretas da PaCO,
cruciais em auxiliar a manutencdo da pressdo de perfusédo cerebral.* O cateterismo arterial ainda permitirdh 0 monitoramento
direto da presséo arterial, eletrélitos, osmolalidade sérica e hemoglobina. O cateterismo vesical € recomendado, pois auxiliara
no monitoramento da diurese, o que é crucial na detecgdo e manuseio da DI.

ACESSO VASCULAR

O acesso vascular deve incluir ao menos duas linhas intravenosas periféricas de grande calibre para reposicao rapida. H4 um
risco de sangramento significativo devido & grande proximidade & artéria carétida interna e outros vasos do circulo de Willis. O
cateterismo venoso central ndo é fundamental. Mesmo assim, deve ser considerado dependendo do tamanho e extensao do
tumor, presenca de DI, possivel uso prolongado de inotrépicos, e se a medicdo da pressdo venosa central (PVC) é
considerada necessaria.

INDUCAO E MANUTENCAO DA ANESTESIA

A inducdo intravenosa ou inalatéria com sevoflurano é considerada apropriada para a indugdo de anestesia. O agente
escolhido para a inducéo intravenosa dependerda do estado hemodinamico da crianga, bem como das comorbidades do
paciente. Independentemente do agente utilizado, o objetivo € manter a pressao de perfusdo cerebral e evitar aumentos na
PIC, bem como grandes variacdes na pressao arterial média. A resposta simpatica a laringoscopia deve ser atenuada e
devemos estar preparados para manipular uma via aérea dificil.

Ha vérias opcdes para a manutencao da anestesia. A técnica escolhida deve ser adaptada para garantir um despertar rapido
para permitir um exame neurolégico completo. Agentes como propofol, remifentanil, sufentanil e dexmedetomidina foram todos
usados com técnicas variando desde anestesia intravenosa total até técnicas combinadas com agentes inalatorios. (v. ATOTW
392: “Uma abordagem pratica a AIVT a base de propofol em criangas.”) Independentemente dos agentes escolhidos, seus
efeitos sobre a fisiologia e hemodindmica do sistema nervoso cerebral devem ser considerados e monitorados de perto. A
infusdo intermitente ou continua de um agente bloqueador neuromuscular deve ser empregada para garantir um campo
cirdrgico sem movimentagcdo. O manitol e outras intervencdes redutoras da PIC podem ser necessarias para criangas que se
apresentem com PIC aumentada. A solugcdo salina normal € o fluido mais comumente usado para procedimentos
neurocirirgicos, pois sua hiperosmolaridade protege contra o edema cerebral. Mesmo assim, € importante lembrar que
grandes quantidades podem produzir acidose metabdlica hiperclorémica e hipernatremia. Vasoconstritores nasais topicos
como a cocaina ou fenilefrina sdo rotineiramente aplicados para minimizar o sangramento. Entretanto, essas drogas podem
causar hipertensdo e taquicardia e esses efeitos colaterais devem ser monitorados e tratados apropriadamente. No raro
cenario de tumores obstruindo o quarto ventriculo e o aqueduto de Sylvius, uma ventriculostomia de emergéncia pode ser
necessaria com todas as implicacdes anestésicas de uma cirurgia de emergéncia.t

POSICIONAMENTO

O posicionamento do paciente é de suma importancia para o anestesiologista. A abordagem cirlrgica é que definira, em Ultima
instancia, a posicdo do paciente. A posi¢do supina com a cabeca inclinada € comumente empregada para a ressec¢éo de uma
craniofaringioma. O sistema de fixagao craniana (Mayfield) é geralmente utilizado para fixar a cabega com pinos pediatricos ou
a cabeca pode ser apoiada em uma estrutura em formato de ferradura. A aplicacdo dos pinos no paciente pediatrico apresenta
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o risco de hematoma intracraniano, ruptura dural e/ou fratura do cranio, e deve ser feita com cuidado.! Durante e ap6s o
posicionamento, é fundamental que a posigdo do tubo endotraqueal seja revisada. Nao é incomum que ocorra a migragédo do
tubo com a manipulagdo da cabeca e do pesco¢o. A drenagem venosa adequada da cabeca e do pescoco deve ser
preservada pois a congestdo venosa pode levar a um aumento na PIC. As linhas de acesso intravenoso, cabos de
monitoramento, e tubos das linhas arteriais devem estar livres de tor¢éo ou risco de deslocamento. A protecéo dos pontos de
pressdo nao deve ser subestimada, ja que podem ocorrer Ulceras de pressdo apos prolongadas horas de cirurgia,
especialmente em pacientes pediatricos.

RISCOS INTRAOPERATORIOS
A tabela abaixo resume algumas das consideracdes e riscos perioperatorios associados a ressecgdo de craniofaringioma.
DIABETES INSIPIDUS

A diabetes insipidus resulta de uma deficiéncia do horménio antidiurético (ou arginina vasopressina). Esse hormonio, produzido
no hipotadlamo, armazenado e liberado pela neurohipdéfise, atua sobre os tdbulos distais e dutos coletores renais para promover
a reabsorcdo de agua. Uma caréncia de hormonio antidiurético devida a ressecgédo cirrgica, portanto, resulta em diurese e
desequilibrio eletrolitico. Aproximadamente 75% dos pacientes desenvolvem DI ap6s uma extensa ressecgao cirtrgica de um
tumor da hipdfise, e a DI ocorre em 10% a 44% dos pacientes apds cirurgia hipofisaria transesfenoidal.® Pode ser desafiador
gerenciar a DI em uma crianga, e, geralmente, médicos de diferentes especialidades tém diferentes protocolos, o que podem
complicar ainda mais o tratamento. E por essa razio que se deve ter uma discussdo multidisciplinar durante a avaliagéo pré-
operatoria, para se determinar qual algoritmo de gestdo sera seguido.

Os sinais que sugerem DI incluem:

* Producéo de urina maior ou igual a 4 ml/kg/h

* Sabdio sérico < 145 mEq/|

*  Osmolalidade sérica > 300 mOsm/kg

* Osmolalidade da urina < 300 mOsm/kg

* Politria

* OQutras causas de politria devem ser descartadas (p.ex.: manitol, solugéo salina, agente de contraste osméticos, glicose,
diuréticos).

Na instituicdo do autor, a concentragdo padrao de vasopressina € 30 miliunidades/ml. Quando ha evidencias intraoperatérias
de DI, uma infusdo de vasopressina € iniciada a 1 miliunidade/kg/h, e a taxa é lentamente aumentada (a cada 5 a 10 minutos)
até um maximo de 10 miliunidades/kg/h para evitar hipertensdo. O objetivo é reduzir a producdo de urina a menos de 2
ml/kg/h.

Para a gestéo de fluidos, o algoritmo da instituicdo do autor inclui o seguinte:

* Substituir déficits de fluidos com solugéo salina normal ou solugéo de Ringer com lactato conforme necessario para manter
a pressao arterial até que a antidiurese seja estabelecida.

* ApoOs areducao da taxa de diurese, a taxa de fluidos intravenosos deve ser reduzida a dois tergos da manutencao prevista
(mais fluidos necessarios para reposicéo de sangue e manutencao da presséao arterial).

* Repor a perda sanguinea com solucdo salina normal, solucéo de Ringer com lactato, albumina 5%, ou produtos
sanguineos, conforme necessario.

* Checar o sddio sérico a cada hora.

A infusdo de vasopressina € continuada no pés-operatorio para manutencao na unidade de terapia intensiva.

Insuficiéncia adrenal Reposicao perioperatoria de esteroides com hidrocortisona IV conforme as
recomendacgfes da endocrinologia.
Perda sanguinea significativa No pré-operatorio calcular o volume sanguineo do paciente e perda sanguinea
toleravel
Sangue tipado e cruzado deve estar imediatamente disponivel. Acompanhar de perto

com hematdcrito e hemoglobina intraoperatorios.

Diabetes insipidus Mais comumente encontrada no pds-operatério
Veja a se¢do DI acima
Disturbio hipotaldamico Pode levar a disturbios de temperatura.
pode induzir alteragdes de segmentos ST, o que pode simular isquemia cardiaca.t
Lesao no tronco cerebral Rara, mas pode ocorrer em tumores com invaséo disseminada, e pode resultar em
estado de coma.
Convulsdes Comuns apos retracdo do l6bulo frontal e manipulacdo com craniotomia
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convencional.

Vazamento de fluido Comum com a abordagem transesfenoidal.
cefalorraguidiano Evitar bucking e tosse durante a extubagéo traqueal.

Tabela. Complicacdes e consideracGes perioperatdrios associados a resseccéo de craniofaringioma.

CUIDADOS POS-OPERATORIOS

Pacientes submetidos a um curso intraoperatério sem intercorréncias podem ser extubados ap6s a conclusdo da cirurgia. Isso
permite uma rapida avaliagdo neuroldgica e evita complicagBes associadas a ventilagdo mecanica pés-operatéria. O cuidado
pos-operatorio deve continuar na unidade de terapia intensiva com informagfes da equipe multidisciplinar incluindo
neurocirurgido, anestesiologista, endocrinologista e intensivista. Essa equipe deve ser informada de quaisquer alteracdes
intraoperatérias encontradas tanto do ponto de vista cirdrgico quanto do anestésico; a conduta e potenciais complicagbes
também devem ser abordadas. Planos para disturbios endécrinos em andamento ou potenciais devem ser revistos, e os dados
laboratoriais mais recentes, compartilhados. O equilibrio de fluidos e controle de potenciais convulsdes devem ser discutidos e
gerenciados de maneira apropriada. Um plano para analgesia deve ser discutido pela equipe multidisciplinar, envolvendo a
equipe de controle da dor, caso necessario. A gestdo de dor pediatrica aguda é cada vez mais caracterizada por uma
abordagem multimodal levando a doses menores tanto de analgésicos opioides quanto de nédo-opioides. Medicamentos como
drogas anti-inflamatérias n&o-esteroides, agonistas a-2 adrenérgicos, paracetamol e opioides podem ser usados em
combinacdo para maximizar o controle de dor e diminuir efeitos colaterais indesejados induzidos por medicamentos. Os
parametros hemodinamicos, idade e nivel de consciéncia do paciente, bem como outras comorbidades, devem ser levados em
consideracdo no momento da escolha e dosagem da droga.
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