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OLIGODENDROGLIOMA DO ANGULO PONTO CEREBELAR

EVOLUCAO DE 16 ANOS
REVISAO DA LITERATURA E CONSIDERACGES SOBRE A PATOLOGIA

ADOLPHO CARVALHQO FILHO ¥ — JOSE MASSOUD SALAME*®

RESUMO — Os autores, apds minudente pesguisa bibliogrifica, levantaram 43 casos de
oligodendroglioma na fossa posterior. Destes, 56 dois eram de localizacdo nce angulo ponto
cerebelar, ©Os autores acrescentam mais um ecaso desta patologia, nesta rara localizacfo,
chamande a atencdo para sua evolugio comprovada durante 16 anos.

Oligodendroglioma of the cerebello pontine angle: 16 years evolution. Literature revision and
comments about the pathology.

SUMMARY — The authors after a meticulous bibliography reasearch have found 43 cases
of oligedendrogliomas in the posterior fossa. Out of these 43 cases they came to know that
two of them were located in the cerebello pontine angle. The authors describe one more
case of this pathoiogy in this rare localization and c¢all attention to the fact that the
evolution of thig case has been confirmed during the last sixteen years.

Os oligodendrogliomas constituem cerca de 4% de todos os gliomas ce-
rebrais 9. Para Rubstein3t e outros1148 chegam a representar 5 a 7%. E
o terceiro tumor em fregiiéncia depois do astrocitoma e do glioblastoma 7a,
Zulch 47, em importante estatistica de 6000 tumores, refere que 18,8% dos glio-
mas sdo oligodendrogliomas, Em cerca de 90% dos casos de localizacdo hemistéri-
¢a 1,5,7,8,12,17,20,23,38,45.47 ¢ em B0% de localizacﬁo frontal 5.7-9,11,12,20,25,38,39,47, No en-
tanto podem, menos comumente, estarem situados em vdrias partes do encafalo como
no talamo 1.8,12.20,22,.47, nos ventriculos laterais 1.5.8,12,20.22.23,26,39  no |II ventriculo L.5.8,
$12,25.38 no septo pelicido 5.14,30.47 pa regido quiasmatica 12,10, na lamina quadri-
gémia 38 e no tronco cerebral 104647, Na fossa posterior sdo raramente encontrados 5.
9.20,47 podendo ai, mais frequentemente, serem localizados no vermis cerebelarS e nos
hemisférios cerebelares 517 ou, mesmo no IV ventriculo 5.15, Podem também ser encon-
trados na medula 12,21,8547 ou cauda equina40. De 859 oligodendrogliomas cataloga-
dos por Zulch 47, 38% eram de localizacao frontal, 359 temporais, 17% parietais, 7%
occipitais e 3¢ de localizagdo parietal profunda. Geralmente acometem o adulto de
média idade 7-%11,12,31 podendo no entanto, acometer pacientes em jdades extremas 12,
Em criangas é incomun 18,10,17  significando somente 1% dentre os tumores cerebrais 10,
Nestas, tendem a ser supratentoriais 17 e geralmente se localizam no tdlamo 1147, Qs
de localizagdo intraventricular tendem a acometer faixa etdria baixa 3. Quanto ao
sexo, alguns autores acham que nio ha distingdo 11,1238 enquanto outros referem que
acometem mais o sexo masculino 5.8,9.31.  Podem ter apresentacdo cistica %11,12,18.43 em
IN,8% dos casos 18 e, em 259, serem anapldsicos 8. De 40 a 60% tém presenga de
calcio ao Raio X 7.812 e 704 tém cdlcio & microscopia 8. A presenca de cdlcio € menos
frequente nos de localizagio infratentorial 8. Ha tendéncia a originarem metastases em
10%, pelo liquido céfalo raqueano (LCR) 12512172628 pelo espago subaracnoideo e
espaco perivascular 12,2128 leptomeninges 2.5.28 ventriculos 2,5.8,12,21,23,28, Podem dar ori-
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gem a metastases extracerebrais  guer medulares 122832 gu para a cauda equina 40,
Quando invadem o sistema ventricular e leptomeninges esta condigio é descrita como
oligodendrogiiomatose do LCR 2, Em sua maioria, os autores 3.6.8,9.11.28,31,38,38,45 30
favordveis a radioterapia como tratamento complementar pds cirdrgico, baseados nas
estatisticas: 319% dos pacientes ndo irradiados tém sobrevida de 5 anos 8931 enquanto
¢ de 8B5% a sobrevida de 5 anns entre pacientes irradiados 8331, O tempo de evolugdo
dos sintomas pré operatorios € descrito como sendo de 2,5 a 5 anos %3139 ou mesmo
de 7 anos 42, Casos isolados foram descritos de evolugdo comprovada de 12 anos 912
17 anos 46 ou, mesmo 20 anos 33, Freeman ¢ Feigin 13 referem um case de oligoden-
droglioma do lcbo temporal esquerdo com 35 anos de evolugdo. Dos sintomas, é
mais fregiiente a crise convulsiva, em 70 a 90% dos casos 7-9.31.38.42 seguindo-se a
cefaléia 93138 ¢ a sindrome de hipertensdo intracraniana 6942, A mortalidade cirir-
gica ¢ de 5% 8 e a sobrevida pos-operatoria, de 8 anos em média12.42; somente 6%
sobrevivem 20 anos $; ne entanto, tem se descrito sobrevida de 12 anos9 e até mesmo
de 20 a 40 anos 8, esfas geralmente com vdarias reopera¢ies porgue habitualmente a
recidiva pode ocorrer em periedo de 1 a 3 anos 3%.47.

Nosso paciente € um adulto jovem com volumoso oligodendroglioma localizado
no angalo ponto cerebelar direito, com evolugdo comprovada por 16 anos ¢ que foi
examinado com tomografia computadorizada do cranio (TC) e angiografia da verte-
bral, sendo tratado com sucesso com derivacdo ventriculo-peritoneal, remocgdo cirur-
gica e subsequente radioterapia. Em nossa revisdo da literatura encontramos somente
dois oligodendrogliomas nesta topografia, relatados em 1950 por Earnest e col 12,

OBSERVACAQ

RED, 40 anos. masculino. branco, fof internado em nosso Departamento em 21/maic/1985.
Duis dias antes sofreu crise convulsiva seguida de perda progressiva da consciéncia sendo
admilido em outro hospital onde foi submetido a punciio lombar e foi feito o diagnostico de
hemorragia subaracnéidea. Por esta razde foi removido para nosso Departamento.  Exame
neurolégicoe na admissio — Paciente sonolento, com paralisia do V e VI nervos cranianos
a direita (D), reflexo plantar em exXtensdo & esquerda (E), dismetria aos testes dedo-nariz
e caleanhar-ioetho a B. A TC revelou grande hidrocefalia tetraventricular, sangue nos cornas
occipitais dos ventrieulos laterais e no JV ventriculo, grande massa hiperdensa calcificada
ocupande o Angulo ponto cerebelar D com pequena expansio para a fossa média (Fig. 1A},
No mesmo dia foi submetido a drenagem ventriculo-periloneal. A pressiio ventricular era
£20 mm H O. No dia seguinte a derivacio o paciente melhorou. Estava acordade, a resposta
ap estimuld plantar era normal, A dismetria permanecera; se bem que menos intensas, as
paralisias do V e VI nervos craniancs D permaneciam inalteradas. Um exame mais detaihado
demonstrou hipoacusia & D. Os pais do paciente relataram que hd 16 anos atris sofrera
gueda de motoeicleta com traumatismo eranio encetilico. Foi admitido em hospital onde
angiografia carotidea D e pneumencefalograma foram realizados (Fig., 1B), sendo diagnosti-
cada hidrocefalia. Fosteriormente foi submetido a arteriografia da vertebral, Como a causa
da hidrocefalia nac ficou esclarecida foi proposta ventriculografia, mas o paciente recusou
o eXame & teve alta hospitalar.

Em 28/maio/1985, em posicio semi-sentada, o paciente foi submetido a cranictomia
suboccipital Jdireita. Um tumor duro, parcialmente caleificado e altamente vascularizado, com
pequenas Areas cisticas estava situado ne Angule ponto cerebelar D e se expandia 4 fossa
média através do tentdrio. O nervo facial e o trigémeo estavam aderentes mas ndo envol-
vidos pelo tumor. Em sua parie anterior o tumor aderia A4 parte rostral da ponte, O tumor
foi removido com auxilioc do microscipio eirgrgico mas um peguenc pedaco de cerca de 5 mm,
aderente a4 ponte, nao fol retirado. O diagnéstico histopatoldgico (Dra. Irecé Aymorés) foi
de oligodendroglioma (Fig. 2). No dia seguinte i cirurgia o paciente estava acordado sem
nenhum déficit adicional, exeeto discreta paresia facial D. A TC demonstrou que realmente
99% do tumer fora removide (Fig. 1C). Em 2/junho, 5 dias apds a cirurgia, depois de crise
hipertensiva, o paciente ficou sonolento e ao estimulo plantar E a resposts era em extensféio
e, em poucod minutos, ge instalou hemiplegia E. TC de emergéncia revelou grande hematoma
no leito tumoral. TFoi feita revisdo cirdrgica de emergéncia e, apds evacuacido do hemato-
ma, um sangramento arterial no pequeno fragmento do tunior deixado ra ponte foi detectado
¢ coaugulado, Durante o curso poés-operatdrio o paciente ficou com paralisia facial e hemipa-
rético 4 E, tendo melhorado progressivamente. O paclente foi irradiado com 5000 RADS de
cobalto-80 em toda a fossa posterior. No exame neurolégico de alta o paciente apresentava
hemiparesia E, < acometimento do V e VIT nervos cranianosg a D,
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Fig. 1 — Caso RED. Em A (no alto,
a esquerda), TC mostrando grande
massa hiperdensa, calcificada no
dngulo ponto cerebelar direito, com
expans@o para @ fossa média e pre-
senca de sangue mo IV ventriculo.
Em B (mo alto, a direita), pneu-
mencefalograma realizado hd 16 anos
mostramdo grande hidrocefalia. Em
C (em baixo), TC nmo pés-operatério
mostrando remocdo de 99% du
massa tumoral.
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Fig. 2 — Caso RED. Fotomicrografia mostrando oligodendrocitos proliferados, com nicleos
arredondados centrais e citoplasma claro (HE 400X ).
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COMENTARIOS

Lowemberg e Waggoner 22 classificaram os oligodendrogliomas em: 1. bilate-
rais dos hemisférios cerebrais; 2. unilaterais dos hemisférios cerebrais; 3. intraventri-
culares; 4. dos ganglios da base; 5. do tronco cerebral; 6. do cerebelo; 7. da medula
Nesta classificagdo ousariamos substituir o item 6 por oligodendrogliomas da fossa
posterior, termo mais abrangenie e que se justifica, por se tratar de identidade rara
mas de caracteristicas evolutivas proprias. Krueger e Krupp 2l referem que os oligo-
dendrogliomas da fossa posterior sdo essencialmente tumores da linha média crescendo
ou do vermis cerebelar ou de outra estrutura da linha média. Estes mesmos autores 21
acham que as fregiiéncias dos oligodendrogliomas sdo: supratentorial 92,3%; infratento-
rial 6,19 medular 1,6%. Para outros autores 1215 sua freqiiéncia na fossa posterior
serta de 7% ou mesmo atingiria 109% 59 dos oligodendrogliomas. Zulch 47, em 1128
oligodendrogliomas, refere somente um caso na fossa posterior, Chin e col.7, em 54
casos estudados de oligodendrogliomas, nde tiveram qualquer um localizado na fossa
posterior. Roberts ¢ German 33 apresentaram 50 casos de oligodendrogliomas, inclu-
indo a séric de Cushing, sem terem nenhum em localizagdo infratentorial. Zander e
Khamlichi 45 com 35 casos de oligodendrogliomas, Sheline e col. 38 com 37 casos e
Weir e Elvidge 42 com 63 casos estudados, nio apresentaram qualquer um localizado na
fossa posterior. Krueger e Krupp2l em excelente trabalho de revisdo levantaram, até
1952, 28 casos de locatizagdo primaria na fossa posterior que, acrescida a mais 15 por
nds levantados na literatura inglesa, francesa e portuguesa, mais o nosso caso presen-
temente descrito, perfazem um total de 44 casos descritos de oligodendrogliomas na
fossa posterior (l'abela 1). Podem também ser metastaticos na fossa posterior ¢
N3¢ primarios 147, sendo, por esta razdo, estes casos ndo incluidos na casuistica. Sio
portanto, considerados raros os oligodendrogliomas primdrios da fossa posterior %17,
20,2547, Sua apresentacdo na localizacdo infratentorial acomete geralmente a primeira
e a segunda decadas de vida 1212445 Nosso paciente era um homem de 40 anos de
idade guando foi operado e seus sintomas se iniciaram 16 anos antes. Geralmente o
tempo de evolugdo dos sintomas pré operatdérios na fossa posterior vdo de 10 meses
a 2 anos 21,24, Nesta topografia também podem ser cisticos 2l e apresentar calcifica-
¢aon, se bem que com menos fregiiéneia 2, Nosso caso tinha parte cistica e apresen-
tava inameras calcificagbes. A hemorragia intratumoral € rara 8, mas pode ocorrer
devido a necrose e hialinizacio dos vasos e sua pronunciada calcificagao 1,2.11,24,47,
Nosso caso iniciou com hemorragia subaracndidea e crise convulsiva. Brackmann e
col. 4, em uma série de 1354 tumores do dngulo pento cerebelar, relatam que os tu-
mores mais frequentes em ordem de ocorréncia sdo os neurinomas do acustico em
91,3%, o que é corroborado por outros 16,3447 Referem ainda que em 3,19 s@o me-
ningiomas; 2,49 colesteatomas primarios; 1,2% neurinomas do nervo facial, 0,2%
sd0 neurinomas de outros nervos cranianos na fossa posterier.  Ainda Brackmann e
col. 4 nesse estudo de tumores do &ngulo ponto cerebelar, encontraram somente 25
outros tumores ocupando esta topografia (1,896). Destes, 7 eram cistos aracnoideos;
5, tumores de origem vascular; 4 pacientes tinham tumores de origem do sistema ner-
voso central: destes, 2 eram astrocitomas e 2, meduloblastomas; 3 pacientes tinham
tumores metastiticos e 6 outros tumores foram classificados como: 2 derméides, 2
lipomas, 1 condrossarcoma e 1 teratoma maligno. Portanto, Brackmann e cold, entre
1354 tumores localizados no dnguio ponto cerebelar ndo tiveram qualquer oligodendro-
glioma nesta regido, o que torna este tumor nesta localizagio realmente uma raridade.
House e Hitselbeerger 19, excetuando os neurinomas do acustico, encontraram 32 tumo-
res no angulo ponto cerebelar: 13 meningiomas,7 colesteatomas primarios (cistos epi-
dermoides), 3 ependimomas, 2 hemangiossarcomas, 2 gliomas, 2 cistos aracndideos, 1
hemangioendotelioma, 1 aneurisma da artéria cerebelar anterior, 1 metdstase de carcino-
ma. Os gliomas encontrados por esses autores tinham sua origem no tronco rerebral adja-
cente e se estendiam para o dngulo ponto cerebelar 19. Infelizmente ndo referem que
tipo de glioma era e, portanto, ndoc foram considerados no levantamento estatistico.
Martuza e col. 27 descreveram os chamados de tumores intrinsecos que crescem dentro
do tecido neural mas podem se apresentar com sintomas de dngulo ponto cerebelar,
mimetizando verdadeiras lesdes do angulo ponto cerebelar ou podem, ainda, ter cres-
cimento exofitico projetando-se no dngulo ponto cerebelar, al sim como verdadeiros
tumores nesta localizagdo. Destes, segundo Martuza e col. 27, os mais comuns sido:
astrocitomas, meduloblastomas, ependimomas e papilomas do plexo coroide. Nosso
caso se enquadra nos tumores de crescimento exofitico descritos por Martuza e col.
Pessivelmente sua origem seria na ponte, com crescimente exofitico para o angulo
ponto cerebelar. Naidich e col. 28, em 28 lesfes expansivas do angulo ponto cerebelar,
ndc tiveram qualquer oligodendroglioma, somente 23 neurinomas e 5 meningiomas.
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Samii e col 36 em 200 tumores do angulo ponto cerebelar, encontraram: 83,5% neuri-
nomas do acistico, 21 meningiomas, 10 epidermdides, 2 angioblastomas e nenhum oligo-
dendroglioma. Zulch47, em sua enorme casnistica de 6000 tumores intracranianos,
também nide refere qualquer oligndendroglioma do dngulo ponto cerebelar.

Emm nossa revisdo de literatura inglesa, francesa e porfuguesa, conseguimos

levantar somente dois casos, descritos em 1950 por Earnest e col12, de oligedendro-
gliomas do &ngulo ponto cerebelar que, acrescidos do nosso caso, perfazem um total
de trés casos registrados na literatura.
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13.

13.
14.

15.

17.
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