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GANGLIOGLIOMA DA REGIAO DA PINEAL

Relato de caso

Walter José Fagundes-Pereyra’, Larissa de Sousa’,
Gervéasio Teles de Cardoso Carvalho’®, Atos Alves de Sousa®

RESUMO - Os gangliogliomas s&o neoplasias mistas, compostas de elementos gliais e neuronais, extremamente
raros na regido da glandula pineal. Na presente revisdo da literatura foram encontrados oito casos publicados.
Apresentamos o caso de paciente de 14 anos, masculino, com ganglioglioma da regido da pineal, tratado
cirurgicamente, com exérese total da lesdo por via suboccipital transtentorial. O estudo histolégico mostrou
tratar-se de ganglioglioma grau I, confirmado por imuno-histoquimica. Conclui-se que tais tumores séo raros
e que se deve optar pela cirurgia, objetivando a exérese total. Quando isso ndo for possivel, ou no caso de
recorréncia, o paciente deve ser acompanhado clinica e radiograficamente, considerando-se a radioterapia
como tratamento complementar.
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Ganglioglioma of the pineal region: case report

SUMMARY - Ganglioglioma are tumors presenting neoplastic glial cells and nerve cells, very rarely found in
the pineal region. Only eight cases have been previously published in the literature. We present the case of a
14 years-old male patient with a ganglioglioma of the pineal region. The patient was treated surgically by a
suboccipital transtentorial approach with complete removal. Histopathologic specimens with immunostainning
revealed a ganglioglioma grade I. We conclude that these tumors are rare and should be treated surgically
aiming total remove. If it is not possible or in case of recorrence the patient should be followed and radiotheraphy

could be considered.
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Os gangliogliomas sao neoplasias mistas inco-
muns, compostas de elementos gliais e neuronais’.
Dentre todos os tumores cerebrais sua incidéncia
varia de 0,5% a 1,5% na populacdo geral e, de 0,4%
a 7,6%, nas séries pediatricas?3. Os tumores da re-
gido da pineal também sao incomuns, representan-
do 0,5% a 2,5% das neoplasias intracranianas em
adultos e 3% a 8% em criancas®*. Assim, os ganglio-
gliomas da regiao da pineal sdo tumores extrema-
mente raros®. Na revisao da literatura foram encon-
trados apenas oito casos publicados®>'?, nenhum de-
les no Brasil.

Tendo em vista a raridade desta lesdo decidiu-se
pela realizacdo do presente estudo, no qual é rela-
tado o caso de paciente de 14 anos, masculino, com

ganglioglioma da regido da pineal e sdo revisadas
as caracteristicas clinicas, radiograficas, histopatolo-
gicas, além do tratamento e do progndstico de tais
tumores.

CASO

Trata-se de paciente de 14 anos, masculino, branco,
com histéria de, aos seis anos de idade, ter iniciado qua-
dro de cefaléia holocraniana, episédica, que aliviava com
analgésicos convencionais. Dois meses antes da internacao,
houve piora da cefaléia, acompanhada de vomitos e crise
convulsiva parcial simples na méao direita, com generali-
zagao secundaria. Ao exame fisico apresentava-se sono-
lento, com ataxia de tronco e apendicular bilateral, diplopia
e papiledema bilateral. Foi submetido a tomografia compu-
tadorizada (TC) de cranio, que evidenciou lesao hiperdensa,
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Fig 1. TC de crénio com contraste, mostrando lesao hipercaptante
em regido da pineal.

hipercaptante, na regido da glandula pineal, com exten-
sdo infratentorial e para o corno temporal do ventriculo
lateral a esquerda, levando a hidrocefalia obstrutiva (Fig
1). O paciente foi submetido a derivacdo ventriculo-peri-
toneal, com melhora dos sintomas. Foi encaminhado a

Santa Casa de Belo Horizonte para tratamento definitivo,
apresentando-se consciente, orientado, com resposta ver-
bal lenta, marcha oscilante e papiledema bilateral, além
de discreta tetrahipertonia.

O paciente foi tratado cirurgicamente, por via subocci-
pital transtentorial, em posicdo semi-prona, sendo visibili-
zada lesdo volumosa, de coloracdo résea-amarelada, en-
durecida, bem diferenciada, que se estendia supra e
infratentorialmente. Foi possivel a exérese completa da
lesdo (Fig 2).

O estudo histolégico mostrou neoplasia benigna de
origem neuronal e glial, de baixa densidade celular, for-
mada por neurdnios bem diferenciados, multipolares, por
vezes binucleados, de permeio a astrocitos fibrilares e
pilociticos. Nao foram observadas figuras de mitose. Os
neurdnios distribuiam-se mais frouxamente separados por
espessa rede de fibras reticulares. Notaram-se frequentes
glébulos hialinos e granulares eosinofilicos, além de fo-
cos esparsos de infiltrado linfocitario (Fig 3A). A imuno-
histoquimica mostrou reacdo para proteinas acidas fibri-
lares de células gliais (GFAP) e para sinaptofisina (Fig 3B),
concluindo tratar-se de ganglioglioma grau I.

A TC de controle pés-operatério mostrou exérese to-
tal da lesao (Fig 4).

O paciente inicialmente apresentou-se muito prostra-
do, afésico, com dificuldade de degluticdo, porém aten-
dendo prontamente aos comandos verbais e comunican-
do-se através de mimica. Sem déficits motores apendicu-
lares. Evoluiu com melhora progressiva do estado geral
até a alta hospitalar e 37 dias ap6s a cirurgia encontrava-
se consciente, verbalizando, com boa degluticdo, sem
déficits motores.

Apbs seis meses da cirurgia o paciente encontra-se sem
queixas e sem déficits, grau 5 na escala de “outcome” de
Glasgow e 100% na de Karnofsky.

Fig 2. Pega cirdrgica.



Arq Neuropsiquiatr 2001;59(3-A) 601

Fig 3. Corte histoldgico de ganglioglioma, grau I. Hematoxilina e eosina, A. Imunohistoquimica com GFAP e B. sinaptofisina,
(200X).

DISCUSSAO

Virchow foi quem primeiramente descreveu tu-
mores de origem neuronal, cabendo, posteriormen-
te a Cushing, em 1927, descrever um ganglioglioma
(citado por Araudjo). Em 1930, Courville publicou a
primeira casuistica, com 20 pacientes portadores de
ganglioglioma e extensa revisdo, estabelecendo, a
partir de entdo, essa denominacéo na literatura?. Na
revisdo da literatura foram encontrados apenas oito
casos de ganglioglioma da regido da pineal publi-

cados®>'?, que com o atual relato perfazem nove ca-
sos. Horrax e Bayle, em 1928, descreveram o primei-
ro caso (ganglioneuroma)®. Em 1930, Schmincke em
autdpsia encontrou outro caso®. Ebina et al. foram
0s que primeiro descreveram um ganglioglioma des-
sa regido operado com sucesso'’. Hunt e Johnson
publicaram um caso de ganglioglioma melanético’.
Johnson et al. relataram um caso de ganglioglioma
da pineal tratado com radiocirurgia estereotaxica’
(Tabela 1).
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Fig 4. TC de crdnio com contraste pOs-operatdria mostrando
exérese completa da lesdo.

Os gangliogliomas podem ser encontrados em
todas as areas do sistema nervoso central®, mas pre-
dominantemente nos lobos temporal e frontal, oca-
sionalmente, no cerebelo, nos nucleos da base, no
tronco cerebral, na medula espinhal e no nervo
4ptico*™. E interessante ressaltar que a idade dos
pacientes relatados variou de 1 ano a 51 anos, com
média de 29,5, e predominio do sexo masculino —
3:1.

A regido da pineal pode ser definida como a area
cerebral limitada pelo esplénio do corpo caloso e
pela tela coroidéia dorsalmente, pela lamina qua-
drigémea e pelo tecto do mesencéfalo ventralmen-
te, pela porcdo posterior do Il ventriculo rostral-
mente e pelo vermis cerebelar caudalmente'®. Con-
siderando a apresentacao clinica dos gangliogliomas
da pineal, sete eram sintomaticos e um achado de
autdpsia. Os sintomas variaram de cefaléia, crise
convulsiva, déficit visual, até hidrocefalia, telarca
precoce e ataxia.

A TC de cranio nao é um exame especifico. Em
revisdo de 48 gangliogliomas, Dorne et al. encon-
traram uma variedade de aparéncias a TC sem con-
trate: 38% hipodensos, 15% isodensos, 15% hiper-

Tabela 1. Revisdo da literatura dos casos publicados de ganglioglioma da regido da pineal.

Autor/ano Idade Sexo Achado Tratamento Evolucdo
(Sintomas)
Horrax e Bayle (1928) 40 a M Sintomatico Cirurgia — exérese parcial Obito
Schmincke (1930) 50 a Autopsia - -
Ebina (1984) 51a M Sintomatico Cirurgia — exérese total nd
(Cefaléia e
turvacao visual)
Hunt e Johnson (1989) 1a F Sintomético Bidpsia e Radioterapia nd
(Hidrocefalia) Cirurgia (aos 7 anos)
exérese parcial
Tokoro et al. (1993) 36a M Sintomético Cirurgia — exérese total Déficits transitorios
(ataxia e
incontinéncia urinaria)
Johnson et al. (1995) nd nd nd Radiocirurgia estereotaxica nd
Chang et al. (1996) 6a F Sintomatico nd nd
(telarca precoce)
Faillot et al. (1999) 38a Sintomatico Cirurgia — exérese total Sem déficits
Fagundes-Pereyra 14 a Sintomético Cirurgia — exérese total Prostracdo e
et al. (2001) [atual relato] (cefaléia, afasia transitorias
convulsao,

hidrocefalia)

A, anos; F, feminino; M, masculino; nd, ndo disponivel.
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densos, 32% mistos e 17% indeterminados. Apds a
administracao do contraste 50% mostraram-se cap-
tantes. Em 35% dos casos havia calcificacao focal™.
Em alguns casos, as lesées podem ter um componen-
te cistico®. Da mesma forma, as caracteristicas dos
gangliogliomas ainda nao estao bem definidas a res-
sonancia nuclear magnética (RNM). Usualmente os
gangliogliomas sélidos apresentam-se como lesao
hiperintensa em T1 e hipointensa em T2, ao contra-
rio daqueles cisticos'>. ARNM é o exame de escolha,
nao tendo sido realizado no presente caso, devido
as condicbes financeiras precarias do paciente.

A maioria dos tumores da regido da pineal é ori-
ginada de células germinativas. Podem ser encon-
trados nesta regido: germinomas, astrocitomas, pi-
nealoblastomas, pinealocitomas, teratomas, metas-
tases, meningiomas, oligodendrogliomas, carcino-
mas de células embrionarias, etc. Outro diagnostico
diferencial inclui a doenca de Lhermitte-Duclos, que
é caracterizada por uma reorganizacdo das cama-
das do cértex cerebelar, devendo ser considerada
mais como um hamartoma do que como um tu-
mor>'3, A imuno-histoquimica com GFAP (células
gliais) e a sinaptofisina (neurénios) confirmam a ori-
gem mista do ganglioglioma'”"8.

Embora os gangliogliomas tenham estado asso-
ciados com um curso clinico benigno, alguns raros
relatos tém sugerido que eles podem ter um com-
portamento mais agressivo, determinado pelo com-
ponente glial, com transformacao anaplasica'?".
Regis et al. revisaram 370 tumores da regido da
pineal submetidos a biopsia estereotdxica em estu-
do de metandlise, na Franca®. Observaram compli-
cagoes em 35 (9,4%) casos: 27 (7%) transitérias, 3
(1%) graves e 5 (1,3%) Obitos. Destes 35 casos, 6
tiveram hemorragias, que foram responsaveis por
todos os 6bitos. Em um caso houve semeadura tu-
moral no trajeto da bidpsia. Em 6% dos casos a
bidpsia foi inconclusiva ou incompleta (tumores mis-
tos). Tais nUmeros sao iguais aqueles observados nas
biépsias de outras regides do cérebro*. No presente
relato, devido as complicagdes da bidpsia estereota-
xica na regido da pineal, optou-se pela abordagem
direta da lesao, em face de seu grande volume e da
nossa pequena experiéncia com esse tipo de bidpsia
nessa regiao.

O tratamento é essencialmente cirdrgico, tendo
como objetivo a exérese total da lesdo, sempre que
possivel'®2?2, O acesso cirdrgico da regido da pineal
pode ser feito pela via supracerebelar infratentorial,
proposta por Krause e difundida por Stein?® e pela
via occipital transtentorial proposta por Horrax* e

Poppen?, modificada por varios autores, particular-
mente por Ausman?2. Essa regido pode ser aborda-
da também pelos acessos classicos que, atualmen-
te, sdo pouco utilizados??, como o transcaloso pos-
terior (proposto por Dandy) e o transventricular pos-
terior (proposto por Van Wagenen). A escolha da
via, se infra ou supratentorial deve levar em conta
além da experiéncia do cirurgiado e seu conforto com
a mesma, a localizagdo precisa do tumor?. Aqui,
optou-se pela via suboccipital transtentorial, modi-
ficada por Ausman.

O prognéstico é bom, com sobrevida de mais de
5 anos em 89% e de 10 anos em 84%, sem recor-
réncia, apenas com o tratamento cirdrgico. A recor-
réncia chega a 16% nos supratentorias?’.

Conclui-se que, apesar de raros, os ganglioglio-
mas devem fazer parte do diagnéstico diferencial
dos tumores da regiao da pineal. O tratamento deve
ser cirdrgico, objetivando a exérese total pela possi-
bilidade de remissao por longos periodos e pela fal-
ta de caracteristicas clinicas e radioldgicas especifi-
cas destes tumores?’. A bidpsia estereotaxica pode
ser considerada. Quando nao for possivel a remo-
¢do completa, ou no caso de recorréncia, o paciente
deve ser acompanhado clinicamente e com exame
de imagem periddico, de preferéncia com RNM, sen-
do que a radioterapia é uma opcao, no caso de pro-
gressao do tumor ou dos sintomas.
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