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Gliomatosis cerebri with favorable outcome in a child:
a case report

Gliomatose cerebral na infância com evolução favorável: relato de caso
José Aloysio da Costa Val Filho1, Lucília Graciano Silva Avelar2

Resumo
Objetivo:Relatar caso clínico rarodegliomatose cerebral difusa

em criança, que, contrariando o observado na literatura, evoluiu de
maneira clinicamente satisfatória.

Descrição: Relatamos caso de criança que desenvolveu
gliomatose cerebral com manifestações clínicas graves e
progressivas. Exames iniciais foram inespecíficos. Melhora clínica
inicial após cirurgia neuroendoscópica, porém piorou
progressivamente, manifestando hidrocefalia obstrutiva,
paraparesia e dificuldade de deambulação. Foram evidenciadas
lesõesdisseminadasnoespaçosubaracnóideo, sendorealizadasnova
intervenção cirúrgica, quimioterapia e radioterapia. Atualmente,
após 6 anos de evolução, lesões no encéfalo e canal raquidiano estão
inalteradas e há importante seringomielia. Entretanto, a criança
apresenta-se clinicamente estável, comdesenvolvimentoadequado
para sua idade, evidenciando resposta satisfatória ao tratamento.

Comentários: A apresentação clínica e a propedêutica do caso
levaram ao diagnóstico de gliomatose cerebral difusa do sistema
nervoso central. Há poucos relatos na literatura desse tipo de tumor
em crianças, e não se encontrou nenhum relato com evolução
favorável como no caso apresentado.
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Abstract
Objective: To report a rare clinical case of gliomatosis cerebri

with favorable outcome in a 3-year old child.

Description: A 3-year old child developed severe and
progressive symptoms of gliomatosis cerebri. The initial tests were
unspecific. After clinical improvement following neuroendoscopic
surgery, there was a progressive decline in clinical status with
developmentofobstructivehydrocephalus,paraparesisanddifficulty
in walking. The child was again submitted to surgery after
disseminated injuries in the subarachnoid spacewere identified. She
also received chemotherapy and radiotherapy. Currently, 6 years
later, spinal canal and brain injuries remain unaltered, with marked
syringomyelia. However, the child is clinically stable, with adequate
development for her age, indicating a satisfactory response to
treatment.

Comments: The child’s clinical presentation and the
combinationof symptoms led to thediagnosis of gliomatosis cerebri.
There are few descriptions of this kind of tumor in children in the
literature, and none reports a favorable outcome as in the present
case.
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Introdução

A gliomatose cerebral difusa é uma neoplasia rara e grave

do sistema nervoso central, na maioria das vezes fatal devido

à sua grande capacidade de infiltração do tecido cerebral e

conseqüentedificuldadede tratamentoeficaz1.Definida como

uma neoplasia difusa das células da glia, infiltra mais que dois

lobos e, ocasionalmente, estruturas infratentoriais e medula

espinhal2.

Revisão de literatura encontrou menos de 100 casos rela-

tados em crianças. Será relatado caso de gliomatose cerebral

difusa do sistema nervoso central em criança do sexo femi-

nino que se apresentou inicialmente com sintomas de hidro-

cefalia obstrutiva aos 3 anos de idade. Posteriormente, ela

desenvolveu diversas outras manifestações clínicas. Ela apre-

senta, até o momento, boa resposta ao tratamento cirúrgico,

quimioterapia e radioterapia.

Relato do caso

Paciente do sexo feminino, sem história familiar de mani-

festações neurológicas ou oncológicas.
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Aos 3 anos de idade, apresentou estrabismo, logo seguido

de sintomas de hipertensão intracraniana de caráter progres-

sivo, como cefaléia, vômitos e crises convulsivas. Propedêu-

tica com tomografia computadorizada e ressonância

magnética do encéfalo evidenciou hidrocefalia obstrutiva e

provável espessamento ao nível da cisterna interpeduncular.

Foi submetida, então, a terceiro-ventriculostomia neuroen-

doscópica, sendo confirmado este espessamento, além de

identificação de lesões sobrenadantes no liquor ventricular.

Estas lesões foram biopsiadas. O estudo anatomopatológico

das lesões mostrou aspecto semelhante ao encéfalo. Após 8

diasda cirurgia, devidoanovos sintomasdehipertensão intra-

craniana, ela foi submetida a implantação de derivação ven-

trículo peritoneal. Exames do liquor ventricular não

mostraram alterações. A criança evoluiu bem, restaurou o

bomestadogeral, o desenvolvimentopsicomotormanteve-se

adequado para a idade e houve melhora do estrabismo.

Cerca de 1 ano após primeira cirurgia, em ressonância

magnética de controle, evidenciaram-se lesões dissemina-

das pelo espaço subaracnóideo, sobretudo em fossa poste-

rior, envolvendo de forma difusa boa parte do encéfalo

(Figura 1).

Meses depois, a criança desenvolveu paraparesia. Resso-

nância magnética de neuroeixo mostrou lesão disseminada

pelo espaço subaracnóideo raquidiano, exercendo compres-

são ao nível do cone medular (Figura 2). Estudo liquórico peri-

férico também foi normal. Optou-se por laminotomia e

ressecção parcial da lesão que comprimia a medula. O estudo

anatomopatológico evidenciou gliomatose difusa do sistema

nervoso central.

Iniciada quimioterapia (carboplatina + vincristina). Após

10 sessões de quimioterapia (aproximadamente 3 meses),

evoluiu com ptose palpebral. Nova ressonância magnética

mostrou persistência das alterações no encéfalo e pequena

redução das lesões na coluna cervical.

Após 5 meses de quimioterapia, apresentou dificuldade

de deambulação. Foi submetida a novo estudo de imagem,

que não mostrou progressão da gliomatose. Apesar da asso-

ciação de corticoterapia, não houve alteração do quadro.

Nesse momento, optou-se por mudança dos quimioterápicos

(cisplatina + etoposide em ciclos de 21 dias). Apresentou

melhora clínica após primeiro ciclo do novo esquema pro-

posto. O aspecto radiológico mostrou início de regressão após

o segundo ciclo.

No 16º mês de tratamento, iniciada quimioterapia via oral

com temozolamida (20 mg), cinco comprimidos ao dia,

durante 5 dias, com intervalos de 28 dias, por 14 meses. Pos-

teriormente, foram realizadas 21 sessões de radioterapia.

Atualmente, com 6 anos de evolução, a criança não faz

uso de nenhuma medicação e está assintomática. Ressonân-

cia magnética mostra que as lesões no encéfalo e canal raqui-

diano estão inalteradas. Apresenta importante seringomielia

cervicotorácica, ainda sem manifestação clínica evidente.

Figura 1 - Lesões disseminadas pelo espaço subaracnóideo, sobretudo em fossa posterior, envol-
vendo de forma difusa boa parte do encéfalo
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Discussão

As neoplasias são a segunda causa de morte entre crian-
ças de 1 a 15 anos na maioria das populações mundiais, sendo
superadas apenas pelos traumatismos por acidentes. Na
infância, as leucemias são os tipos mais freqüentes de cân-
cer, seguidos em ordem decrescente de freqüência pelos
tumores cerebrais, os linfomas, os sarcomas e os tumores de
origem ectodérmica3.

Entre os tumores cerebrais, a gliomatose é uma condição
rara, na qual várias porções do sistema nervoso central são
difusamente permeadas por células tumorais, preenchendo
os espaços subaracnóideos intra-axiais, potencialmente
envolvendo o encéfalo como um todo. As regiões afetadas são
tipicamente aumentadas, como uma “pseudohipertrofia”, há
preservação da arquitetura anatômica e neuronal do sistema
nervoso central e não se identifica nenhuma formação de
massa tumoral intra-axial. O processo pode ser notavel-
mente difuso, envolvendo, desde o início, ambos os hemisfé-
rios cerebrais, tronco encefálico e até mesmo medula
espinhal4,5.

Até alguns anos atrás, o diagnóstico era restrito a casos
examinados em autópsias, mas atualmente é facilitado pela
melhoria do estudo de imagens, sobretudo a ressonância
magnética, e por técnicas cirúrgicas mais apuradas que pro-
piciamacessoà lesão.Aanálisedomaterial retiradoparabióp-
sia mostra glioma difusamente infiltrativo, usualmente
astrocitoma fibrilar4.

É importante salientar que a gliomatose cerebral não é

nem uma entidade citogenética única, nem uma condição que

pode ser diagnosticada apenas por suas características histo-

lógicas ou citológicas. A maioria das amostras apresenta

características astrocíticas, porém facetasdeoligodendroglio-

mas podem participar do processo e até mesmo casos de oli-

godendrogliomatose pura têm sido descritos. Embora perfis

nucleares alongados e uma tendência à pronunciada agrega-

ção celular subpial, perivascular e circumneuronal sejam fre-

qüentemente descritos como achados típicos, não há nenhum

meio específico ou mesmo características morfológicas cons-

tantes da gliomatose cerebral4.

Por se caracterizar como um tumor difuso, na maioria das

vezesnãoestá indicado tratamento cirúrgico, e ousode radio-

terapia em área extensa pode provocar grave toxicidade. A

quimioterapia inicial resulta em aproximadamente 30% de

melhora clínica ou radiológica6-8. Temozolamida é bem tole-

radaeparece ser umaboaalternativa àprocarbazina– lomus-

tina (CCNU) – vincristina, principalmente para casos de

crescimento lento e gliomatose cerebral de baixo grau6.

A literaturaatualmostraqueapopulaçãomasculina jovem

apresenta maior incidência de gliomatose cerebral oligoden-

droglial e melhor prognóstico que a população feminina. A

sobrevida (média = 14,5 meses) é também maior em pacien-

tes jovens, com gliomatose de baixo grau e subtipo

oligodendroglial6,9.

A gliomatose cerebral pode apresentar uma evolução clí-

nica lenta, prolongada, principalmente se o infiltrado neoplá-

sico for de baixo grau histológico, mas é uma doença de

prognóstico reservado, freqüentemente fatal. Progressão

focal ou multicêntrica para astrocitoma anaplásico ou glio-

blastoma é encontrada na evolução de vários casos4. São afe-

tados pacientes de todas as idades, com pico entre 50 e 60

anos. O curso clínico é muito variável, incluindo déficit pira-

midal, demência, cefaléia, alterações de nervos cranianos,

hipertensão intracraniana, entre outros. Comono casoacima,

na maioria das vezes a capacidade de infiltração é despropor-

cional ao grau de diferenciação10.

Os casos de gliomatose cerebral encontrados na litera-

tura são poucos, e a maioria dos casos descritos ocorrem em

adultos11,12. São raros os casos descritos em crianças, e não

se encontrou descrição de casos com evolução favorável. Em

2007, foi descrito por Maton et al. estudo sobre cirurgia de

epilepsia em crianças com crises intratáveis e que obtiveram

melhora da epilepsia após a cirurgia. O intervalo do estudo,

retrospectivo, foi de 16 anos, em um serviço de referência

mundial (The Brain Institute, Miami Children’s Hospital). Em

741 crianças com crises convulsivas intratáveis, apenas qua-

tro eram portadoras de gliomatose cerebral (0,5% em um

grupo de crianças doentes), o que reforça a raridade da doen-

ça13. Em2001, foi descrito casode criançade10anosde idade

que se apresentou com sintomas de hipertensão intracra-

niana, evoluindo com compressão da medula espinhal, dete-

rioração do sistema nervoso central e morte, sendo

Figura 2 - Lesão disseminada pelo espaço
subaracnóideo raquidiano, exer-
cendo compressão ao nível do
cone medular
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diagnosticada gliomatose cerebral difusa apenas através de

autópsia14. Sãodescritas na literatura as dificuldadesdediag-

nóstico de gliomatose cerebral em vida devido às caracterís-

ticas histológicas das lesões15.

No caso aqui descrito, a doença apresenta evolução atí-

pica, comboa respostaao tratamentoproposto (cirurgia asso-

ciada à quimioterapia e radioterapia). Por se tratar de doença

com curso lento, prolongado e freqüentemente fatal, per-

siste a necessidade de acompanhamento e não se pode con-

siderar definitiva a evolução favorável do caso. Entretanto,

podemos adotar uma postura otimista diante da observação

de que, após 6 anos do diagnóstico e 1 ano e meio após ces-

sar tratamento oncológico, apesar de imagens radiológicas

de gliomatose cerebral difusa e siringomielia, a criança

mantém-se estável, sem manifestações clínicas do tumor.
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