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GLIOSSARCOMA DE TRONCO CEREBRAL EM PACIENTE
PEDIATRICO: RELATO DE CASO*

Roger Klein Moreira®, Daniela Koppe', Juliana Zignani', Marlon Cesar Marconato?,
Marcelo Abreu?®, Eduardo Pitrez*, Alvaro Porto Alegre Furtado®

Os autores relatam o caso de um paciente branco, de quatro anos de idade, com comprometimento neuro-
légico progressivo. Tomografia computadorizada do cranio e ressonancia magnética evidenciaram lesao
expansiva no tronco cerebral. Subseqiientemente, foi feito diagndstico histopatolégico de gliossarcoma.
Trata-se de um tumor raro do sistema nervoso central que, na grande maioria dos casos, acomete pacientes
acima dos 40 anos de idade e tem localizacdo supratentorial. Had poucos casos relatados de gliossarcomas
em criancas, sobretudo na regido infratentorial. Dados epidemiolégicos, assim como achados mais freqiien-
tes na tomografia computadorizada e ressonancia magnética, sdo discutidos.

Unitermos: Gliossarcoma; Tumores cerebrais; Radiologia; Tomografia computadorizada; Imagem por resso-
nancia magnética.

Brain stem gliosarcoma in pediatric patient: a case report.

The authors report a case of a white four-year-old boy with progressive neurological symptoms due to a
brain stem mass lesion identified by computed tomography and magnetic resonance imaging scans. The
diagnosis of gliosarcoma was confirmed by histological examination. This rare type of central nervous sys-
tem tumor affects mainly patients over 40 years of age and is most commonly supratentorial. Only a few
cases of gliosarcoma in children have been reported, particularly in the infratentorial region. The epidemio-
logical data as well as the most frequent computed tomography and magnetic resonance imaging findings
are discussed.
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INTRODUCAO

O gliossarcoma € um tumor do sistema
nervoso central (SNC), composto de célu-
las gliais neoplasicas em associagdo com
elementos sarcomatosos de células fusi-
formes.

Desde asuadescrigdo origind, feitapor
Strébel, em 1895, este tumor vem sendo
estudado quanto as suas caracteristicashis-
topatol égicas. Atualmente, a Intenational
Society of Neuropathology classifica os
gliossarcomas como um subtipo de glio-
blastoma. Trata-se de um tumor raro, ge-
ralmente delocalizacdo supratentoria, que
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geramente acomete idosos, sendo inco-
mum em pacientes com menos de 40 anos
de idade!*.

Relatamos, nestetrabalho, um casoraro
de um paciente de quatro anos de idade
com diagndstico de gliossarcoma de tron-
co cerebral.

RELATO DO CASO

Paciente de quatro anos de idade, do
sexo masculino, branco, previamente hi-
gido, procurou atendimento com queixade
fraqueza e dor nos membros inferiores,
associadas aepisodiosdevomito ecefaléia
nasregidesfrontal eoccipita. O quadrovi-
nha progredindo h& cerca de quatro meses.
Ao exame fisico havia sinais de lesdo no
trato piramidal.

Foram realizadas tomografia computa
dorizada (TC) e ressonancia magnética
(RM) do cranio, que mostraram lesdo ex-
pansiva com componente cistico na topo-
grafia de quarto ventriculo, ponte, bulbo
e pedunculo cerebral esquerdo, medindo
cercade 3 cm de didmetro, além de hidro-
cefalia ndo-comunicante (Figuras 1 e 2).

Foi feita biopsia da lesdo, que revelou
glioma de alto grau, com componente sar-
comatoso, sendo diagnosticado gliossar-
coma de tronco cerebral. Bidpsia de me-
dula 6ssea ndo mostrou presenca de neo-
plasia nos cortes examinados. Um estudo
tomogréfico ndo evidenciou metastasesem
Orgéos torécicos ou abdominais.

Apesar deter sidoiniciadaradioterapia,
0 paciente evoluiu com hipertensdo intra-
craniana e acometimento neurol 6gico mo-
tor progressivos.

Exame tomogré&fico realizado trés me-
ses apos o diagndstico evidenciou aumen-
to das dimensdes do tumor e progressdo da
hidrocefalia ndo-comunicante (Figura 3).

O paciente faleceu seis meses ap0s 0
diagnostico.

DISCUSSAO

Gliossarcomas sdo tumores malignos
primarios do SNC que apresentam compo-
nentes neuroectodérmicos e mesenqui-
mais. Ainda gque n&o hajaum consenso so-
bre 0 assunto, sugere-se que o0s gliossarco-
mas originem-se a partir da transformagdo
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Figura 1. Tomografia computadorizada do cranio sem (A) e com contraste (B) evidenciando lesao hiper-
densa na cisterna quadrigeminal e coliculo superior a esquerda, apresentando impregnagao ao contraste.

Figura 2. Ressonancia magnética, planos axial (A) e sagital (B) ponderados em T1 ap6s o contraste. Lesao
bem delimitada comprometendo o quarto ventriculo e estruturas adjacentes com impregnacao periférica
ao contraste determinando leve hidrocefalia.

Figura 3. Tomografia computadorizada (A) e ressonancia magnética (B), obtidas para controle apds trés
meses, demonstrando aumento das dimensoes da lesao com piora da hidrocefalia.
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neoplésica de elementos vasculares de um
glioblastomamultiforme pré-existente®. A
origem do componente sarcomatoso des-
te tumor, contudo, ainda gera grande con-
trovérsia. Histologicamente, 0 componente
glial destes tumores ndo difere daquele
observado no glioblastoma multiforme.
Acredita-se que atransformagao sarcomar
tosa ocorra em menos de 2% dos glioblas-
tomas multiformes®9.

Segundo diversos estudos, na grande
maioria dos casos 0s pacientes tém idades
que variam de 40 a 70 anos®™. Apesar de
existirem casos rel atados de gliossarcomas
em pacientes pediatricos, amaior parte dos
trabalhos néo reporta casos de pacientes
jovens com este tipo de tumor®2),

Ha uma pronunciada tendéncia de este
tipo de tumor ter localizagdo supratento-
rial ™, mais especificamente nas regites
periféricas doslobostemporais, geralmen-
te tendo contato com o crénio ou com a
foice cerebral™?,

Algunstrabalhos afirmam que metasta-
ses sistémicas de gliossarcomas s80 inco-
muns®5®, Outros trabalhos, entretanto,
mostram que ocorrem metéstases sistémi-
cas em até um tergo dos casos, sendo pos-
sivel, portanto, que este tumor metastatize
com frequiéncia significativamente maior
que o glioblastoma multiforme®.

Os achados tomogréficos em casos de
gliossarcoma sdo bastante varidveis, po-
dendo ocorrer padréo semelhante ao ob-
servado em meningiomas, em alguns casos,
ou semelhante ao dos glioblastomas mul-
tiformes, em outros. Areas hiperdensas
podem ser observadas na TC, provavel-
mente devido & alta celularidade e vascu-
larizac&o caracteristicas do tumor®’®. Em
casos de tumores de localizag&o periféri-
ca, o fato de haver contato limitado com a
dura-méter, edema peritumoral significati-
VO e &reas de densidade heterogénea pode
auxiliar no diagndstico diferencial com
meningioma. Em estudo tomografico sem
contraste, a maioria dos gliossarcomas
apresenta-se como &rea heterogeneamen-
te hiperdensa, tipicamenteimpregnando-se
de modo homogéneo ap6s injecdo de con-
traste. Impregnacdo apenas em areas peri-
féricas da lesio também pode ocorrer®.

Na RM, os gliossarcomas costumam
apresentar-se como |lesfes bem delimita-
das, de aparéncia heterogénea ou cistica,
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com edema vasogénico em sua periferia
Apesar de serem tumores intra-axiais, €
freqliente que apresentem grande area de
contato com a dura-mater. Em imagens
ponderadas em T2, costumam apresentar
intensidade de sinal intermediaria, com
sinais de edema periférico. A intensidade
de sina do tumor é semelhante aguela da
substanciacinzenta, menor do que aobser-
vadaem outrostumoresgliais. Asimagens
em T1 pds-contraste mostram impregnagdo
intensa do tumor, freqUentemente mais
pronunciada em &reas periféricas dalesdo.
Os gliossarcomas devem ser incluidos no
diagnéstico diferencial de qualquer tumor
de aspecto intra-axial, mas que tenha ex-
tenso contato com a dura-méter ou, ainda,
gue seja menos intenso em T2 do que se
esperaria de um tumor glial®.
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Em resumo, o gliossarcomaé um tumor
raro, resultante de transformag&o sarcoma-
tosa que ocorre em uma minoria dos glio-
blastomas multiformes. Tradicionalmente
considerado um tumor cerebral que aco-
mete exclusivamente pacientes de meia-
idade ou idosos, o gliossarcoma tem sido
relatado, ainda que esporadicamente, em
jovense criangas. Torna-se Necessario, por-
tanto, que o gliossarcoma sgjaincluido no
diagnostico diferencial de lesdes expansi-
vas do SNC, tanto supratentoriais quanto
infratentoriais.
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