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EVOLUGAO MALIGNA DE UM GANGLIOGLIOMA
RELATO DE CASO

JOAO FLAVIO MATTOS ARAUJO* MARCOS ROGERIQ CAPELLO SOUZA**,
ALEXANDER SPERLESCU*, ROQUE JOSE BALBO*

RESUMO - Relatamos o caso de um paciente de oito anos de idade, com quadro clinico de cefaléia, nduseas e
vomitos. A angiografia cerebral mostrava massa frontal ndo vascularizada. O paciente foi submetido a craniotomia,
com remog&o da leséo cujo estudo anatomo-patolégico comprovou o diagnéstico de ganglioglioma. O paciente
recebeu radioterapia no pés-operatério. Durante o seguimento, 16 anos apo6s, houve recidiva da lesdo, comprovada
pela tomografia computadorizada do cranio, sendo submetido a nova cirurgia, cujo exame anatomo-patolégico
revelou ser glioblastoma multiforme. Gangliogliomas sdo tumores raros do sistema nervoso central, contendo
mescla de células neuronais e gliais. A anaplasia ocorre somente no componente glial, sendo este, portanto,
responsavel pelo prognoéstico desta leséo.
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Malignant evolution of a ganglioglioma: case report

ABSTRACT - We present the case of a 8-years-old boy, admitted with a history of headache, nausea and

vomiting. Cerebral angiography showed a non-vascular mass on frontal lobe. The patient underwent craniotomy

and the lesion was removed. Neuropathological study revealed that the tumor was a ganglioglioma. The patient
received pos-operative radiotherapy. On follow-up, 16 years after, a computed tomographic scan showed a
recurrence of the tumor, and a second surgery revealed a glioblastoma multiform. Gangliogliomas are rare tumors
of the central nervous system containg neoplastic ganglion cells and low grade neoplastic glial cells. The malignant

degeneration occurs only in the glial component, so the prognosis of these tumors is related to the grade of that
component.
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Gangliogliomas sdo considerados tumores raros, atingindo principalmente a popula¢a®, infantil
sendo composto por mescla de células gliais e neut@nAjresenta crescimento lento, cuja
sintomatologia resulta do efeito de massa tumoral ou crise conYuBnteetanto a anaplasia do
componente glial ja foi relatada por alguns autores, podendo ocorrer a indiferenciagdo para
glioblastoma multiform®, fato este que altera significativamente a evolugédo do caso.

Os autores relatam caso em que um paciente, entdo com 8 anos de idade, foi submetido a
craniotomia frontal esquerda para remocdo de processo expansivo, cujo diagndstico foi
ganglioglioma. O paciente foi acompanhado e, 16 anos ap06s o primeiro procedimento, apresentou
recidiva da lesdo, sendo reoperado e tendo diagnéstico atual de glioblastoma multiforme.
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Fig 1. Tumor de células ganglionares. Dispersos no neuropilo frouxo com
areas microcisticas, notam-se grandes neurdnios distribuidos
desordenadamente, com nicleos aumentados e nucléolos proeminentes.
Acompanham neur6nios menores, células da glia e capilares com
hemécias. HE x 10.

Fig 2. Glioblastoma multiforme: intensa hiperceluraridade, hipercroma-
tismo nuclear, angulacéo nuclear através de células bizarras e pleomor-
fismo. HE x 40.

RELATO DE CASO

TAF, 8 anos de idade, branco, admitido em julho-1979, com queixa de cefaléia ha 1 ano, com piora ha 3
meses, quando surgiram nauseas, vomitos e déficit de atengdo. Nenhum antecedente patoldgico relevante. Set
exame neurolégico mostrava um paciente alerta, sem déficits motores ou sensitivos e papiledema bilateral a
fundoscopia. Realizou angiografia carotidea, que evidenciou grande massa expansiva frontal esquerda,
praticamente ndo vascularizada. Submetido a craniotomia frontal esquerda, com retirada da massa, situada
anteriormente a area motora, néo relacionada ao sistema ventricular. O exame anatomo-patolégico demonstrou o
diagnéstico de ganglioglioma frontal, sendo as laminas enviadas para o Instituto de Patologia das Forgas Armadas
dos Estados Unidos da América, que confirmou esse diagnéstico (Fig 1). Realizado tratamento por radioterapia
complementar com cobaltoterapia, recebendo 45 Gy entre setembro-1979 e novembro-1979. O paciente apresentou
exelente evolugéo clinica, realizando reavaliagGes periddicas, nada sendo constatado. Em 1989, realizou controle
tomogréfico do encéfalo, que ndo evidenciou recidiva da leséo.

Em 1995, o paciente retornou, referindo progressiva cefaléia frontal, apresentando também nauseas e
vomitos. Seu exame neurolégico apresentou edema das papilas a fundoscopia. Realizou tomografia do encéfalo
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(Fig 3), que evidenciou leséo frontal esquerda, recidi-
vada, com importante efeito de massa e captagdo de
contraste em sua periferia. Submetido a nova cranioto-
mia, com remogéo da lesdo. Esta apresentava areas de
necrose, intenso edema e aparente infiltragdo do
parénquima cerebral vizinho. O exame anatomo-
patoldgico evidenciou glioblastoma multiforme (Fig 2).

O paciente teve boa evolugéo clinica, apresentan-
do hemiparesia direita de predominio braquial, estando
em acompanhamento ambulatorial, sendo realizado
tratamento quimioterapico, trés ciclos com vincristina,
procarbazina e CCNU.

DISCUSSAQ

Ganglioglioma é tumor composto pela
mescla de células neoplasicas gliais e células
neuronais, ambas consideradas de baixo grau de
malignidadé&®s. Virchow primeiramente decreveu
tumores com origem de elementos neuronais,
cabendo a Cushing, em 1927, descrever um
ganglioglioma. Em 1930, Courville publicou a
primeira casuistica, contendo 20 pacientes com
diagnédstico de ganglioglioma e extensa reviséo

Fig 3. Tomografia computadorizada do cranio, ®a5obre 0 assunto, estabelecendo a partir deste

lizada em 1995, evidenciando lesdo expansiva fron-omento esta denominacio na literatiira
tal esquerda, captante de contraste e com efeito § ¢

massa, compativel com recidiva tumoral. Considerado tumor raro, com incidéncia

entre 0,4% a 7,6% em séries puramente pediatricas
e, considerando-se toda populacdo, a incidéncia ndo ultrapassa de 0,5% a 1,5%, entre todos os
tumores do sistema nervoso centrétl4 Acomete portanto principalmente jovens, pois a literatura
mostra que entre 60% a 80% dos casos apresentavam idade inferior a 30 anos no momento do
diagndstico, ndo existindo preponderancia quanto ao“&etinicamente, gangliogliomas
hemisféricos manifestam-se tardiamente em relacéo a gangliogliomas de linha média, fato este
comprovado por Haddad e éol.

A origem desta neoplasia talvez decorra de “pool” de células precursoras primitivas ou
embrionarias e que apresentam caracteristica bipotencial, originando tanto componentes gliais como
neuronai®!2 Acomete predominantemente os hemisférios cerebrais, principalmente o lobo temporal,
podendo tambem atingir os génglios da base, cerebelo, tronco cerebral, medula espinhal, nervo
Optico e glandula pin€at*-11417 Russel e Rubinstéimelatam que 5% dos casos apresentavam
outras anomalias congénitas, tais como sindrome de Down e agenesia do corpo caloso. Ja na cauistica
de Haddad e cd).24% dos pacientes apresentavam anomalias congénitas.

Clinicamente, estes tumores apresentam lenta evolugdo, podendo-se passar até 10 anos para
se realizar o diagnéstico. Davidson ef@llatam um caso em que a histéria de disfungdo neurolégica
foi de 46 anos, e 10 anos de evolugdo a partir do diagnéstico da leséo. Geralmente apresenta-se com
crises convulsivas, que podem ser generalizadas ou focais, cefaléia de progressivo agravamento e
déficits neuroldgicos. Também pode ocorrer hidrocefalia, com sinais e sintomas inerentes a este
quadrd-&lo,lz,lt‘}

Os achados tomogréaficos desta neoplasia demostram que em 40% dos casos existe area
hipodensa, que pode estar associada a cistos em 50% dos casos. Ocorre captagdo de contraste na
maioria dos casos e calcificagdes estdo presentes em 25% a 55% dé&¢abastudo radioldgico
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simples do cranio, demonstra calcificagdes intracranianas amorfas em 10% désAcasesenca

de hemorragia intratumoral € incomum, pois raramente é hipervascularizado, existindo na literatura
apenas o relato de um caso por Baltuch é cml.qual a leséo era extremamente vascularizada. Na
maioria absoluta dos casos a lesdo é avastudaressonancia apresenta maior sensibilidade na
identificacdo desta lesdo. Em T1 sdo hipointensos e hiperintensos em T2, sendo a captacéo de
gadolineo variavéfé

Macroscopicamente este tumor revela tecido fibroso circunscrito, facilmente distinguivel do
tecido cerebral adjacente, com areas de calcificagBes e areas cisticas, contendo liquido de coloragéc
xantocrdomica. Microscopicamente os critérios para o diagnéstico foram dados por Russell e
Rubinstein, que sdo: (a) o tumor é constituido pela mistura de células gliais e neuronais; (b) as
células gliais sdo basicamente astrocitos, mas células com morfologia de oligodendrécitos ja foram
descritas; (c) coloracdes especificas demonstrando a substancia de Nissl confirmam a presenca de
células neuronaié®'4 Segundo a classificagdo da Organizacédo Mundial da Saude, feita em 1993,
gangliogliomas séo graduados como grau | ou Il e gangliogliomas anaplasicos como grau lll, sendo
este Ultimo caracterizado pela presenca de areas de hipercelularidade, proliferagéo vascular, necrose
e figuras de mitosé

O caso por nos relatado mostra a indiferenciacdo de um ganglioglioma para glioblastoma
multiforme 16 anos apds a remogéo cirlrgica, complementada com radioterapia. Segundo varios
autores, a evolucdo maligna desta neoplasia provavelmente é determinada pelo componente glial e
ndo neuron&fs10131520Ryssell e Rubinstéimelataram caso de indiferenciagdo para glioblastoma
23 anos apo6s a remogao cirdrgica de um ganglioglioma, sendo importante ressaltar que este paciente
ndo havia sido submetido a radioterapia. Isla é matam caso em que ocorreu indiferenciacéo
para astrocitoma grau Il, apos ressecc¢édo cirlrgica, sem radioterapia prévia. Outros autores, como
Kalyan-Raman e OlivefpHaddad e cdi,. confirmam que a degeneragdo maligna é atribuida ao
componente glial, determinando o prognoéstico desta neoplasia. Estudos imuno-histoquimicos,
utilizando indices de proliferacédo celular, como o PCNA ou Ki-67, realizados por Wolf'e col.
indicaram que a proliferacdo esté restrita ao componente celular astrocitario, sugerindo-se que o
componente neuronal ndo apresente natureza neoplasica. Esta afirmacéo, entretanto, € contestad
por Jay e caP, que relatam caso em que ha anaplasia tanto astrocitaria como neuronal.

O tratamento proposto para estas lesGes é sua remocao cirdrgica integral, ficando a radioterapia
para casos em que a remogao foi subtst&l®1216 O efeito da quimioterapia neste tumor néo esta
totalmente estabelecido, mas até o momento considera-se que nao traz qualquer beneficio para o
pacient®. Também aspectos genéticos devem estar envolvidos na génese desta neoplasia, pois
Wacker e col. mostraram perda da sequencia de DNA do cromossomo 17p, tratando-se provavelmente
de gene supressor para tumaréstudos futuros de genética molecular poderdo contribuir para o
diagndstico e tratamento destes tumores.
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