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RESUMO 

Introdução: Craniofaringiomas Adamantinomatosos são tumores do Sistema Nervoso Central, 

localizados no ducto craniofaríngeo. Provenientes de células escamosas e com curso 

tipicamente benigno, tem prevalência na infância e incidência até, aproximadamente, os 20 anos 

de idade. O diagnóstico é frequentemente tardio pelo seu crescimento lentificado e clínica 

inespecífica, agrupada em: cefaléia, distúrbios visuais e de caráter hormonal. O controle 

sintomático pode ser realizado farmacologicamente, embora a localização anatômica favoreça 

uma abordagem cirúrgica para resolução da patologia, considerando, também, tratamento 

adjuvante. Apresentação do caso: Paciente do sexo feminino, 9 anos de idade, estudante e 

natural de Rio Verde - GO, é levado pela mãe ao pediatra, que relata que o paciente tem 

apresentado cefaleia holocraniana intermitente e sem fator causal específico, há 

aproximadamente 70 dias. Associado ao quadro, refere-se a ganho de peso sem mudanças 

significativas na dieta ou hábitos de vida, no entanto, não soube especificar o ganho em 

quilogramas. Foi solicitada Ressonância Magnética de crânio, que confirmou o diagnóstico de 

Craniofaringioma Adamantinomatoso. Discussão: O desenvolvimento das técnicas cirúrgicas 

para ressecção tumoral permite optar por uma ressecção completa ou subtotal associada à 

radioterapia adjuvante (RT), sendo que a segunda permitiu uma taxa maior de sobrevida livre 

de progressão de doença. Porém, não pode-se excluir a primeira opção, já que é preconizada 

para indicações específicas, sobretudo diante da localização tumoral. Portanto, a abordagem do 

tumor deve ser planejada de modo individualizado, já que há risco de prejuízo na qualidade de 

vida e funcionalidade do indivíduo, em decorrência do sítio patológico e estruturas 

potencialmente afetadas. Conclusão: Para estabelecer o tratamento correto deve-se observar a 

localização e os impactos de cada intervenção avaliando as particularidades de cada paciente. 

 

Palavras-chave: craniofaringioma, adamantinomatoso, tumor. 

 

ABSTRACT 

Introduction: Adamantinomatous Craniopharyngiomas are tumors of the Central Nervous 

System, located in the craniopharyngeal duct. Coming from squamous cells and with a typically 

benign growth, it has a prevalence in childhood and incidence up to approximately 20 years of 

age. The diagnosis is often delayed due to its slow growth and non-specific clinical presentation, 

grouped into: headache, visual disturbances and hormonal disorders. Symptomatic control can 

be performed pharmacologically, although the anatomical location facilitates a surgical 

approach to resolve the pathology; also considering adjuvant treatment. Case report: Male 

patient, 9 years old, born and coming from Inhumas/Goiás; sought medical care accompanied 

by his mother because of an intense, holocranial and intermittent headache, with pain starting 

70 days ago, associated with visual disturbances. During this period, he refers to an 

unintentional weight gain and difficulty in maintaining good school performance. During the 

investigation, a cranial Computed Tomography (CT) and a brain Magnetic Resonance Imaging 

(MRI) were requested, showing the tumor, which later confirmed the diagnosis of 

Adamantinomatous Craniopharyngioma. Discussion: The development of surgical techniques 

for tumor resection allows opting for a complete or subtotal resection associated with adjuvant 

radiotherapy (RT), with the latter allowing a higher rate of progression-free survival. However, 

the first option cannot be excluded as it is recommended for specific indications, especially in 

view of the tumor location. Therefore, the approach to the tumor must be planned individually, 

since there is a risk of impairment in the individual's quality of life and functionality, due to the 

pathological site and potentially affected structures. Conclusion: 

 

Keywords: craniopharyngioma, adamantinomatous, tumor. 
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1 INTRODUÇÃO 

O Craniofaringioma é um tumor do Sistema Nervoso Central (SNC) do tipo epitelial e 

benigno, oriundo dos resquícios da bolsa de Rathke, com prevalência mundial de 6-8% 

(CAMPBELL, 2019). É uma neoplasia que está tipicamente relacionada à infância, com 

incidência bimodal em crianças de 5 a 14 anos e adultos de 50 a 74 anos (BORDALLO, 2011). 

O quadro clínico do paciente varia de acordo com o acometimento de diferentes pares 

cranianos, o que resulta em diversos sintomas inespecíficos. Na infância, é indistinto náuseas, 

vômitos e cefaleia, devido a hipertensão intracraniana. Além disso, quadros tardios podem 

culminar em perda gradativa do campo visual. (NARES-LÓPEZ, 2021). Para diagnóstico por 

exame de imagem, é indicada ressonância magnética com contraste, que sugere 

craniofaringioma, podendo ter características de multicistos hipo ou hiperdensos em relação ao 

parênquima cerebral, contudo apenas o estudo histológico confirma o diagnóstico (DUCHE, 

2020). 

Neste relato de caso, abordar-se-á o subtipo mais comum de craniofaringioma, que é 

chamado Adamantinomatoso , proveniente do ducto craniofaríngio e de etiologia desconhecida 

(CAMPOS, 2021). Com isso, objetiva-se avaliar o caso e adquirir conhecimento a partir dele. 

 

2 APRESENTAÇÃO DO CASO 

T. B. T., sexo feminino, 9 anos de idade, estudante e natural de Rio Verde - GO é levado 

pela mãe ao pediatra, que relata que o paciente tem apresentado cefaleia holocraniana 

intermitente e sem fator causal específico, há aproximadamente 70 dias. Associado ao quadro, 

refere-se a ganho de peso sem mudanças significativas na dieta ou hábitos de vida, no entanto, 

não soube especificar o ganho em quilogramas. Concomitantemente, a paciente tem 

apresentado baixo rendimento escolar e queixa indisposição e diminuição da acuidade visual. 

Diante do quadro apresentado, foi solicitada RM (Ressonância Magnética) de crânio, que 

confirmou o diagnóstico de Craniofaringioma Adamantinomatoso.  

 

3 DISCUSSÃO 

Os Craniofaringiomas são tumores embrionários das regiões da sela e suprasselar 

derivados de células fusiformes de Rathke da fenda. São mais comuns em crianças e 

representam de 2% a 5% dos tumores do sistema nervoso central. Raro, porém comum na 

população pediátrica, tem grande importância por se desenvolver na região hipotálamo-

hipofisária, ser benigno, mas de natureza infiltrativa e agressiva, provocando alta morbi-
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mortalidade nas pessoas acometidas, sobretudo pelos efeitos que surgem devido à localização 

anatômica próxima ao hipotálamo, hipófise, nervos e quiasma ópticos. 

O tumor não tem preferência por gênero, com maior prevalência entre 5 e 15 anos, e 

depois, na quinta década de vida, sendo ainda mais raro, com propensão para raças negra e 

asiática. Apresenta-se como o subtipo adamantinomatoso (clássico) em que prevalece na 

infância e adolescência, se mostra na hipófise como lesão expansiva, cística e calcificada, rica 

em colesterol. O subtipo papilífero, mais encontrado em adultos, se manifesta em forma de cisto 

com vegetação formada por epitélio pavimentoso. 

A investigação diagnóstica de craniofaringioma se inicia por uma tríade clássica de 

sintomas neurológicos, oftalmológicos e endocrinológicos, sendo a gravidade da doença 

determinada pelo tamanho, crescimento e localização do tumor. Estudos mostram que os 

sintomas neurológicos mais frequentes são hidrocefalia, seguidos de cefaléia e crises 

convulsivas. Os sintomas endócrinos estão mais relacionados com deficiência do hormônio de 

crescimento, gonadotrofinas, hormônio tireotrófico e adrenocorticotrófico. Já os oftalmológicos 

se destacam pelos distúrbios visuais. Desta forma, como os sintomas, muitas vezes, são 

inespecíficos, o diagnóstico pode ser tardio. A avaliação por imagem consiste na Tomografia 

Computadorizada (TC) e Ressonância Magnética Nuclear (RMN), sendo que a TC consegue 

mostrar as calcificações intramurais e sua associação com as estruturas adjacentes. Já a RMN, 

atualmente considerada uma técnica padrão-ouro para diagnóstico estrutural e topográfico do 

tumor, avalia progressão e determina recorrência. 

Com relação ao tratamento, os principais são: a ressecção total que possui uma 

abordagem mais agressiva, levando a desfechos insatisfatórios, sendo indicada para tumores 

sem sintomas hipotalâmicos e de tamanho pequeno. A ressecção subtotal com radioterapia (RT) 

adjuvante é indicado para crianças em casos de recorrência, com uso limitado por causar efeitos 

negativos, sendo os principais a deficiência do hormônio do crescimento e a puberdade precoce, 

deixando a indicação para faixas etárias maiores quando o tumor já tem volume reduzido. O 

tratamento intracístico, por fim, consiste no uso de substâncias esclerosantes, principalmente o 

interferon alfa e possibilita realizar punções repetidas. Possui efeitos colaterais presumíveis, 

além de não apresentar neurotoxicidade, não necessitando de terapias, mostrando-se  eficaz. 

Logo, o tratamento para craniofaringioma adamantinomatoso segue sendo um grande 

desafio  e mostra a importância do suporte multidisciplinar na abordagem terapêutica, com foco 

na melhora da qualidade de vida do indivíduo acometido. 
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 4 CONCLUSÃO  

 O Craniofaringioma Adamantinomaoso é considerado uma patologia rara, 

representando cerca de 1 a 3% dos tumores intracranianos (ADAMSON, 1990; BORDALLO, 

2011). É mais prevalente na infância, acometendo principalmente crianças e jovens até 20 anos, 

sem predileção por sexo, e geralmente possui caracter benigno (CANI, 2010). 

Apesar de apresentar baixo risco de malignidade na maioria das vezes, esse tumor  pode 

gerar elevada morbidade na população acometida devido ao seu alto poder infiltrativo e 

proximidade de estruturas como hipotálamo, hipófise e quiasma óptico. A gravidade está 

diretamente relacionada ao tamanho, localização e crescimento tumoral( Harwood-Nash, 1994; 

Honegger J e et al, 1997). 

Os exames de imagem, como Tomografia Computadorizada e Ressonância Magnética, 

podem corroborar com a suspeição clínica, porém o diagnóstico definitivo é através do 

anatomopatológico da peça cirúrgica. (ADAMSON, 1990; Karavitaki N e et al, 20060). 

Quanto ao tratamento, devemos levar em conta particularidades de cada paciente, assim 

como localização, tamanho tumoral e os impactos após intervenção.  
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