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RESUMO

Introducdo: O ependimoma é um tumor glial do sistema nervoso central que apresenta predilecdo pela fossa
posterior e pelo quarto ventriculo na populacdo pediatrica. Sua apresentacdo inicial pode ser inespecifica,
dificultando o diagndstico precoce e permitindo a progressdo para hipertensdo intracraniana e deficits
neurol6gicos. Objetivo: Relatar um caso de ependimoma anaplasico do quarto ventriculo em crianca, destacando
sua apresentacdo clinica inicial, evolucdo neuroldgica, abordagem terapéutica e reabilitacdo funcional. Descricdo
do Caso: Paciente feminina, com seis anos e oito meses, previamente higida, iniciou quadro de febre baixa e
voémitos, evoluindo em cinco dias com sonoléncia progressiva, astenia, mialgia, inapeténcia e vomitos persistentes.
No sexto dia, apresentou cefaleia intensa, instabilidade postural, ptose palpebral esquerda e incapacidade de
manter-se em ortostase. Inicialmente diagnosticada com quadro viral, evoluiu com piora clinica e realizou
tomografia computadorizada de crénio, que evidenciou massa expansiva de aproximadamente 3 cm no quarto
ventriculo, com efeito de massa sobre cerebelo e tronco encefélico e sinais de hipertensdo intracraniana. Foi
submetida & drenagem liquérica de urgéncia e posterior resseccdo tumoral praticamente total. O exame
anatomopatolégico confirmou ependimoma anaplésico grau Ill. Realizou quimioterapia e radioterapia, com
eliminacdo dos focos residuais. Evoluiu com hemiparesia direita, necessitando de reabilitagdo motora e
acompanhamento multidisciplinar. Discussédo: O caso demonstra a dificuldade diagndstica diante de sintomas
iniciais inespecificos e reforca a importancia da identificagdo de sinais neuroldgicos progressivos. Concluséo: O
reconhecimento precoce de cefaleia associada a alteracfes neuroldgicas e a abordagem multidisciplinar séo
fundamentais para o controle da doenca e a recuperacdo funcional em pacientes pediatricos com ependimoma.
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ABSTRACT

Introduction: Ependymoma is a glial tumor of the central nervous system that has a predilection for the posterior
fossa and fourth ventricle in the pediatric population. Its initial presentation may be nonspecific, making early
diagnosis difficult and allowing progression to intracranial hypertension and neurological deficits. Objective: To
report a case of anaplastic ependymoma of the fourth ventricle in a child, highlighting its initial clinical
presentation, neurological progression, therapeutic management, and functional rehabilitation. Case Description:
A previously healthy six-year-and-eight-month-old female patient initially presented with low-grade fever and
vomiting, progressing over five days with progressive drowsiness, asthenia, myalgia, loss of appetite, and
persistent vomiting. On the sixth day, she developed severe headache, postural instability, left eyelid ptosis, and
inability to remain standing. Initially diagnosed with a viral illness, she experienced clinical deterioration and



underwent cranial computed tomography, which revealed an approximately 3-cm expansive mass in the fourth
ventricle, with mass effect on the cerebellum and brainstem and signs of intracranial hypertension. She underwent
emergency cerebrospinal fluid drainage followed by near-total tumor resection. Histopathological examination
confirmed grade 111 anaplastic ependymoma. She underwent chemotherapy and radiotherapy, with elimination of
the residual lesions. She developed right-sided hemiparesis and required motor rehabilitation and multidisciplinary
follow-up. Discussion: The case demonstrates the diagnostic difficulty associated with nonspecific initial
symptoms and reinforces the importance of recognizing progressive neurological signs. Conclusion: Early
recognition of headache associated with neurological changes and multidisciplinary management are essential for
disease control and functional recovery in pediatric patients with ependymoma.
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INTRODUCAO
As neoplasias do sistema nervoso central (SNC) representam aproximadamente 21%

dos casos de cancer infantojuvenil, configurando-se como a principal causa de ébito por doenca
oncoldgica nessa populacdo!. Entre os tumores intracranianos malignos em pediatria, 0s
ependimomas sdo 0s terceiros mais prevalentes e localizam-se primordialmente na fossa
posterior2. A variante histologica anaplasica (grau Il da OMS) apresenta maior incidéncia em
pacientes pediatricos do que em adultos, sendo caracterizada patologicamente por intensa
atividade mitotica, proliferagdo vascular e necrose?.

O diagnostico de neoplasias cerebrais na infancia é frequentemente dificultado pela
presenca de sintomas iniciais inespecificos, como cefaleia, nauseas e vomitos, que podem ser
confundidos com condicdes clinicas comuns, como infecgdes virais ou problemas de visao:.
Em criancas maiores, o0 quadro clinico costuma manifestar-se com cefaleia recorrente,
particularmente nos periodos noturno e matutino, frequentemente associada a sinais de
hipertensdo intracranianal. Especificamente nos tumores localizados na fossa posterior, 0
crescimento lesional pode resultar em ataxia, alteracdes da marcha e do equilibrio2.

Topograficamente, os ependimomas dessa regido costumam originar-se no quarto
ventriculo, podendo estender-se lateralmente através dos forames de Luschka e Magendie2. O
pilar do tratamento atual consiste na resseccao cirdrgica maxima, visando idealmente a remocéo
total do tumor (GTR), seguida por radioterapia adjuvante, que é uma indicacdo frequente para
0 subtipo anaplasicot,2. Embora os avancos na neuroimagem e na biologia molecular tenham
aprimorado o diagnostico, o manejo clinico dessas neoplasias permanece complexo e
dependente do controle tumoral inicial.

O objetivo deste trabalho é relatar o caso de um paciente pediatrico com ependimoma
anaplasico de quarto ventriculo, destacando os desafios diagndsticos impostos por uma
apresentacdo clinica inicialmente inespecifica e a subsequente progressdo para o quadro de

hipertenséo intracraniana.



DESCRICAO DO CASO

Paciente do sexo feminino, com seis anos e oito meses de idade, previamente higida,
sem antecedentes clinicos relevantes relatados, iniciou, em dezembro de 2010, quadro agudo
caracterizado por febre baixa e episddios de vomitos. Nos dias subsequentes, entre o segundo
e 0 quinto dia de evolucdo, apresentou piora progressiva do estado geral, com sonoléncia
crescente, astenia, mialgia, inapeténcia e persisténcia dos episddios de vomitos. Inicialmente, o
quadro foi interpretado como de provavel etiologia infecciosa, considerando a presenca de
sintomas sistémicos e gastrointestinais.

No sexto dia de evolucdo, houve importante agravamento clinico, com sonoléncia
acentuada, cefaleia intensa e instabilidade postural. Ao exame neuroldgico, apresentava ptose
palpebral a esquerda, dificuldade para permanecer sentada sem apoio e incapacidade de manter-
se em ortostase, evidenciando comprometimento neurologico progressivo. Diante da
deterioracdo clinica, foi inicialmente atendida em unidade de pronto atendimento, onde recebeu
hipdtese diagnostica de virose e recebeu alta. Entretanto, devido a persisténcia e a progressao
dos sintomas, especialmente das manifestagdes neurolégicas, foi realizada investigacdo por
imagem.

A tomografia computadorizada de cranio evidenciou formacéo expansiva localizada na
fossa posterior, em topografia do quarto ventriculo, com aproximadamente 3 cm de diametro.
A leséo apresentava efeito de massa sobre estruturas adjacentes, incluindo o cerebelo e o tronco
encefalico, associando-se a sinais compativeis com hipertensdo intracraniana. Diante dos
achados clinicos e radioldgicos, foi levantada a hipotese de lesdo expansiva intracraniana da
fossa posterior, com comprometimento da dindmica liqudrica e risco de deterioracdo
neurologica.

Considerando a gravidade do quadro e a necessidade de abordagem neurocirrgica
especializada, a paciente foi transferida, em unidade de terapia intensiva aérea, para centro de
referéncia em neurocirurgia pediatrica. Na instituicdo de referéncia, foi submetida a drenagem
liguorica de urgéncia para controle da hipertensdo intracraniana, seguida, no dia subsequente,
de procedimento cirargico para resseccdo da lesdo. Foi realizada resseccdo tumoral
praticamente total, conforme avaliacdo intraoperatoria e poOs-operatoria. A ressonancia
magnética realizada no periodo pos-operatério evidenciou pequenos remanescentes tumorais.

O material obtido durante o procedimento cirurgico foi encaminhado para avaliacdo
anatomopatoldgica, que confirmou o diagndstico de ependimoma anaplasico, classificado

histologicamente como grau I11. Durante a avaliacdo complementar, foram identificadas células



neoplésicas na regido cervical, ap6s a manipulacdo cirdrgica, indicando disseminacao
neoplasica pelo neuroeixo e necessidade de tratamento oncolégico complementar.

Apds a abordagem cirdrgica, foi instituido tratamento oncoldgico adjuvante. A paciente
recebeu dez sessbes de quimioterapia, incluindo administragcdo endovenosa e intratecal, em
razdo da identificacdo de células neoplésicas no neuroeixo. Posteriormente, foi submetida a 32
sessOes de radioterapia craniana, com resposta terapéutica e eliminagdo dos focos tumorais
residuais identificados durante o acompanhamento. O tratamento oncolégico completo
estendeu-se por aproximadamente um ano.

No periodo pds-operatdrio, a paciente apresentou hemiparesia a direita como principal
sequela neuroldgica, sendo encaminhada para programa de reabilitagdo motora intensiva. O
acompanhamento foi realizado de forma multidisciplinar, com intervenc¢des direcionadas a
recuperacgdo da forca e da funcionalidade, além de terapia voltada a fala, coordena¢do motora
fina e estimulacdo cognitiva. A reabilitacdo teve como objetivo reduzir as limitacdes
decorrentes do comprometimento neurolégico e favorecer a recuperagdo funcional e a
reintegracao as atividades proprias da faixa etaria.

O caso foi apresentado de forma anonimizada, sem inclusdo de informacbes que
permitissem a identificacdo da paciente, aprovado no comité de ética sob CAAE
77960923.0.0000.0014.

DISCUSSAO

A apresentacdo inicial deste caso, marcada por sintomas inespecificos como cefaleia e
vomitos, reflete um desafio diagnostico classico em pediatria, visto que essa combinacao ocorre
em quase 50% das neoplasias do sistema nervoso central (SNC) e mimetiza condigdes
benignas®. Conforme as fontes, o diagnostico tardio é comum devido a raridade desses tumores
e a falta de familiaridade dos profissionais com os sinais iniciais®.

A localizacdo no quarto ventriculo e a classificacdo como ependimoma anaplésico (Grau
I11 da OMS) conferem alta agressividade ao caso®. Enquanto a anaplasia é definida por mitoses
frequentes e necrose, a literatura moderna enfatiza que o subgrupo molecular PF-A
(predominante em criancas) apresenta prognéstico mais reservado e maior risco de
disseminagao®.

A estratégia terapéutica de resseccdo cirlrgica maxima seguida de radioterapia é o
padrdo-ouro®; no entanto, a localizagdo no assoalho do quarto ventriculo impde riscos
significativos de sequelas neurolégicasz. Embora o uso de quimioterapia tenha sido observado

em protocolos de centros como o INCA, sua eficicia para ependimomas permanece sem



comprovacdo definitiva na literatura atualt-2. O principal ensinamento clinico deste relato é que
a persisténcia de sintomas inespecificos em criangas exige neuroimagem precoce para evitar a

progressao para emergéncias neurologicas irreversiveist-2,
CONCLUSAO

O presente caso evidencia a importancia do reconhecimento precoce de sinais
neuroldgicos progressivos em criangas com sintomas inicialmente inespecificos, especialmente
quando associados a persisténcia de vomitos, cefaleia, alteracdo do nivel de consciéncia,
instabilidade postural e déficits neurolégicos. A evolucéo rapida para hipertensdo intracraniana
e comprometimento de estruturas da fossa posterior reforca a necessidade de investigacéo por
neuroimagem diante de sinais de alerta, mesmo quando o quadro inicial sugere condicdes
infecciosas comuns. A abordagem neurocirurgica de urgéncia, seguida de tratamento
oncolégico complementar e reabilitacdo multidisciplinar, foi fundamental para o controle da
doenca e para a recuperacdo funcional da paciente. O relato ressalta, portanto, a relevancia da
vigilancia clinica, do diagndstico oportuno e da atuagdo integrada entre neurocirurgia,

oncologia pediéatrica e reabilitacdo na conducéo de casos de ependimoma pediatrico.
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