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TUMOR DISEMBRIOPLASTICO NEUROEPITELIAL
RELATO DE CASO

LUIZ FERNANDO BLEGG! TORRES*, BETINA WERNER®,
DANIEL SANTOS SOUZA™*, JOAO CANDIDO ARALJO™ ™

RESUMO - O tumor disembrioplastico neuroepitelial (TDN) € entidade tumoral relativamente nova que foi
déscrita pela primeira vez por Daumas-Duport et al. em 1988 ¢ foi incorporado a classificagio de tumores cerebrais
da Organizagio Mundial da Sadde em 1993. Os autores apresentam o primeiro caso de TDN relatado na literatura
latino-americana. Trata-se de paciente de sexo feminino, com 16 anos, que comegou a ter crises convulsivas tipo
parciais complexas com generalizagio secunddria aos cinco anos de idade. Usou diversas drogas anti-convulsivas
mas nunca obteve total controle clinico das crises epiléticas. O exame fisico era normal e néo havia alteragdes
neurolégicas focais ou de cognigdo. O exame por ressondncia nuclear magnética do crinio mostrou tumor no
lobo temporal esquerdo. A paciente foi submetida a craniotomia e a ressecgio tumoral foi completa. Os cortes
histol6gicos apresentavam proliferagdo neuroglial atipica condizente ao TDN. O estudo imunohistoquimico pela
técnica de avidina-biotina peroxidase revelou positividade para proteina glial fibrilar 4cida e proteina S 100 no
componente astrocitirio e enolase neurdnio especifica e sinaptofisina no componente neuronal.

PALAVRAS-CHAVE: tumor disembriopldstico neuroepitelial, tumores cerebrais, epilepsia,
imunohistoquimica.

Dysembryoplastic neuroepithelial tumor: case report

ABSTRACT - Dysembryoplastic neuroepithelial tumor (DNT) is a relatively new neuroepithelial neoplasm that
was first described by Daumas-Duport et al. in 1988. It was incorporated in the revised World Health Organization
classification of brain tumors in 1993. The authors present the first case of DNT reported in the Latin-American
literature. A 16-year-old woman had been found at age of five years to have complex partial seizures accompanied
by secondary generalization. She was treated with various anti-epileptic drugs but always with incomplete control
of seizures activity. Neurological examination was normal. Magnetic resonance imaging demonstrated a lesion
in the left temporal lobe. She underwent a craniotomy with complete resection of the tumor. Histological study
showed atypical neuroglial proliferation characteristic of DNT. Monoclonal antibody immunostaining for glial
fibrillary acidic protein and S-100 protein confirmed the glial component, and neuronal specific enolase and
synaptophysin emphasized the neuronal component.
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O tumor disembriopléstico neuroepitelial (TDN) é entidade tumoral recentemente descrita??,
As caracteristicas clinicas do TDN incluem epilepsia parcial complexa com ou sem generalizagéo
secunddria de inicio anterior aos 20 anos, refratariedade das crises convulsivas ao tratamento clinico,
auséncia de alteracdo neurolégica ou defeito congénito, inteligéncia normal e auséncia de estigmas
da facomatose'>*4,
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As principais caracteristicas anatomopatolégicas do TDN sao: 1) localizagio cortical; 2)
arquitetura histolégica multinodular, nos quais os nédulos podem se assemelhar a astrocitomas,
oligodendrogliomas ou oligo-astrocitomas; 3) focos de desorganizagdio displastica cortical; e 4)
presenga do elemento especifico glioneuronal 23, Este dltimo é caracteristico do TDN e é composto
por feixes de ax6nios revestidos por oligodendrécitos pequenos e neurdnios bem visiveis que parecem
flutuar no fluido intersticial . Até o presente momento ndo h4 relatos similares na literatura brasileira.

RELATO DO CASO

ECS, feminina, 16 anos, foi admitida no Servigo de Neurocirurgia do Hospital Nossa Senhora das Gragas
com crises convulsivas tipo parcial complexa com generalizagiio secundéria desde os cinco anos de idade com
dificil controle medicamentoso. O exame fisico era normal e ndo havia alteracdes neurolégicas ou de cognigao.
O exame por ressondncia nuclear magnética do cranio mostrou tumor no lobo temporal esquerdo (Fig 1). A
paciente foi submetida a craniotomia € a ressec¢iio tumoral foi completa. Os fragmentos tumorais foram enviados
para andlise anatomopatol6gica e apresentavam-se com coloragdo branco-amarelada, aspecto granuloso e
consisténcia macia e fridvel. Os cortes histol6gicos corados por hematoxilina-eosina mostravam neoplasia
polimérfica com 4reas de componente astrocitério pilocitico e dreas de componente oligodendroglial. O dltimo
apresentava arranjo alveolar, com traves vasculares e neur6nios atipicos. Havia algumas zonas de aspecto mucinéide
¢ o tecido cerebral circunjacente continha displasia neuronal. (Figs 2 a 5). O estudo imunohistoquimico pela
técnica de avidina-biotina peroxidase 7 revelou positividade para proteina glial fibrilar 4cida (GFAP) e proteina
S 100 no componente astrocitario, e enolase neur6nio especifica (NSE) e sinaptofisina no componente neuronal.
Até o momento, a paciente se encontra praticamente livre das crises convulsivas.

DISCUSSAO

Daumas-Duport et al 2, em 1988, relataram 39 tumores neuroepiteliais que tinham em comum
a incidéncia na populagdo pediatrica e a apresentagao clinica quase que exclusivamente com crises
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Fig 1. Ressondncia nuclear magnética mostrando tumor cortical no lobo
temporal esquerdo.
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Fig 2. Fotomicrografia do tumor disembriopldstico neuroepitelial mostrando arranjo

colunar de células pequenas com padrao oligo-astrocitdrio em meio a qual mostram-se
neuronios. HE x 200.

Fig 3A. Elemento glioneuronal do tumor disembriopldstico neuroepitelial com arranjo colunar.
HE x 400.
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Fig 3B. Detalhe do elemento glioneuronal mostrando um arranjo em roseta (*) de filamentos
dendriticos positivos para sinaptofisina. DAB x 400.
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Fig 4. Fotomicrografia mostrando neurénio (seta) circundado pelo componente oligo-
astrocitdrio do tumor disembriopldstico neuroepitelial. HE x 400.
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Fig 5: Fotomicrografia em detalhe de neurénio (seta) presente em meio a tumor. HE x 600.

convulsivas do tipo parciais complexas, com excec¢fio de dois pacientes que apresentavam cefaléia.
Todos os tumores eram supratentoriais e intracorticais. Tinham como caracteristicas histoldgicas a
arquitetura multinodular e heterogeneidade na composigéo celular. O termo “tumor disembriopléstico
neuroepitelial” foi proposto por: 1) apresentar focos de displasia cortical que sugerem fortemente
seu aparecimento durante a formagao do cértex; 2) ser constituido de diversas linhagens celulares,
isto €, astrécitos, oligodendrécitos e neurdnios; 3) os pacientes serem jovens ao iniciarem os sintomas
neurologicos; e 4) existirem evidéncias de deformidade 6ssea adjacente ao tumor aventando a hipétese
do surgimento precoce na vida 6. No presente caso, vérias das caracterfsticas clfnicas e
anatomopatolGgicas necessdrias para o diagnéstico de TDN estio presentes.

O conhecimento da existéncia do TDN € da sua apresentacdo clinica caracteristica com
epilepsia parcial complexa de inicio precoce e refratdria a tratamentos clinicos, associado a imagem
caracteristica de tomografia axial computadorizada (TAC) ou ressondncia magnética (RM) permitem
uma suspeita diagnéstica pré-operatéria 2. Na imagem por TAC, o TDN geralmente € hipodenso
com aparéncia cistica podendo apresentar calcificacdes, dreas de impregnagédo pelo contraste e
deformidade do calvarium suprajacente 2. Na maioria das vezes ndo se vé edema peritumoral 2. A
imagem por RM geralmente mostra um tumor hipointenso em T, e hiperintenso em T,

O diagnéstico diferencial do TDN deve ser feito com ganglioglioma e glioma misto tipo
oligoastrocitoma '*°. Ao contrario do TDN, o ganglioglioma néo € intracortical, geralmente ndo
possui arquitetura multinodular e apresenta neurdnios bizarros e células “ganglion-like” gigantes
como fator dominante e que raramente ou nunca aparecem no TDN 2. Além disso, o ganglioglioma
tem estroma conjuntivo abundante com infiltrado linfocitario perivascular e tem como componente
glial principalmente astrécitos e no oligodendrécitos, como o TDN 2% Apesar das diferengas
histolégicas, a confusdo diagnéstica entre o TDN e o ganglioglioma nao trazem maiores consequéncias
terapéuticas ou prognésticas 2°.

Por outro lado, o erro diagndstico entre o oligoastrocitoma e o TDN pode trazer efeitos
indesejéveis 2. A infiltragdo cortical por células neopldsicas do oligoastrocitoma ndo deve ser
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confundida com o componente neuroglial do TDN e as altera¢des secunddrias do cértex encontradas
no primeiro ndo podem ser interpretadas como displasia cortical ?*. O padrdo muitas vezes nodular
do oligoastrocitoma pode colaborar para o diagnéstico erréneo de TDN 25,

A distingdo entre o TDN e os gliomas de baixo grau € importante porque evita terapias
agressivas. O TDN ¢ tumor benigno, cirurgicamente curdvel e que ndo necessita de radio ou
quimioterapia 2 Sendo assim, a intervengdo cirdrgica precoce pode prevenir os danos fisicos e
psicolégicos resultantes da epilepsia cronica e pode melhorar o prognéstico destes pacientes 2.
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