GLIOBLASTOMA MULTIFORME CEREBELAR
RELATO DE UM CASO EM CRIANCA
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Gliobastomas multiformes (GM) representam cerca de 509% das neopla-
sias do sistema nervoso central (SNC), menos de 3% ocorrendo na infan-
cia. 45. Este numero significa em torno de 7% dos tumores intracranianos
da crianca8. Os GM podem surgir em qualquer regido do SNC, todavia a sua
localizacdo na fossa posterior é relatada como rara, tendo no cerebelo uma
situagdo excepcional 1,2,3,4,5,6,7,8,11,13, Existe grande tendéncia nos tumores da
infincia para exibir aspecto histolégico de caracteristicas bizarras, algumas
vezes dificultando sua classificacdo histolégica definitiva 4.

O presente relato de caso de GM no cerebelo, parece tratar-se do segundo
referido na literatura nacional em crianca3. E proposito também rever os casos
publicados e tecer consideragies sobre a dificuldade diagnéstica histopatologica
deste tumor, confrontado com as outras neoplasias gliais dessa regido.

OBSERVACAO

L.A.F., paciente branca, com 9 anos de idade, registro 287.097, admitida no Hospital
Universitario Antonio Pedro em 25-02-83, encaminhada do interior do Estado do Rio
de Janeiro por apresentar paralisia facial periférica direita, sindrome cerebelar ipsolateral
e confusdo mental. O quadro se iniciara ha 7 dias. Exame neuroldgico — crianca calma,
falando, algo desorientada halo e autopsiquicamente, incapaz de manter-se sentada.
Pares cranianos: hipoestesia corneana & direita e paralisia do reto externo bilateralmente.
'Hem'iparesia acentuada & direita com os reflexos prefundos diminuidos em relacdo A
esquerda. Auséncia de sinal de Babinski e equivalentes. Coordenacfio conservada &
esquerda. Fundo de olho: edema de papila 6ptica incipiente, com auséncia de pulso
venoso. Marcha atdxica. Nistagmo horizontal em ambas as miradas laterais. Exama
fisico — Crianca eupneica, apirética e hidratada, mucosas normocoradas, acianética e
anictérica; orofaringe com vestibulo oral amido, sem desvio de tvula; ausculta pulmonar
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mostrando murmaurio vesicular presente sem ruidos adventicios; o exame do aparelho
cardiovascular revelava um ritmo regular em dois tempos, bulhas normofonéticas, sem
sopros; abddmen fldcido e sem visceromegalias; membros sem edemas. Exames comple-
mentares — hemograma com normocitose, hematimetria e plaquetometria normais; perfil
hidroeletrolitico dentro dos padrdes de normalidade; elementos anormais na urina
ausentes; coagulograma normal. Radiografia de cranio sem evidéncias de sinais de
hipertenséo intracraniana. Tomografia computadorizada de cranio revelando preser.ca
de lesdo expansiva de fossa posterior a direita (Fig. 1). Cirurgia — submetida a
craniectomia de fossa posterior a direita que revelou a presenca de lesdo tumoral de
cor acizentada, consisténcia gelatinosa, mal delimitada do parénquima cerebelar circun-
vizinho, bastante vascularizado, sem cavidades cisticas. Retirada amostra para exame
histopatolégico sendo o restante removido por aspiracdo em sua maicc parte; a paciente
permaneceu em coma no pés operatério, evoluindo para o 6bito no décimo terceiro dia
da cirurgia. Bi6psia — O exame do material de bi6épsia mostrou 3 microscopia varios
fragmentos de tecido cerebelar exibindo neoplasia da série glial constituida de grande
nimero de células extremamente atipicas, volumosas e pleomérficas, apresentando
nucleos ora hipercroméaticos, ora vesiculosos, com frequentes bhinucleacdes ou multi-
nucleacdes. O citoplasma era algo abundante e éosinofilico. Tais células podiam ser
observadas de forma isolada invadindo a camada granulosa e a molecular, ou entéo
dispostas ao redor das estruturas vasculares. Notavam-se ainda extensas 4reas de
necrose, hemorragia e vasos com as luzes trombosadas (Fig. 2). Necropsia — O estudo
do SNC revelou na macroscopia cérebro pesando 1.050g, recoberto por leptomeninge
discretamente espessada e edema moderado. Aos cortes observava-se discreta dilatacio
dos cornos posteriores de ambos os ventriculos laterais. O cerebelo apresentava extensa
tumoracéio irregular, comprometendo todo o hemisfério direito, medindo 7,6 x 4,5cm,
de aspecto pardo acinzentado, fridvel, com &4reas hemorriagicas (Fig. 3). Na microscopia

Fig. 1 — Caso L.A.F.: Tomografia computadorizada mostrando
lesdo expansiva no hemisfério cerebelar direito.
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Fig. 2 — Caso L.A.F.: & esquerda, aspecto geral do tumor, cujas células mostram
marcado pleomorfismo, com numerosas células gigantes (H.E.; 150 X); a direita drea
de mecrose com pseudo palicada, tipica do glioblastoma multiforme (H.E.; 60 X).

os cortes de cerebelo eram representados por neoplasia da série glial, com os mesmos
achados descritos na biépsia, notando-se comprometimento dc¢ tecido pontino por células
tumorais e invasio do espaco subaracnéideo. Os cortes efetuados a nivel de hemisfério
cerebral exibiam no espaco subaracnéideo a presenca de moderado afluxo inflamatério
polimorfonuclear neutréfilo. No parénquima havia acentuada dilataclio dos espacos peri-
vasculares, os quais continham &4reas com células inflamatérias necutrofilicas, aspecto
este igualmente observado nos nuacecleos da base. O estudo dos cdemeais Orgdos revelou,
no pulmio, broncopneumonia extensa com dreas abscedadas. A causa mortis foi atribuida
ao edema cerebral com herniacdo de amigada cercbelar direita e & lesdo pontina em
consequéncia da presenca do fumor.

Fig. 3 — Caso L.A.F.: & esquerda, aspecto ventral do cérebro e cerebelo; a direita,
corte das estruturas da fossa posterior, nmotando-se a invasdo da ponte.



GLIOBLASTOMA MULTIFORME CEREBELAR 1056

COMENTARIOS

Glioblastoma multiforme foi o termo proposto por Bailey, em 1927, em
substituicio a denominacdo espongioblastoma multiforme que Globus e Strauss
utilizaram 2:4, em 1925, para referir tipo de tumor da série glial, de cresci-
mento rapido. Esses autores acreditavam que este tumor, uma das formas
mais anaplasicas das neoplasias primdrias intracranianas, era composto de
células primitivas embriondarias 11,13. Atualmente alguns autores consideram que
0 GM se desenvolve por desdiferenciacdo de parte de um tumor maduro, predo-
minantemente de origem astrocitdria 1,213, dado que alteragdes gliomatosas sado
encontradas em astrocitomas pontinos em criancas13. A despeito de Kernohan
e Sayre haverem abandonado o termo gliobastoma multiforme ¢ substituido por
astrocitoma grau IIl e IV, a denominacdo ainda encontra aceitagfdo 213 sobre-
tudo naqueles casos nos quais proveniéncia astrocitdria ndo ¢ plenamente evi-
dente 13, As variagOes histolégicas observadas microscopicaniente nos GM, com
celularidade ora uniforme ora com células extremamente pleomorficas em estigios
intermedidrios, poderdo impedir o reconhecimento desta neoplasia. Assim, auto-
res hd que tém proposto que esses tumores sejam denominados gliomas indife-
renciados, numa tentativa de caracterizar sua evolu¢do maligna, indiferentes a
sua fase inicial, dada a rdpida progressdo de suas caracteristicas anaplasicas 12.

Ao revermos a literatura encontramos referéncia textual de glioblastoma
multiforme no cerebelo em 40 casos desde 1928, sendo o primeiro de Carmichael
e o ultimo de Cardoso e col.3, em 1983. Na literatura brasileira, além do caso
de Cardoso, foi registrada a presenca de GM em cerebelo por Aidar Aun e col,
sendo este o caso de uma mulher de 57 anos®. Em cerca de 60 anos o relato
deste pequeno niimero de casos parece indicar que a patologia € de real rari-
dade, ressalvando-se ainda que em 10 casos ndo foram publicados os achados
histologicos. A despeito do niimero aparentemente reduzido de referéncias do
GM no cerebelo, encontramos algumas anotacGes que julgamos pertinente anali-
sar. Assim, Ingraham e Matson, em 418 tumores de fcssa posterior em criancas
e adolescentes, acusam a presenca de “raros astrocitomas graus IIl e IV” nessa
regido, cujo tipo foi reconhecido apenas ao exame microscopico10. Os autores
nao precisaram o numero desses tumores nem a sua nitida topografia e, por
este motivo, provavelmente ndo foram catalogados em levantamentos posteriores.
Kopelson refere 8 casos de GM cerebelar, classificando as lesdes do tipo astroci-
“tomas grau IIl e IV como glioblastomas, apesar de assinalar tendéncia adotada
por autores no sentido de apenas os graus avancados de lcsGes anaplasicas
gliais deverem ser classificados como tal®. Em 1932, Bailey ¢ Eisenhardt con-
sideraram a existéncia de 32 exemplos de espongioblastoma intracraniano, entre
os quais 7 de cerebelot. Tendo em vista as indefinicoes andtomo-patologicas
conccituais e a precariedade técnico-instrumental naquela época, inquirimos se
ndo seriam aqueles 7 espongioblastomas enquadraveis hoje no diagndstico de
GM. Levando em conta essas consideracbes sobre controvérsias de classificacio
histologica, a incidéncia dos GM no cerebelo elevar-se-ia para em torno de 60
casos 3,4,6,6,7,8, Assim, consideramos ser 0 GM cerebelar mais frequente do que
se cré, a julgar pelos relatos especificos desse tumor nesse sitio do SNC, em
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virtude das divergéncias existentes sobre a correta definicio anatomo-patologica
dessa neoplasia. A despeito desta ponderacdo sobre 2 presuncdo quanto a ser
maior do que se supde a incidéncia dos GM no cerebelo, sustentamos que esta
patologia permanece rara.

Rubinstein relaciona ordem de incidéncia dos GM no lobo frontal, lobo
temporal e corpo caloso e outras estruturas medianas3, sendo estas ultimas
topografias questionadas por Schmideck & Sweet14. Estes autores concordam
com a prevaléncia supratentorial (97,9%) dos GM e distribuem sua incidéncia por
ordem: lobo frontal (36,7%), lobo temporal (33,9%), lobo parietal (25%) e lobo
occipital (2,29%). Ponderam que o comprometimento das estruturas medianas é
observada porque, por ocasido dos diagndsticos desses tumores, elas ja estdo envol-
vidas por extensdo, pelas comissuras e tractos dentro da substancia branca.
Verificamos assim que restam tdao somente 2,29; de localizacio do GM para
toda a fossa posterior 14, Astrocitomas pontinos mostram, em 609 dos casos,
evidéncia de malignidade; em contraste, menos de 109% dos astrocitomas de
cerebelo revelam caracteristicas malignas 13. Esses fatos referendam a raridade
da patologia referida neste relato, ressalvando todavia que a incidéncia encon-
trada em revisbes de casos, comparadas com referéncias bibliograficas, devera
ser maior que a conhecida.

RESUMO

Os autores relatam o segundo caso publicado no Brasil de glioblastoma
cerebelar na infincia. A despeito da escassa citacdo na literatura mundial,
questionam a raridade real desta patologia, achando que devera ser mais fre-
quente do que é acreditado, tendo em vista as indefinigdes e controvérsias
andtomo-patoldgicas desta neoplasia.

SUMMARY
Glioblastoma multiforme in the cerebellum: report of one case in a child.

The authors relate a case of glioblastoma multiforme of the cerebellum
in a nine-years old girl. They correlate this case with reports published and
they think that this pathology is not so rare as believed. This is the second
case report, in Brazil, in children.
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