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Sinopse

Os autores relatam dois casos de xantoastrocitoma
pleomorfico (XA), neoplasia descrita por Kepes e col. em 1979
como uma variante distinta dos astrocitomas cerebrais; apesar
de apresentarent alguns aspectos histopatoldgicos caracteristicos
de tumores malignos (pleomorfismo celular e nuclear), tem
evolugdo clinica muito favordvel, principalmente nos casos onde
ndo ha evidéncia histolégica de necrose, e com ressecgdo
ciriirgica completa da lesdo. Os dois casos apresentam aspectos
clinicos, histopatologicos e radiologicos caracteristicos do XA.
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Abstract

Pleomorphic xantoastrocitoma (XA) - report of two cases

The authors report two cases of pleomorphic xanto-
astrocitoma, neoplasm described in 1979 by Kepes et al., as a
distinct variant of cerebral astrocytoma; although it shows some
histological features of malignant neoplasm (celular and nuclear
pleomorphism), it has extremely favorable prognosis, mainly in
the cases where there is no histologic evidence of necrosis and
when the surgical ressection Is complete. The two reported cases
show clinical, histopathological and radiological features of XA.
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Introducao

O XA é uma neoplasia de origem glial descrita inicialmente
por Kepes e col.’ como xantoastrocitoma pleomérfico,
caracterizando-se pelos aspectos bizarros de suas células
neopldsicas (comuns em tumores malignos) vistas no estudo
histopatolégico, mas com prognéstico muito favoravel®. O
xantoastrocitoma caracteriza-se por acometer geralmente
criangas e adultos jovens, sem predominio de sexo. Esses
pacientes geralmente apresentam histéria de crises epilépticas
de longa data, associada a quadro de hemiparesia €/ou sinais
de hipertensdo intracraniana®*,

A tomografia computadorizada de cranio (TC) mostra,
geralmente, uma lesdo cerebral superficial, supratentorial, de
aspecto heterogéneo, com predominio cistico, associada muitas
vezes aum nédulo mural, que sofre intenso realce ap6s injegdo
de contraste endovenoso, sem edema e sem efeito de massa
significante, comparado com o tamanho da lesdo'-'%.

A ressondncia magnética (RM) encefdlica mostra lesao
com hipersinal na densidade de Proton e em T2, com intenso
realce no n6dulo mural, apds inje¢io de gadolinio, em T1. A
angiografia cerebral geralmente mostra massa tumoral
avascular "2,

O nome xantoastrocitoma pleomérfico estd relacionado
com os achados histopatolégicos desta lesdo, onde sdo
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observadas células com niicleos e citoplasma pleomérficos
gigantes, com lipidios no citoplasma da mesma e abundantes
fibras reticulinicas no estroma. Mitoses sdo ocasionalmente
vistas, € a necrose € rara®, ou ausente®'3. A imuno-
histoquimica revela células positivas para proteina dcida
da fibra glial (GFAP), confirmando a origem astrocitica
desse tumor>’. Macroscopicamente sdo tumores firmes, bem
delimitados e com o conteddo do cisto tumoral
invariavelmente xantocrémico.

Essa lesdo fregiientemente abrange as leptomeninges,
porém nunca a dura-mdter'".

Vdrios casos de xantoastrocitoma foram relatados na
literatura desde que fora, inicialmente, descrito por Kepes
e col. em 1979°. Em recente artigo de Pahapill € col 3, foi
feita uma revisio de 79 casos encontrados na literatura. Os
autores adicionam mais dois casos ilustrativos dessa
patologia, operados no Hospital Sdo Paulo, Universidade
Federal de Sdo Paulo.

Caso 1

Paciente do sexo masculino, 23 anos, com histéria de
crises parciais motoras a esquerda com generalizag¢do
secunddria, hd dez anos. O paciente apresentava uma crise
por semana, mesmo fazendo uso correto das drogas
anticonvulsivantes (fenobarbital e carbamazepina). Ao
exame neurolégico apresentava monoparesia braquial
esquerda (grau 1V). O eletroencefalograma (EEG) e o
liquido cefalorraquidiano (LCR) foram normais. A TC de
cranio evidenciou lesdo parietal direita, subcortical,
heterogénea, predominantemente cistica com majs ou
menos 4 cm de didmetro ¢ um nédulo mural que realgava
apés a inje¢do endovenosa de contraste (fig. 1).

Foi realizada craniotomia estereotética, sob anestesia local,
frontoparietal direita, com o uso de estimulagdo cortical, com

Figura 1
TC: Lesdo hipodensa parietal direita com nédulo mural que
realca apds contraste.
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exérese parcial da lesdo, pois esta ocupava parcialmente area
elogliente do cortex cerebral (giro pré-central).

O andtomo-patoldgico foi o de xantoastrocitoma pleo-
morfico. No pés-operatério, o paciente evoluiu com melhora
do déficit motor e a TC mostrou persisténcia de parte da lesdo,
sendo mantidas as mesmas drogas e doses anticonvulsivantes.
O paciente foi acompanhado ambulatorialmente por seis meses,
ndo tendo seguimento apds esta data.

Caso 2

Paciente do sexo feminino, 23 anos, com histéria de crises
parciais complexas e parciais motoras em hemicorpo
esquerdo, uma ou duas vezes por semana, hd seis anos, apesar
do uso regular da medicag@o (fenobarbital e carbamazepina).

O exame neurolégico apresentava-se normal € a TC de
crinio mostrava lesdo parietal direita, subcortical, hete-
rogénea, predominantemente cistica com realce parcial apds
injecdo de contraste endovenoso, sugestiva de nédulo mural
(fig. 2). O EEG foi normal.

Figura 2
TC: A (sem contraste): lesdo parietal direita, subcortical e
predominantemente cistica. B (com contraste): lesdo
hipodensa com nédulo mural.
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Foi realizada craniotomia frontoparietal direita para
exérese da lesfio, sob anestesia local, com uso de estimulagdo
cortical e eletrocorticografia. O achado cinirgico foi de uma
lesdo cistica com ndédulo mural, sendo feita exérese total. O
exame andtomo-patolégico evidenciou o diagndstico de
xantoastrocitoma pleomorfico.

No pés-operatério, o paciente evoluiu sem déficit
neurolégico e livre das crises epilépticas com o uso regular
da medicacgdo.

A TC craniana realizada 3 anos apés a cirurgia ndo
mostrou recidiva tumoral (fig. 3) ¢ o EEG apresentou-se
normal.

Discussao

Virios itens controversos em relagdo ao xantoastrocitoma
foram muito bem abordados por Pahapill e col.?, na sua
revisdo de 79 casos deste tumor. Ficou evidente nessa revisio
que a ressec¢do completa do xantoastrocitoma sem necrose
aumenta a sobrevida desse grupo de pacientes, ndo sendo
influenciada porém pela radioterapia pés-operatdria. Nos
pacientes com xantoastrocitoma sem necrose, a porcentagem
de sobreviventes apés ressecgiio completa foi de 95%, contra
68% quando a ressecgdo era parcial.

J4 nos pacientes com xantoastrocitoma, onde se observa
necrose no tumor inicial ou na recidiva, tanto a ressec¢do
completa quanto a radioterapia pés-operatdria parecem ndo
influenciar na histéria natural desses tumores, ¢mbora
estudos futuros devam ser feitos para confirmar tais achados.
A expectativa de vida no grupo de pacientes com xan-
toastrocitoma sem necrose foi significativamente maior (pelo
menos 20 anos) do que nos casos com necrose evidente no
tumor inicial ou na recidiva (um ano pés-operatorio).

Um aspecto que deverd ser bastante debatido, em
relagdo a classificacdo desse tumor, € o achado da necrose
no exame histopatolégico. Quando um tumor, classificado
inicialmente como xantoasirocitoma, e posteriormente, na

e

Figura 3
TC craniano (controle): auséncia de recidiva tumoral.

recidiva com o achado da necrose, passaria a ser
classificado como glioblastoma? Pahapill e col.? rebatem
tal afirmativa com os seguintes argumentos: a) oito dos
quinze xantoastrocitomas com necrose descritos na
literatura até entfo, eram xantoastrocitomas sem necrose
na resseccio inicial; b) ao contrdrio dos glioblastomas
que, na maioria das vezes, apresentam proliferacio
endotelial, seis dos sete xantoastrocitomas com necrose
na sua apresentagio inicial ndo apresentavam tais
altera¢Ses vasculares; ¢) os xantoastrocitomas sdo de
localizacdo superficial ao contrario dos glioblastomas;
d) o curso clinico do xantoastrocitoma com necrose nio é
tdo rapido quanto o do glioblastoma.

Na descri¢do histopatolégica dos nossos casos ndo havia
necrose. Os dois casos ndo foram submetidos a qualquer
tratamento complementar (radio ou quimioterapia) ¢
apresentaram boa evolugfio apds a cirurgia. No primeiro caso,
trés anos apds a cirurgia, 0 paciente apresentava-se sem qualquer
déficit neurolégico, sem crises epilépticas e na TC craniana de
controle ndo havia imagem sugestiva de recidiva tumoral. No
segundo caso, realizamos a exérese parcial devido a localizacdo
da lesdo (parcialmente em drea eloqiiente). O paciente
apresentou melhora da hemiparesia prévia a cirurgia, entretanto
perdemos o acompanhamento ambulatorial apds seis meses.

A histéria de crises epilépticas, a localizagado superficial
da lesdo tumoral e a imagem tomografica de cisto e nédulo
mural, evidenciadas em nossos casos, sio semelhantes aos
relatos da literatura'®'2. Em relag¢do a localizagdo, a regido
temporal foi a mais freqientemente encontrada'®'"!,
seguida da regido parietal e frontal®, entretanto se
considerarmos a regido frontoparietal esta se assemelha em
incidéncia a regido temporal®'".

Ap6s andlise de 79 casos realizados por Pahapill e col.*em
1996, foi observada uma sobrevida dos pacientes com
xantoastrocitoma de até cinco anos em 91% e até dez anos em
82% dos casos. Dos casos que sobreviveram, a necrose estava
presente no exame histopatolégico em apenas 2% dos casos, €
naqueles que foram a 6bito, a necrose foi vista em um ter¢o dos
casos. Outro aspecto importante € a remogao total da lesdo,
uma vez que, segundo Pahapill e col.¥, 91% dos pacientes que
sobreviveram foram submetidos a esse procedimento. Como
foi descrito pela literatura'*#4, o xantoastrocitoma pleomdrfico
é um glioma de evolugéo benigna, portanto, a ressec¢ao sempre
que possivel deve ser total, pois quando a TC pds-operatdria
mostra restos tumorais, hd chance de recidiva, o que diminui a
sobrevida desses pacientes ®.
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