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RESUMO

Os gangliogliomas (GGG) sao tumores raros do Sistema Nervoso Central (SNC)
correspondendo a cerca de 1,3% das neoplasias intracranianas. Geralmente se
manifestam por crises convulsivas de dificil manejo medicamentoso. A localizacao
mais frequente é o lobo temporal seguido do lobo frontal. Sua localizagao infra-
tentorial é extremamente rara com o relato, até o ano de 2007, de apenas 30 casos
na literatura mundial. Aparentemente ndo ha relato de caso semelhante na literatura
brasileira. A presente tese tem como objetivo a descricdo de um desses raros casos
operados no Hospital das clinicas da Unicamp com ampla discussao sobre os
aspectos clinicos, radiolégicos, patoldégicos e do tratamento desses tumores nessa
localizagdo. Com isso visamos propor uma sequéncia racional na condug¢do desses

casos tao peculiares na pratica neurocirurgica.



ABSTRACT

Gangliogliomas are rare central nervous system tumors, corresponding to 1,3% of all
intracranial tumors. Usually they manifest clinically as epilepsy refractory to medical
treatment. The most common location are the temporal lobes, followed by the frontal
lobes. The infratentorial location is extremely rare with only 30 cases reported until

2007. Apparently there is no such report on the brazilian medical literature. In the
present thesis our objective is to describe one of these rare cases operated at our
institution with a broad discussion over the clinical, radiological, pathological and the
treatment of these tumors. We are proposing a rational sequence on how to manage

these cases, wich are so rare on neurosurgical practice.
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INTRODUCAO GERAL

Os Gangliogliomas sao tumores raros do sistema nervoso central, correspondendo a
cerca de 0,4 a 1,3% das neoplasias intracranianas (ZENTNER et al 1994). Séao
tumores mais comuns em criangas, surgem geralmente no lobo temporal e estdo
frequentemente associados a epilepsia de dificil controle. Apresentam crescimento
lento, com baixa taxa de malignizacdo e podem ser curdaveis cirurgicamente
(GREENBERG 2010).

Do ponto de vista radiolégico esses tumores comportam-se da seguinte maneira:

Tomograficamente se apresentam como massas iso ou hipodensas com a presenca
de calcificagbes em 10 a 31% dos casos. A captacdo de contraste ocorre pelo

componente solido nao calcificado em metade dos casos.

Os achados da ressonancia também sao incaracteristicos, se apresentando como
massas bem definidas com efeito de massa varidvel e ocasionalmente edema
perilesional. Na seqUéncia em T1 apresentam-se em hipo ou isosinal e ao T2
apresentam hipersinal. A captacéo de contraste também pode ocorrer (KWON et al
2001).

Patologicamente esses tumores sao considerados neoplasias mistas, com
coexisténcia de componentes neuronais e gliais, sendo que o componente glial
geralmente € um glioma tipo | ou Il pela classificacdo da Organizagao Mundial de
Saude (OMS). A malignizacao do componente glial é extremamente rara (PANDITA
et al 2007).

No caso descrito o tumor localizava-se na fossa posterior, mais especificamente no
hemisfério cerebelar esquerdo, com componente importante na regido do angulo

ponto cerebelar esquerdo.

Descreveremos o caso de um ganglioglioma da fossa posterior com ampla revisao
da literatura dos aspectos clinicos, radiolégicos, patolégicos e do tratamento,

objetivando orientar a conduta nesses casos raros.
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OBJETIVOS

-

E nosso proposito:

a) Realizar uma revisao literaria ampla dos aspectos clinicos, radiolégicos,

patolégicos e do tratamento desses tumores nessa localizagao;

b) Estabelecer uma sequéncia racional que oriente a conducao desses casos;
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MATERIAIS E METODOS

METODOS

Trata-se de uma revisdo da literatura sobre uma apresentacdo rara de um
ganglioglioma. O trabalho serda composto da descricao do caso clinico, imagens do
pre, intra e pds operatério bem como das laminas da anatomia patologica que

confirmaram o diagndstico e reviséo da literatura.

A revisdo da literatura serd baseada em artigos cientificos relacionados ao tema
sendo utilizados os seguintes sites de pesquisa: BIREME e PUBMED. Serao
digitados nos campos de pesquisa 0s seguintes termos: ganglioglioma cerebellum,
ganglioglioma pathology, ganglioglioma radiology, ganglioglioma brainstem,
ganglioglioma treatment, ganglioglioma surgery, ganglioglioma quimiotherapy,
ganglioglioma posterior fossa, posterior fossa anatomy, cerebello pontine angle,
cerebello pontine angle surgery, sendo o0s artigosrelacionados ao tema
selecionados.

DESCRICAO DO CASO

RDK, 22 anos previamente higido e assintomético, admitido no Pronto Socorro do
Hospital das Clinicas da UNICAMP com histéria de acidente automobilistico e

traumatismo cranio-encefalico leve com amnésia lacunar. Ao exame apresentava-se:

Estavel do ponto de vista cardiovascular. Escala de coma de Glasgow de 15, pupilas

isocéricas e fotorreagentes, movimentando os 4 membros simetricamente.

Foi submetido a tomografia de cranio sem contraste sendo evidenciada massa em
hemisfério cerebelar esquerdo. Realizada entdo ressonancia nuclear magnética de
cranio com contraste para complementagao diagnostica. O paciente foi submetido a
ressecgao cirurgica da lesdo através de uma craniotomia suboccipital retromastoidea

esquerda sem intercorréncias com boa evolucdo pds operatoria, recebendo alta
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hospitalar sem déficits neurolégicos. O estudo anatomo patolégico evidenciou que o
tumor tratava-se de um ganglioglioma sendo que o paciente nao foi submetido a
mais nenhum tratamento complementar sendo entdo encaminhado para seguimento

ambulatorial.

As figuras 1 a 3 demonstram as imagens do pré-operatério bem como do

procedimento cirurgico.

Axial.8

‘SEM/CONTRASTE/
2
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Figura 2: Ressonancia pré-operatoria

16



Figura 3A. Fotografia da regido craniana posterior
evidenciando a demarcacdo da incisdo e projecao do

seio transverso

17




Figura 3B. Fotografia da exposicao

cirurgica apds a craniectomia.

Figura 3C. Fotografia da cirurgia apos a

resseccao tumoral.
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FIGURA 3D. Fotografia da lesdo apés a

sua exérese.
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REVISAO DA LITERATURA / DISCUSSAO

GENERALIDADES SOBRE OS TUMORES CEREBRAIS

A classificacao da OMS (Organizacao Mundial de Saude) identifica 7 categorias de
tumores do sistema nervoso central listadas na tabela abaixo. (GREENBERG M. S.
2010)

Tabela 01: Classificagao OMS de Tumores do SNC

1 tumores do tecido neuroepitelial

tumores dos nervos cranianos e paraespinhais
tumores das meninges

neoplasias linfomatosas e hematopoiéticas
tumores de células germinativas

tumores da regiao selar

tumores metastaticos

No ok~ Wb

Atualmente nos EUA, ocorrem 18.000 mortes por ano relacionadas a tumores
cerebrais primarios malignos. No entanto, as lesdes metastaticas sao de longe mais

frequentes que os tumores cerebrais primérios. (ADAMS 2005)

A manifestagdo clinica mais comum dos tumores cerebrais é o déficit neurologico
progressivo, que na maioria das vezes se manifestado por déficit motor progressivo.
Outras manifestacoes também frequentes sdo a cefaléia e crises convulsivas
(GREENBERG M. S. 2010).

Dependendo da localizagdo desses tumores eles podem determinar sindromes

neurolégicas, por exemplo:

Uma lesao tumoral localizada no lobo frontal pode se apresentar por um quadro de
abulia, deméncia ou alteracao de personalidade. Uma lesdo no lobo temporal pode
se manifestar por alteracdes de meméria, alucinacdes olfatérias ou visuais. Ja uma
lesdo no lobo parietal poderia se manifestar atravées de um quadro de hemiparesia
contralateral associada a agnosia e assim por diante. (GREENBERG M. S. 2010)

20



Existem algumas diferengas nas manifesta¢des clinicas dos tumores localizados no
compartimento supratentorial quando comparados com os do compartimento infra-

tentorial que serdo discutidas mais adiante.
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GENERALIDADES SOBRE OS TUMORES DA FOSSA POSTERIOR

Os tumores da fossa posterior raramente se manifestam através de crises
convulsivas, ao contrario das lesdes supra tentoriais. As crises convulsivas ocorrem
devido a lesdes irritativas do cértex cerebral. (GREENBERG M. S. 2010)

Como o compartimento infra-tentorial tem espago extremamente limitado, esses
tumores frequentemente se apresentam com sinais e sintomas de hipertensao
intracraniana por hidrocefalia secundaria a obstru¢cdo do IV ventriculo.
(GREENBERG M. S. 2010).

Os principais sintomas sao destacados na tabela 2.

Tabela 2: Principais sintomas dos tumores da fossa posterior

Nauseas e vomitos
Cefaléia
Papiledema
Vertigem
Disturbio da marcha
Diplopia

Dependendo da localizagdo do tumor na fossa posterior podemos identificar alguns
sinais clinicos destacados na tabela 3:

Tabela 3: Sinais clinicos de acordo com a localizacao do tumor na fossa posterior

A Lesoes do hemisferio Ataxia de extremidades, dismetria e
cerebelar tremor intencional
B Lesd vermi rebelar Marcha com a.base alargada, ataxia de
esoes do vermis cerebela tronco e titubeio.
C Lesoes envolvendo o Nistagmo, acometimento de multiplos
Tronco cerebral nervos cranianos e tratos longos.

Os tumores mais comuns na fossa posterior do adulto sdo as metastases e em
criangas € o meduloblastoma.(ROBBINS 2005)
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Cerca de 15 a 20% dos tumores do SNC ocorrem na fossa posterior nos adultos,

enquanto nas criangas esses valores atingem 54 a 70%. ( FREEDMAN R. S. 2007)

Os tumores da fossa posterior podem ter localizagdo intrinseca ou extrinseca ao

parénquima cerebral.

Dentre os tumores intrinsecos existem diferengas entre adultos e criangas. Em
adultos destacam-se as metastases, os hemangioblastomas, os astrocitomas
pilociticos e os gliomas de tronco. Em criangas tém-se o astrocitoma cerebelar, os
gliomas de tronco, os meduloblastomas sendo que esses 3 primeiros representam
95% dos tumores dessa regido. Menos frequentemente temos os ependimomas,
papilomas de plexo corbide e metastases de tumores como neuroblastoma,
rabdomiossarcoma e tumor de Wilms (FREEDMAN R. S. 2007).

Entre as lesbes extrinsecas destacamos os schwannomas vestibulares (80 a 90%),
meningeomas (10 %) e os tumores ectodérmicos (epiderméides e dermdides), e
menos comumente, as metastases (FREEDMAN R. S. 2007).

Os gangliogliomas localizados na fossa posterior sdo extremamente raros sendo que
até o ano de 2007 s6 havia o relato de 30 casos na literatura mundial (SAFAVI-
ABBASI et al.)

EPIDEMIOLOGIA / QUADRO CLINICO DOS GANGLIOGLIOMAS

Em 1994, Zenter et al. realizou uma analise retrospectiva de 51 casos de
gangliogliomas descritos como tumores infrequentes do SNC representando cerca
de 0,4 a 1,3% de todos os tumores cerebrais, com uma maior incidéncia em
criangas. O lobo temporal é a localizagcdo mais comum desses tumores € a maioria
dos pacientes se apresentam com quadro de convulsdes refratarias a tratamento
clinico. Déficits neuroldgicos focais ou hipertensao intracraniana sao achados raros.

Neste estudo nao houve predilegcao por sexo na incidéncia dessas lesoes.

Em 1996, Hakim et al. numa revisdo de casos do Hospital das Mulheres de Brigham

fez algumas consideracoes sobre esses tumores. Gangliogliomas sdo tumores raros
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do Sistema nervoso central constituidos por propor¢des variaveis de células
ganglionares e gliais. S&o0 mais comuns em criancas em relagdo aos adultos,
frequentemente ocorrem no lobo temporal e se apresentam clinicamente por crises
convulsivas de longa data de dificil tratamento. Geralmente tem um crescimento
lento, uma baixa taxa de malignizacdo e podem ser curaveis com a cirurgia. Na
amostra revisada de 5384 tumores intracranianos foram identificados 18 casos de
gangliogliomas representando 0,33% do total. Esses tumores tem um prognéstico

favoravel mas a presenca de anaplasia leva a uma pior evolucao.

Castillo et al., em 1998 estima que esses tumores compreendem 0,4 a 6,25% dos
tumores intracranianos nos adultos e 10% dos tumores cerebrais primarios em
criangas. Eles podem ser identificados em qualquer regido do cérebro sendo
portanto, considerados ubiquos. A maioria deles ocorre nos lobos temporais e nos
hemisférios cerebelares. Eles acometem ambos o0s sexos em proporgcdes
semelhantes e geralmente se manifestam como crises convulsivas parciais

complexas de dificil tratamento.

Em 2010, Gonzalez et al. numa revisdo de 20 casos também fez algumas
consideracdes sobre esses tumores. Gangliogliomas sao tumores primarios do
sistema nervoso central de baixo grau compostos por populacdes celulares mistas
de origem glial e neuroepitelial. Eles representam cerca de 0,4 a 2% dos tumores
intracranianos sendo mais frequentes em criangas e adultos jovens. A manifestagéo
clinica mais frequente foram crises convulsivas de dificil tratamento clinico. Os
autores concluiram que houve uma melhora significativa das crises apds a
resseccao cirurgica das lesdes. A cirurgia é a primeira opg¢ao de tratamento desses
tumores, e na presenca de resseccao subtotal, a melhor opcédo é a reoperagéo. A

radioterapia ficaria reservada para os casos de malignizagao.

Quanto a localizagdo, apesar da maioria desses tumores ocorrerem no lobo
temporal, ha a descricdo de surgimento dessas lesdes em regides menos frequentes
tais como fossa posterior, medula espinhal, ganglios da base, vias Opticas, angulo
ponto cerebelar, entre outros.
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Em 1994, Fujimura et al. reportou um caso de ganglioglioma localizado na regiao
dos ganglios da base com extensdo talamica tendo sido tratado através de
ressecgao cirurgica transilviana com boa evolug¢do do paciente.

Shuangshoti et al., em 2000 reportou um caso de um ganglioglioma hipotalamico
com invasao das vias Opticas onde foi realizada ressecc¢ao subtotal através de uma
craniotomia pterional. At¢é o ano 2000 s6 havia relatos de 11 casos de
gangliogliomas envolvendo vias dpticas.

Em 2001, Truite et al. reportou um caso de um ganglioglioma localizado na medula
espinhal e tratado cirurgicamente.

Pereyra et al., em 2001 relatou um caso de um ganglioglioma localizado na regiao
pineal tratado cirurgicamente com exérese total da lesdo através de um acesso

suboccipital transtentorial.

Em 2005, Matsuzaki et al. relatou um caso de um ganglioglioma maligno do angulo

ponto cerebelar tratado com exérese cirlrgica seguido de radioterapia.

Nishizawa et al., em 1991 relatou um caso de um ganglioglioma cerebelar. Ele refere
que os gangliogliomas cerebelares geralmente se manifestam durante a infancia e
adolescéncia por sintomas de hipertensao intracraniana. A maioria dos tumores sao
cisticos com nédulos intramurais. Gangliogliomas cerebelares sao raros, tem um

bom progndstico e geralmente nao requerem tratamento com radioterapia.

Safavi-Abbasi et al., em 2007 publicou um caso de um ganglioglioma da fossa
posterior com extensdo supratentorial ressecado parcialmente e realizou uma
revisdo da literatura sobre os gangliogliomas dessa localizacdo. Na ocasidao da
publicacao, incluindo o caso relatado, s6 haviam sido registrados até aquele ano 30
casos de gangliogliomas cerebelares confirmando a raridade dessas lesdes nessa
localizagao.
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Em 2008, Park et al. relata um caso de um ganglioglioma cerebelar ressecado
cirurgicamente que havia recebido um diagnostico radiolégico pré-operatério de um
astrocitoma pilocitico.

No caso que motivou esta tese o paciente apresentou-se assintomatico e ndo havia
componente cistico do tumor, localizado no hemisfério cerebelar esquerdo.
Condizente com os achados na literatura a ressecgédo cirdrgica da lesao foi o

tratamento realizado, ndo sendo necessaria a realizagao de radioterapia.

ASPECTOS RADIOLOGICOS DOS GANGLIOGLIOMAS

Os gangliogliomas nao tem aspectos radioldgicos tipicos. Na tomografia de cranio se
apresentam como massas hipodensas com captagdes variaveis de contraste. Nao é
incomum apresentarem aspecto cistico na imagem que nao se confirma no
intraoperatério. Na ressonancia magnética apresentam hipersinal na sequéncia em
T1 e hipossinal em T2 com as calcificagdes apresentando hiposinal em ambas as
sequéncias. (GREENBERG M. S. 2010)

Em 1989, Castillo et al. realizou uma revisdo dos aspectos clinicos de tomografia
computadorizada e ressonancia magneética nuclear de 18 casos de gangliogliomas.
Nesse estudo eles reiteraram a nao especificidade dos achados de tomografia
computadorizada (TC) e da ressonancia magnética (RM) desses tumores, e por este
motivo, nenhum dos pacientes incluidos na serie tiveram a hipotese de

ganglioglioma considerada como diagnéstico diferencial no pré-operatorio.

Tien et al., em 1992, discute os aspectos de TC, RM e tomografia por emissao de
poésitrons (PET) num caso de um ganglioglioma com disseminagao leptomeningea. A
disseminacéo leptomeningea evidenciada pela TC e RM sugeriam uma lesédo de
comportamento agressivo, mas o fato de apresentar hipometabolismo na tomografia
por emissao de pésitrons tornava esta hipdtese pouco provavel. Essa dissociacao s6
foi elucidada pela biépsia cirirgica que confirmou a presenca de uma lesdo de

comportamento histologico benigno.
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Em 1993, Blatt et al. apresentou um caso de um ganglioglioma cerebelo-bulbar
discutindo os aspectos radiolégicos da lesdo. Uma hipodensidade no hemisfério
cerebelar direito com captagao central de contraste foi a apresentagéo da lesdo. Na
RM a lesdo apresentou isosinal em T1, com captacdo homogénea de contraste e

hipersinalem T2.

Patel et al., em 1998 discute os aspectos de RM dos gangliogliomas da medula
espinhal. A presenga dos seguintes fatores: pacientes jovens, grande extenséo
tumoral, presenca de cisto tumoral, presenca de erosdao éssea ou escoliose,
auséncia de edema, presenga de sinais variados no T1 e captagdo focal e na
superficie da medula sugerem o diagnéstico de ganglioglioma medular. Ele conclui,
no entanto, que o diagndstico definitivo ainda depende na resseccao radical e
avaliacao histologica adequada.

Em 1998, Kincaid et al. analisou de forma retrospectiva as imagens pré-operatorias
de tomografia por emissdo de pésitrons (PET) de gangliogliomas cerebrais. Os
autores identificaram uma correlacdo de 100% entre a atividade no PET e o grau
histolégico tumoral. Nos casos de atividade normal ou baixa no PET os tumores se
revelaram como sendo de baixo grau histolégico e nos casos de atividade
aumentada como sendo de alto grau. Essa relacdo tornaria esse exame uma boa
opcao de avaliacdo pré-operatéria para o planejamento cirargico e determinagdo do

prognéstico dos pacientes.

Provenzale et al., em 1999 comparou os aspectos de RM dos gangliogliomas em
diferentes grupos etérios. Ele conclui que nas faixas etarias mais jovens o volume

dos tumores era proporcionalmente maior.

Em 2001, Kwon et al. descreveu os aspectos de RM de um ganglioglioma da regiao
do angulo ponto cerebelar. A lesdo apresentou-se como uma massa no angulo
ponto cerebelar esquerdo, com hiposinal em T1, ndo captante de contraste e

hipersinalem T2.
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No caso em questdo a TC evidenciou uma hipodensidade em hemisfério cerebelar
esquerdo com calcificagdes finas, pouco captante de contraste, sem efeito de
massa. Na RM apresentava hiposinalem T1 e hiperrsinalem T2.

Concordante com a descricdo da literatura ndo ha um padrao radiol6gico especifico
para os gangliogliomas.

ASPECTOS PATOLOGICOS DOS GANGLIOGLIOMAS

Os gangliogliomas séao constituidos por elementos gliais € neuronais. Os elementos
gliais, que geralmente sao positivo para proteina acida fibrilar glial (GFAP), sao
quase sempre astrociticos e frequentemente pilociticos, mas astrécitos fibrilares sao
também comuns. Os neurbnios no tumor sdo neoplasicos e caracteristicamente
grandes e maduros (células ganglionares). A confirmacdo da ocorréncia dos
neurdnios neoplasicos € confirmada por varios estudos imunoistoquimicos como a
enolase neur6nio especifico e a sinaptofisina. Os elementos gliais determinam o
grau da lesdo e os gangliogliomas podem ser grau | ou Il. As lesbes grau Il
geralmente ndo realgcam na ressonancia e se comportam como os gliomas de baixo
grau difusos. A progressado de lesbdes grau Il para lesbes de alto grau é descrita.
(FREEDMAN R. S. 2007)

Em 1996, Hirose et al. realizou uma analise imunoistoquimica e ultra-estrutural dos
gangliogliomas. Ele ressalta que os gangliogliomas sdo compostos de células
neuronais e gliais bem diferenciadas, sendo as células gliais frequentemente do tipo
pilocitico. Nao foram observadas células com caracteristicas intermediarias entre
neurénios e glia. As células neuronais sdo caracterizadas por terem aspecto
neurosecretor proeminente quando comparadas aos neurdnios normais. Indices
tabelados maiores de Kl 67 e proteina p53 podem indicar um comportamento mais

agressivo.

Em 2004 Luyken et al. avaliou a recorréncia tumoral e a graduacao histopatolégica
de 184 casos de gangliogliomas supratentoriais. Gangliogliomas sao tumores
benignos cujo objetivo cirdrgico deve ser a resseccao completa. Tumores residuais,
localizagao frontal e uma classificacdo WHO grau 2 ou 3 estdo associados a uma
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maior chance de recorréncia ou progressao para malignidade. Em virtude disso, os
pacientes com essas caracteristicas devem ser seguidos a longo prazo com RM e

exames clinicos seriados.

Lima et al., em 2006 realizou uma comparagao dos gangliogliomas com 0s outros
tumores de baixo grau do SNC. Ele conclui que a associagao de epilepsia refrataria
e crises parciais complexas, em adultos jovens com TC de cranio normal ou uma
lesdo com hiposinal no T1 na RM sao achados sugestivos dos gangliogliomas ao

invés de qualquer outro tumor de baixo grau.

Em 2007, Kang et al. reportou o caso de um ganglioglioma anaplasico com revisao
da literatura. Essas variantes malignas tendem a ocorrer em individuos mais velhos
e as manifestacbes malignas nesses tumores resultam de aspectos histolégicos
anaplasicos identificados na resseccéo inicial ou de uma transformacdo anaplésica

de um ganglioglioma previamente benigno.

Pandita et al., em 2007 realizou um estudo molecular e patolégico dos
gangliogliomas malignos e benignos. Um maior indice de perdas cromossomais foi
identificada nas areas benignas, enquanto nas areas de malignidade foram mais
prevalentes o0s ganhos cromossomais. As seguintes regides de perdas
cromossomais foram identificadas como responsaveis pela génese inicial dos
gangliogliomas: 1p35-36, 2p16-15, 3913.1-13.3, 3924-25.3, 6p21.3-21.2, 60924-25.2,

9p12, Xp11.3-11.22 e Xg22.1-22.3. A andlise direta demonstrou que a perda da
expressao do p19 e mutagcdo p53 em dareas malignas esta relacionada de forma
significativa com a progressdo maligna dos gangliogliomas. Foram ainda relatadas
mais algumas alteragbes cromossomais em areas de malignidade e envolveram
ganhos em 1p35-34.2, 2924.1-32.3, 3q13.1-13.3, 6q13-16.2, 7q11.2-31.3, 8g21.1-

23,11912-31 e 12913.2-21.3.

Em 2008, Majores et al. fez uma andlise da classificacdo dos gangliogliomas
considerando a recorréncia tumoral e progressao para malignidade. Ele conclui que
uma andlise histopatolégica cuidadosa associada a certos parametros clinicos

permite uma determinacao individualizada de risco de recorréncia tumoral e risco de
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morte relacionada ao tumor. O tipico paciente em risco de uma evolugao clinica
adversa seria do sexo masculino, maior de 40 anos, cuja apresentacao inicial ndo €
epilepsia refrataria , submetido a ressecgéao incompleta de um tumor extra temporal.
A analise histopatologica geralmente revelaria a presenca de atipias tais como a

presenca de componente celular gemistocitico.

Kawataki et al., em 2010 relatou um caso de um ganglioglioma anaplasico com
aspectos malignos nos dois componentes tumorais. Nesse caso a observacao da
expressao de nestina pode sugerir que a origem ou a transformacao anaplasica dos

gangliogliomas é relacionada a células tronco neurais indiferenciadas.

O nosso paciente apresentou aspectos histopatoldgicos classicos do tumor com uma
predominancia do componente glial com auséncia de atipias 0 que o classifica como
WHO . Apés dois anos de seguimento ambulatorial o mesmo nao apresentou
recorréncia o que também condiz com os achados da literatura nos casos que

apresentam aspectos histopatolégicos iniciais benignos.

TRATAMENTO DOS GANGLIOGLIOMAS

O tratamento recomendado para esses tumores € ressecgao cirurgica ampla quando
possivel, que pode ser inviavel quando o tumor estd localizado na medula ou no
tronco cerebral. E recomendado um seguimento rigoroso e uma nova resseccio
deve ser considerada para as recorréncias. O papel da radioterapia ainda é
controverso e, pelos seus efeitos deletérios e o bom progndstico a longo prazo
desses tumores, ndo é recomendada inicialmente mas deve ser considerada para as
recorréncias (GREENBERG M. S. 2010).

Em 2010, Rades et al. avaliou o papel da radioterapia pés operatéria para o
tratamento dos gangliogliomas. Em seu trabalho ele concluiu que quando a
resseccdo macroscépica total é possivel ndo ha necessidade de tratamento
complementar. Nos casos onde somente é possivel uma ressecgdo subtotal a
radioterapia é fortemente recomendada tanto para tumores de alto ou de baixo grau
visto que ela esteve associada a um melhor controle local da doenga.
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Gonzalez et al., em 2010 realizou uma andlise de 20 casos de gangliogliomas
intracranianos. Ele conclui que tratamento cirirgico é a primeira opgao para esses
tumores, e na presenca de ressecc¢des subtotais ou recidiva, a melhor indicagéo é
de reabordagem cirurgica. A radioterapia deve ser reservada somente para os casos
de malignidade.

Ao nosso ver o comportamento dos gangliogliomas do compartimento infra e supra
tentorial € semelhante e, portanto o tratamento deve ser o mesmo. Recomendamos
ressec¢cao macroscoépica total sempre que for possivel, como ocorreu N0 NOSSoO
caso, e seguimento clinico rigoroso a longo prazo. Os tumores localizados na
medula ou no tronco cerebral representam um desafio a ressec¢cdo macroscépica
total. Nesses casos de ressecc¢ao subtotal, recomendamos, baseados na literatura, a
realizacdo de radioterapia adjuvante.
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CONCLUSAO GERAL

- Os gangliogliomas, em geral, sdo tumores raros do SNC, que se apresentam em
uma faixa etaria jovem e tém um prognédstico bastante favoravel na maioria dos
casos, sendo a localizagdo infra-tentorial bastante infrequente. O seu

comportamento ndo parece variar devido a sua localiza¢ao supra ou infra tentorial.

- O tratamento recomendado para todos 0s casos € a resseccao macroscopica
radical quando possivel, ficando a radioterapia adjuvante reservada para os casos

de ressecc¢do subtotal ou malignizag¢ao.
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