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GANGLIOGLIOMA DA MEDULA ESPINHAL

Relato de caso

Luciano Valente Rodrigues Truite'’, Ricardo Alexandre Hanel', César Vinicius Grande?,
Luis Fernando Bleggi Torres®, Joao Candido Ardujo’

RESUMO - Os gangliogliomas sdo tumores raros do SNC, compreendendo apenas 2,7 a 3,8% dos tumores
primarios do SNC e as lesdes medulares perfazem 7,6 a 14,3 % do total de gangliogliomas. O tratamento
preconizado pela literatura é a resseccdo total, ficando a radioterapia reservada apenas em casos de progressao
da doenca ap6s a cirurgia ou em casos de lesoes de comportamento histolégico mais agressivo. Neste artigo
relatamos um caso de uma paciente portadora de um ganglioglioma medular envolvendo os niveis T5 a T10
que foi submetida a tratamento cirlrgico em nosso servico, sendo também realizada revisdo da literatura
analisando diversos aspectos, incluindo as diversas modalidades de tratamento indicadas neste tipo incomum
de lesdo.
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Spinal cord ganglioglioma: case report

ABSTRACT - Gangliogliomas are rare tumors of the CNS, representing only 2.7-3.8% of primary tumors of the
CNS, and the intramedullary location accounts 7.6-14.3% of cases. The main goal of treatment is the total
resection, preserving as much as possible the patient’s neurological function. Adjuvant theraphy as radiotherapy
is reserved to cases of progression of disease after surgery or in such lesion with more aggressive biological
behavior. In this article we report the case of a patient with a intramedullary ganglioglioma involving spinal
levels T5 to T10, who was operated in our service, and we review the literature analyzing various aspects,
including the modalities of treatment which can be used in this kind of lesion.
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Gangliogliomas sao definidos como tumores do
sistema nervoso central (SNC) com histologia mista
contendo elementos neuronais e gliais. O componen-
te neuronal geralmente é composto por células ma-
duras. J& o componente glial apresenta caracteristi-
cas neoplasicas, sendo mais comumente astrocitico
e mais raramente, oligodendroglial’2. Em geral apre-
sentam comportamento benigno, com crescimento
lento, sendo esta proliferacao as custas do compo-
nente glial, o qual pode eventualmente determinar
um comportamento mais agressivo destas lesdes’.

Sao lesdes raras, compreendendo de 2,7 % a 3,8%
dos tumores primarios do SNC*°. Sdo mais comuns
na faixa pediatrica e em adultos jovens. Sua locali-
zagao mais comum é no lobo temporal, onde ocor-
re em 43 a 49 % dos casos*® causando em geral um
quadro clinico de epilepsia.

Relatamos, neste artigo, o caso de uma paciente
de 22 anos portadora de um ganglioglioma de me-
dula espinhal. Esta é uma localizacdo rara deste tipo
de lesao, ainda pouco estudada na literatura.

CASO

Paciente branca de 22 anos, foi admitida no servigo
de neurocirurgia do Hospital Nossa Senhora das Gracas
com histoéria de um ano e meio de cifoescoliose téraco-
lombar progressiva associada a dor na coluna dorsal e
retencdo urinaria. Ao exame fisico, apresentava-se parapa-
rética, com forca muscular grau lll/V em membros inferio-
res, associada a hipertonia espastica e reflexos tendinosos
de membros inferiores exacerbados com clonus inesgota-
vel patelar e aquileu. O reflexo cutaneo plantar era em
extensdo bilateralmente. Os testes de sensibilidade mos-
traram diminuicdo de todas as modalidades sensoriais
abaixo do nivel do apéndice xifoide.
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A ressonancia magnética (RM) de coluna toracica e
lombar demonstrou lesao intramedular com alargamen-
to da medula espinhal desde o nivel T5 até o cone medu-
lar. A lesdo era isointensa em T1 e hiperintensa em T2,
com realce ténue e homogéneo apds injecao de contraste
e componente cistico associado. Além disso, o exame mos-
trou acentuada escoliose téraco-lombar com convexidade
direita (Fig 1).

A paciente foi encaminhada para tratamento cirargi-
co através de laminectomia de T5 a T10. Apds abertura da
dura-mater evidenciou-se a medula espinhal tumefeita e
endurecida, principalmente ao nivel de T9. Apés mieloto-
mia mediana posterior, observou-se lesdo expansiva de
coloracao vinhosa, sangrante e de consisténcia amolecida,
com evidente distincdo do tecido medular normal. Proce-
deu-se a resseccdo macroscépica total da lesdo.

No p6s operatoério imediato, houve piora da parapa-
resia, evoluindo para perda total da forca muscular e da
sensibilidade. No terceiro dia de pds operatorio, ja houve
melhora da forca muscular evoluindo para grau I/V. No
seguimento, a paciente evoluiu com uma fistula liquérica
e meningite, com resolugcdo completa do quadro com tra-
tamento conservador. O laudo anatomopatoldgico foi de
ganglioglioma grau Il da Organizacdo Mundial da Saude
(OMS). Optamos por nao realizar radioterapia, sendo a
paciente seguida clinicamente e através de exames de
imagem.

Dez meses apds a cirurgia, a paciente encontrava-se
com forca muscular grau Il/'V em membros inferiores, dimi-
nuicdo da sensibilidade no mesmo nivel do pré operatério
e sem melhora no disturbio vesical, com quadros de in-
feccdo urinéria de repeticdo. A RM da coluna toracica rea-
lizada nesta ocasiao evidenciou reducdo da espessura eirre-
gularidade da medula espinhal no seguimento T7 a T10,
0 que corresponde a alteracdes p0s cirdrgicas. Havia tam-
bém uma imagem localizada na regido postero lateral di-
reita, adjacente a medula espinhal, estendendo-se da por-
¢do inferior de T9 a porcao superior de T10. Esta lesdo so-
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Fig 1. Corte sagital de RM ponderada em T1 demonstrando alar-
gamento da medula espinhal pela presenca de processo expansi-
vo intramedular.

freu realce apés injecdo do contraste, ndo sendo possivel
definir sua natureza intra ou extra medular, sugerindo-se a
hipotese de neoplasia residual ou recidivante (Fig 2).

DISCUSSAO

Gangliogliomas sao tumores do SNC, compostos
de neurdnios e células gliais, comumente astrécitos.
Dentre os tumores primarios do SNC, sua incidéncia
varia de 2,7% a 3,8%*°.
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Fig 2. Exame de controle com 10 meses no pds-operatdrio. A esquerda observa-se imagem axial em T1, ao nivel de T10/T11, com
reducdo na espessura da medula espinhal por alteracbes pds-operatdrias e drea captante de contraste pdstero lateral direita. Na ima-
gem da direita em T1, em corte sagital, observam-se a drea captante de contraste e as alteracées pds-cirurgicas.
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Atingem em geral a faixa pediatrica e adultos jo-
vens, com faixa etaria variando entre 8,5 e 31 anos,
sendo 60% dos pacientes abaixo dos 30 anos. Sua
localizacdo mais comum é no lobo temporal, com
incidéncia variando de 43 a 49%. A localizacdo me-
dular é incomum, variando de 7,6 a 14,3%?2*>. Aida-
de de ocorréncia dos gangliogliomas medulares va-
riou de 2,5 a 70 anos, com idade média de 19 anos.
Nao houve diferenca significativa da incidéncia en-
tre os sexos em relacdo aos tumores medulares. Em
revisdo de 66 casos na literatura, 6 tumores esta-
vam localizados na regiao cervical, 5 cérvico-tora-
cicos, 5 toracicos, 4 téraco-lombares, 2 no cone me-
dular, 3 com envolvimento de toda a medula e em
41 casos nao foi especificada a localizacao?.

O quadro clinico dos gangliomas medulares é
inespecifico, podendo estar relacionado a qualquer
tipo de tumor nesta topografia. Pode-se apresentar
com alteracdes da marcha, escoliose progressiva,
paraparesia espastica e alteracdes da sensibilidade.
O tempo médio de evolucéo clinica em uma série de
22 casos foi 1,4 anos®.

Na tomografia computadorizada, a lesédo pode
ser vista como um processo expansivo focal ou alar-
gamento da medula. Entretanto, a RM é essencial
na avaliacao de toda a doenca intrinseca medular,
pela sua maior riqueza de detalhes e informacoes
quanto as caracteristicas da lesao e planejamento
cirdrgico. Em T1, geralmente sao lesdes de aspecto
heterogéneo, com areas de hipo e hiperintensidade.
Em T2, geralmente sao hiperintensas. Podem apre-
sentar captacao irregular de contraste®. A lesdo em
Nnosso caso apresentava um componente cistico.

Ao exame microscépico, estas lesdes apresentam-
se com dois componentes: um componente neuro-
nal, com grandes neurdnios dismérficos , podendo
apresentar formato poligonal, com nucleo central,
nucléolo proeminente e evidéncia de substancia de
Nissl; o componente glial é geralmente astrocitico,
sem padroes definidos, podendo as vezes apresen-
tar envolvimento de oligodendroglia. Além disso,
podem apresentar varidveis graus de diferenciacao
de acordo com as caracteristicas da porcao glial,
como atipias nucleares, atividade mitética, neovascu-
larizacdo e necrose, desta forma graduando-se o
tumor. O uso de marcadores neuronais como a sinap-
tofisina, e gliais como a proteina glio-fibrilar acidica
sdo Uteis na definicao histoldgica de certos casos'2°.

A andlise histopatolégica de certos casos pode

ser dificultada por alguns fatores. Em primeiro lu-
gar, fragmentos biopsiados podem nédo conter a area

com neurdnios que se encontram entre os astrécitos,
gue sao mais difusos. Isto raramente ocorre pois, na
maioria dos casos, a conduta cirdrgica é de resseccao
total, o que fornece quantidade adequada de mate-
rial para analise. Em algumas ocasides, neurdnios
neoplasicos atipicos podem ser confundidos com
astrocitos, e por outro lado astrécitos neoplasicos
grandes podem ser confundidos com neur6onios. Por
fim, neurénios encontrados na amostra podem ser
considerados elementos normais, o que pode difi-
cultar o diagnéstico.

O tratamento ideal preconizado nestas lesdes é
a resseccao cirlrgica macroscépica total com pre-
servacao do tecido medular normal“®°,

Uma andlise de 30 pacientes portadores de gan-
glioglioma medular submetidos a resseccao total
mostrou uma sobrevida de 87% no seguimento, com
89% aos 5 anos e 83% aos 10 anos. A recorréncia é
comum, ocorrendo em 47 % dos casos, com indice
de sobrevida livre de doenca em 5 anos de 36%.
Nesta série, a localizacdo do tumor medular em re-
lacdo ao cerebral foi o Unico fator prognéstico quan-
to a recorréncia, com evidéncia de risco relativo de
morte ou recorréncia 3,5 vezes maior do que nos
gangliogliomas supratentoriais. Acredita-se que a
fonte de recidiva seja tumor residual microscépico.
A andlise dos fatores envolvendo grau histolégico
nesta e em outras séries ndo mostrou diferenca no
progndstico, o que nao pode ser significativo devi-
do a raridade dos gangliogliomas de alto grau®.

O prognéstico funcional neurolégico é determi-
nado principalmente pelo quadro clinico pré opera-
tério®. Acredita-se que a chance de melhora neuro-
I6gica com a cirurgia é maior nos pacientes com
quadro clinico em fase inicial. Em geral, no pés ope-
ratério imediato ha piora do déficit neurolégico,
devendo-se reavaliar o paciente no seguimento. Em
Nosso caso, a paciente ja apresentava uma parapa-
resia significativa, evoluindo com paraplegia no pds
operatdrio e atualmente estando pior em relacdo ao
pré operatério, possivelmente pelo quadro de com-
prometimento medular importante que a mesma
apresentava antes da cirurgia.

Quanto a radioterapia, esta ndo é indicada nos
casos de resseccdo macroscédpica total>*5°. Mesmo
em casos com resseccao subtotal alguns autores
contraindicam a realizacdo de radioterapia, expon-
do que casos que foram submetidos a este tipo de
tratamento ndo sofreram regressao, denotando uma
menor resposta ao tratamento®. Acredita-se que a
radioterapia possa ter seu papel em casos de pro-
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gressao tumoral documentada®, geralmente apés
reoperacao® e em casos selecionados de tumores de
alto grau histolégico®. Outro fator a considerar sdo
as complicagoes relacionadas a radioterapia, como
a radionecrose e o risco de transformacao maligna,
principalmente em criancas*®. Portanto, deve-se ava-
liar individualmente a conduta em relagdo a radio-
terapia em cada caso, visto que seu papel ainda nao
é completamente definido.

Protocolos de quimioterapia estdo em estudo,

porém devido ao baixo grau histolégico destas le-
soes, ainda nao foi definido um papel para seu uso®2.
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