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Resumo: Introdugdo: O tumor teratdide rabdoide atipico (TTRA) é uma neoplasia embrionaria rara do
Sistema Nervoso Central (SNC), de comportamento agressivo, mais comum na infancia com
sobrevida inferior a um ano. Descricdo de caso: Lactente, feminino, um més, com historia de
vomitos freglentes em jato desde os quinze dias de vida, associados a auséncia de ganho
ponderal e macrocefalia. Realizada tomografia computadorizada (TC) de cranio que evidenciou
volumosa formagdo expansiva em IV ventriculo e hidrocefalia supratentorial, encaminhada a
Hospital Pediatrico para avaliagdo neurocirargica. Evoluiu com hipertensdo intracraniana,
colocado derivacdo ventriculo externa (DVE). Submetido a resseccdo tumoral, evoluindo com
instabilidade hemodinadmica, parada cardiorespiratoria (PCR) e 6bito. Encaminhada a necropsia e
bidpsia de tumor com diagnostico de TTRA. Discussdo: O TTRA é uma neoplasia priméria do
SNC, rara e agressiva, classificada como tumor embrionario de grau IV pela OMS. Predomina no
sexo masculino, ocorrendo sobretudo em criangcas menores de trés anos de idade. Metade
originam-se em fossa posterior, 40% supratentoriais e demais no neuroeixo. A sobrevida é
geramente inferior & um ano, com recidivas locais e disseminagdo leptomeningea. A clinica
varia conforme localizacdo do tumor, sendo comum hidrocefalia. O diagnostico € feito atraves de
achado de células caracteristicas em exame histopatoldgico. O tratamento consiste em resseccaéo
tumoral, associado ou ndo a radioterapia e quimioterapia. A extensdo da resseccdo parece ter
impacto prognéstico. Conclusdo: O TTRA é um tumor do SNC raro, acometendo principa mente
fossa posterior de criangas menores de trés anos, sendo importante seu reconhecimento devido a
evolucdo agressiva.
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