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TUMOR DERMOIDE INTRAMEDULAR
ASSOCIADO A DIASTEMATOMIELIA

RELATO DE CASO
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RESUMO - A associacao de tumor dermdide intramedular e diastematomielia é rara, descrita anteriormente em

8 casos. Descrevemos novo caso, de um adulto portador desta associagdo que apresentou paraparesia crural
progressiva e sindrome sensitiva nos membros inferiores, além de cifoescoliose téraco-lombar. A exploragéo
cirtrgica confirmou a ocorréncia de um tumor derméide intramedular além da diastematomielia identificados na
ressonancia magnética. Discutemos aspectos fisiopatoldgicos e clinicos e as caracteristicas radiolégicas destas
patologias destacando a importancia do diagnéstico precoce.
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Intraspinal dermoid tumor associated with diastematomyelia: case report

ABSTRACT - Intraspinal dermoid tumor and diastematomyelia is a rare combination of pathologies and only
eight cases were priorly published. We report a new case in an adult with clinical presentation of progressive
paresis and sensitive deficit in the lower limbs, associated with a thoraco-lombar kyphoscoliosis. The diagnosis
based on the CT scan and MR images was confirmed at surgery. Pathophysiologic and clinical aspects as well as
the radiological characteristics of these pathologies are dicussed and the importance of the early diagnosis is
emphasized.
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Os tumores dermoéides constituem de 1 a 2% de todos os tumores intrarraquidianos em todas
as idades, apresentando localizacdo intramedular em cerca de metade 404 easosiacéo de
tumor dermdide com diastematomielia é rara, descrita anteriormente em 8.ddssete relato
apresentamos o0 caso de um paciente de 32 anos que apresentava déficit motor progressivo nos
membros inferiores associado a deformidade da coluna téraco-lombar. A investigagdo por imagem
evidenciou processo expansivo intradural associado a altera¢des relacionadas a disrafismo espinhal
incluindo diastematomielia.

CASO

JCA, masculino, 32 anos, natural de Cunha - SP, apresentou-se com queixa de 2 anos de déficit motor
progressivo nos membros inferiores, associado a dor em queimagao acometendo territério de raizes L4 e L5 e
alteragao progressiva da curvatura da coluna lombar, notada desde o nascimento. No exame fisico a estatura do
paciente era 1, 44 m e, ao exame da regido dorsal, notava-se lesao cicatricial radiada paravertebral esquerda com
cerca de 8 cm de didmetro e les&o puntiforme na linha mediana através da qual o paciente referia drenagem de
secregdo, ndo caracterizada, de forma intermitente, ao longo dos anos. O exame mostrava ainda anestesia tatil-
térmica-dolorosa na face anterior da perna esquerda associada a hiperestesia na face anterior da coxa ipsilateral.
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O reflexo cutaneo plantar era indiferente a esquerda e em flexao
a direita. Apresentava também paraparesia crural simétrica com
forga motora grau 3 em todos os grupos musculares e atrofia
muscular global bilateral, porém mais importante no membro
inferior esquerdo.

A radiografia simples de coluna vertebral evidenciava
cifoescoliose dextroconvexa com concavidade voltada para a
esquerda. A ressonancia magnética de coluna lombo sacra
mostrava uma leséo expansiva intradural homogénea na regiao
do cone medular ocupando a topografia da cauda equina. O
exame identificava também uma divisdo dos componentes
6sseos do canal espinhal a partir da transigao téraco-lombar
(Figs 1 e 2), nos cortes axiais realizados cranialmente era
possivel identificar duplicagdo da medula espinhal caracteri-
zando uma diplomielia (Fig 3).

O paciente foi submetido a cirurgia por via posterior
com exposicdo da oitava vértebra toracica (T8) até a quinta
vértebra lombar (L5). Apds a exposi¢do 6ssea notou-se fusdo
posterior de T11, T12 e L1, com incorporagéo das articulagbes
de L1 ao pediculo de L2. Foi realizada laminotomia em bloco
de T12 a L2, notando-se um saco dural inico com aumento de
volume. Apés sua abertura mediana observou-se leséo
expansiva de coloracdo nacarada, constituida de material
fragmentar e fridvel entremeado por pélos, ocupando a regido
) da transicdo da medula lombar - cauda equina e invaginando-
Fig 1. Ressonancia magnética de coluna lonse cran_ialme_nte atravé§ d_o cone n_1edular. A duplicagao Inedu_lar
bo-sacra, corte sagital, aquisicao T2, eviden&r@ gyldenuada no limite mterl_or fjo tumor mas nao foi
ciando les&o expansiva intradural na regigo gddentificada qualquer protuberéncia 6ssea no |nter|qr dq canal
transicdo da medula lombar e cone medular. medular compativel com espordo 6sseo ou cartilaginoso,

geralmente presente na diastematomielia. Com técnica

microcirdrgica a lesdo foi ressecada na sua totalidade e o
diagnéstico anatomo-patoldgico foi de cisto dermdide. Ap6s a cirurgia o paciente apresentou piora da forga
motora hos membros inferiores, com posterior recuperagdo para forca grau 4 durante o seguimento de 8 meses.
Neste periodo apresentou também melhora do padréo de sensibilidade, mantendo hipoestesia tatil-térmica- dolorosa
na face anterior da coxa esquerda.

Fig 2. Ressonancia magnética da coluna lombo-sacra, corte
coronal, aquisi¢do T1, evidenciando a les&o intrarraquidiana,
notando-se também a divisdo dos componentes 6sseos do canal.
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Fig 3. Ressonancia magnética de coluna lombo-sacra, corte axial ao
nivel de T12, aquisi¢do T1, mostrando a duplicagdo medular.

DISCUSSAQ

Os tumores dermoides nado sao considerados como neoplasias verdadeiras mas sim anomalias
consequentes a separagdo incompleta entre o neuroectoderma e o ectoderma, resultando num
fragmento de ectoderma isolado entre a superficie dorsal do ectoderma e o tubo neural, cuja
diferenciacéo ird originar o tumor dermdide. Apesar desta teoria ser a mais amplamente aceita,
alguns autores sugerem que a inclusdo de remanescentes cutaneos no momento do ato cirdrgico, em
pacientes portadores de disrafismos, seja a causa mais comum para o desenvolvimento deste tipo de
patologia a nivel raquidiah® Histologicamente a lesdo é constituida de um epitélio escamoso
estratificado com células epiteliais descamadas, queratina, foliculos pilosos e glandulas’sebaceas
Na coluna, a regido mais frequentemente acometida é a lombar seguida das regides toracica e cervical.
Cerca de metade dos tumores dermoides apresenta localizagdo intramedular e o restante é
diagnosticado no compartimento intradural extrametilata patologia é 2 a 3 vezes mais comum
em pacientes do sexo feminino, podendo apresentar associagdo com algumas alteracdes cutaneas
como hipertricose, hemangiomas e seios dérmicos, esta Ultima alteragéo diagnosticada no caso em
questdo. O tratamento dos tumores dermdides € cirdrgico mas a remogdo completa pode ser de
dificil execugdo nos casos em que suas paredes se invaginam entre as raizes da cauda equina ou
quando ha muita aderéncia ao tecido neural.

A diastematomielia € um tipo de disrafismo espinhal oculto que é categorizado no grupo de
sindromes da notocorda fendidEsta alteracdo € caracterizada pela divisdo da medula no plano
sagital com separagdo ou ndo do saco dural e pode estar associada a varias outras anomalias como
mielomeningocele, seio dérmico, seringomielia, lipomas e alteracdes 0sseas, incluindo a escoliose.
A diastematomielia é 2 a 3 vezes mais comum em pacientes do sexo feminino e é mais frequente na
regido lombar, mas pode estar localizada em todas as areas da coluna incluindo a regido cervical e a
transicéo cranio-cervicet’> Em geral, é diagnosticada em criangas e os sintomas mais frequentes
sdo agueles relacionados as alteracdes ortopédicas, a bexiga neurogénica e ao déficit motor, que
pode se apresentar com carater progressivo, sugerindo sindrome da meddldNpeesaadultos,
como no caso aqui relatado, a dor é o sintoma mais frequente. As manifestagdes cutaneas estao
presentes numa incidéncia variavel de 50 a'B8%fo representadas por hipertricose, hemangiomas
capilares, lipomas subcutaneos, nevos e seios déttniEstas lesGes cutaneas geralmente estédo
situadas na linha média mas ndo necessariamente correspondem ao nivel de lesdo da
diastematomielfd. A radiografia simples de coluna € o exame indicado para a investigacgao inicial e
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evidencia imagem compativel com espordo ésseo em 20 a 60% dd’'ta8usras evidéncias

incluem alteracdes das laminas, como fuséo vertical, e dos pediculos com separacdo deles ou
diminuic&o da sua altura; hemivértebras, fuséo do corpo vertebral, reducéo do tamanho das vértebras
e duplicacéo ou auséncia de processos espinhosos. Segundo Hilal e colaboradores, a combinagéo d
fusdo intersegmentar laminar e espinha bifida, no nivel da fusdo da lamina ou adjacente a ele, é
extremamente sugestiva de diastematomielia. A ressonancia magnética é o método de escolha par:
a caracterizagdo radioldgica deste tipo de patologia identificando, além da duplicacdo medular, lesdes
associadas como lipomas espinhais e/ou hidromielia.

A associacéo de diastematomielia e lesdes expansivas medulares € incomum. Cbnti et al.
descreveram o primeiro caso desta associagdo num paciente de 26 anos submetido a tratamentc
cirdrgice®. Assim como relatado por estes autores, no caso aqui apresentado os sintomas que
motivaram a procura por tratamento provavelmente ocorreram secundariamente ao crescimento da
lesdo expansiva, no caso tumor dermoéide, em um canal medular congenitamente comprometido.
Outros autores também relataram a associacéo descrita. MéMelstiElu 9 casos de pacientes
portadores de escoliose congénita em associagdo com neoplasias espinhais; em 4 casos havi
associacao de diastematomielia sendo um caso portador de tumor derméide. Tripata¢hi@m
4 casos de tumores dermoides em associagdo com diastemato8tialima et alapresentaram 2
casos desta associagdo, caracterizando-a através da ressonancia magnética. Segundo 0s mesm
autores o padréo de imagem do tumor dermdide é variavel. A presenga de sinal sugestivo de contetdc
de gordura € indicativo deste tipo de lesdo mas a sua auséncia ndo a exclui. Outra caracteristica
sugestiva é a presenca de lesdo intramedular bem definida, pouco captante, em paciente com alteracoe
congénitas de coluna vertebral.

O desenvolvimento da medula espinhal e da coluna vertebral estdo intimamente relacionados,
de tal forma que é frequente a associacdo de malformagdes acometendo estas estruturas. Alteragoe
da estrutura 6ssea da coluna vertebral podem ocasionar modificagdes no crescimento longitudinal
espinhal resultando numa escoliose progressiva que pode estar associada a outras malformacdes
incluindo o tumor derméideA prevencao de déficits neurolégicos futuros € o principal objetivo da
realizacdo do diagnostico e tratamento precoces de alteragdes intraespinhais em pacientes portadore
de disrafismo oculto. Para tanto, a ressonancia magnética deve ser realizada rotineiramente na
avaliac@o de pacientes portadores de disrafismo espinhal e escoliose céngénita
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