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Astrocitoma pilomixoide intermediario

e sindrome diencefélica: aspectos de imagem
Intermediate pilomyxoid astrocytoma and diencephalic syndrome: imaging findings
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RESUMO

0 astrocitoma pilomixoide, entidade descrita como variante histoldgica
do astrocitoma pilocitico, € um raro tumor primario do sistema
nervoso central. Geralmente, localiza-se em topografia hipotalamo-
quiasmética, acomentendo criangas com idade média de 10 meses.
Apresenta alta taxa de recorréncia e disseminagéo liquérica, podendo
se apresentar ao longo de todo o neuroeixo. Dada sua topografia,
pode se apresentar com atraso do desenvolvimento na infancia e
sindrome diencefélica, caracterizada por emagrecimento extremo,
auséncia de aclimulo de tecido adiposo, hiperatividade motora,
euforia e estado de alerta. A ressondncia magnética possui um
papel importante para o diagndstico, estadiamento e seguimento do
astrocitoma pilomixoide. No entanto, para o diagnéstico definitivo,
o estudo anatomopatoldgico é fundamental, principalmente na
diferenciagdo com o astrocitoma pilocitico. Além disso, em alguns
casos, como 0 aqui apresentado, evidencia-se a apresentagao
simultanea de caracteristicas histoldgicas do astrocitoma pilomixoide
e pilocitico, constituindo um grupo denominado astrocitoma
pilomixoide intermedirio. A cirurgia é a melhor opgao de tratamento
e geralmente ha necessidade de tratamento adjuvante.

Descritores: Astrocitoma/diagndstico; Astrocitoma/patologia; Diencéfalo;
Imagem por ressonancia magnética; Crianga; Relatos de casos

ABSTRACT

Pilomyxoid astrocytoma, an entity described as a histological variant
of pilocytic astrocytoma, is a rare primary tumor of the central
nervous system. It is usually located in the hypothalamic-chiasmatic
area, affecting children with a mean age of 10 months. It has a
high rate of recurrence and cerebrospinal fluid dissemination,
which may be present throughout the neuroaxis. Due to its
topography, it may present developmental delay in childhood and
diencephalic syndrome, characterized by extreme weight loss, lack

of fat accumulation, hyperactivity, euphoria and alertness. Magnetic
resonance imaging has an important role in its diagnosis, staging
and follow-up of pilomyxoid astrocytoma. However, for a definitive
diagnosis, anatomopathology is particularly important to differentiate
it from pilocytic astrocytoma. Some cases, as in this present one,
have simultaneous histological features of pilocytic and pilomyxoid
astrocytomas, constituting a group called intermediate pilomyxoid
astrocytoma. Surgery is the best treatment option and it usually
requires adjuvant therapy.
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INTRODUCAO

O astrocitoma pilomixoide, descrito como variante
histoldgica do astrocitoma pilocitico, € um raro tumor
primario do sistema nervoso central, mais comumente
originado em topografia hipotalamo-quiasmatica®, que
pode se apresentar com sindrome diencefdlica. A sin-
drome diencefalica, descrita por Russell, em 1951®, ¢
uma das causas do atraso do desenvolvimento na infan-
cia, caracterizada por emagrecimento extremo, auséncia
de acimulo de tecido adiposo, hiperatividade motora,
euforia e estado de alerta®. Geralmente ocorre asso-
ciada a tumores de hipotdlamo anterior e assoalho do
terceiro ventriculo, com repercussoes ao nervo optico
e quiasma. Ha acentuado predominio de astrocitomas
e, ocasionalmente, ocorrem outros tipos de tumores,
como ependimomas, gangliogliomas, disgerminomas,
craniofaringeoma, dentre outros®. Os sintomas sao pre-
coces, geralmente antes do primeiro ano de vida.
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Paciente do género feminino, com 10 meses e 15 dias
de vida, apresentou-se em nosso servico em junho de
2011 com quadro de profunda deficiéncia quanto ao
ganho de peso, apesar da ingestdo nutricional apro-
priada. O crescimento linear estava mantido e nao exis-
tiam outros sintomas associados. Nascida de gestagao a
termo, com peso adequado para a idade gestacional e
sem intercorréncias. Foi realizada investigacgao clinica,
incluindo exame de ressonancia magnética de cranio,

Figura 1. Ressonancia magnética do cranio. Imagens em T2 com supressao

de gordura evidenciam volumosa formacao expansiva/infiltrativa suprasselar,
de contornos lobulados, envolvendo o quiasma dptico e o trato 6ptico, com
extensdo para a porcdo mesial do lobo temporal, regido niicleo-capsular, tAlamo
e mesencéfalo esquerdos, assim como a substancia perfurada anterior direita,
medindo cerca de 6,8 x 4,8 x 3,2 cm em seus maiores eixos e determinando
efeito de massa local (A-C, setas). Area central mal definida de restrigéo a
difusao, que pode corresponder a componente de maior celularidade nas
imagens em difusao (D) e mapa de coeficiente de difuséo aparente (ADC) (E)

Figura 2. Ressonéncia magnética do cranio. Imagens na sequéncia T1 pds-contraste
com supressao de gordura evidenciam realce intenso e heterogéneo pelo gadolinio
da volumosa massa expansiva/infiltrativa suprasselar (A-C, setas), que apresenta
extensao para o tronco encefalico e amplo contato com a artéria basilar. Ha pequeno
implante no interior do IV ventriculo (C, cabega de seta) e sinais de disseminacao
meningea ao longo da superficie pial anterior do tronco cerebral. O estudo por
espectroscopia (D) demonstrou aumento da relagao colina/creatina (aumento do
turnover de membranas celulares), reducédo da relagéo N-acetilaspartato/creatina
(disfungéo/despopulacéo neuronais) e provével pico de lactato/lipides
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com o achado de lesao sdlida expansiva e infiltrativa
centrada no hipotdlamo, com extensio suprasselar, me-
sial temporal esquerda, tilamo, capsula interna e tron-
co encefélico (Figuras 1 e 2). Foram ainda observadas
les6es nodulares compativeis com disseminagao liquoé-
rica intracraniana no IV ventriculo e na superficie ante-
rior do tronco, bem como disseminagao intraespinhal,
nos niveis D11 e D12, conforme demonstrado na figura
3. Foi realizada bidpsia da lesao com confirmacdo ana-
tomopatoldgica de astrocitoma pilomixoide (Figura 4).

Figura 3. Ressonancia magnética da coluna vertebral. Imagens na sequéncia T1
pds-contraste evidenciam lesoes nodulares compativeis com implantes durais em
localizagéo posterolateral direito na altura de D11, medindo 0,5 cm (A, seta), lateral
esquerda na altura de D12, medindo 0,4 cm (B e C, seta) e focos de realce junto das
raizes da cauda equina na altura de L2 e L4 a direita e em L5 e S1 (C, cabeca de seta)

£ : 3 i 'J -
Figura 4. Patologia. Tumor astrocitario monomorfo bem diferenciado, constituido
em parte por tecido fibroso denso, formado por células de nicleos delicados e
alongados e com prolongamentos evidentes (A, coloracdo hematoxilina-eosina
—HE) e outra parte do tumor apresenta um estroma frouxo formado por células
alongadas fibrilares, com prolongamentos multipolares, sem arranjo arquitetural
particular, embebidas numa matriz mixoide (B, colorac&o HE). A imunoistoquimica
evidencia que ambos os tecidos expressam proteina glial fibrilar acida (C), e o
indice de proliferagao celular pelo KI-67 nao ultrapassa 2% (D). A érea fibrosa

é similar as que se observam nos astrocitomas pilociticos, embora néo haja
fibras de Rosenthal ou goticulas hialinas. As areas mixoides sao semelhantes as
encontradas nos astrocitomas pilomixoides, embora ndo tenham sido observados
arranjos em pseudorrosetas perivasculares. 0 aspecto é compativel com uma
forma intermedidria entre astrocitoma pilocitico e pilomixoide
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DISCUSSAO

O astrocitoma pilomixoide, entidade recentemente
descrita como variante histologica do astrocitoma pi-
locitico, € um raro tumor priméario do sistema nervoso
central, mais comumente em topografia hipotalamo-
-quiasmaticaV. Acomete geralmente criangas, com ida-
de média de 10 meses, podendo eventualmente acome-
ter adolescentes e adultos®9. E descrita na literatura
sua associacao com a sindrome de neurofibromatose
tipo I®. Ao contrario do prognéstico bom do astrocito-
ma pilocitico, o astrocitoma pilomixoide possui classi-
ficacdo tipo II pela Organizacio Mundial da Sadde
(OMS), com alta taxa de recorréncia e disseminagao
liquérica®). Em estudos por ressonancia magnética,
o astrocitoma pilomixoide apresenta-se tipicamente
como massa predominantemente sélida, com areas cis-
ticas de permeio, hiperintensidade de sinal em T2, isos-
sinal em T1 e realce variavel pelo meio de contraste,
podendo haver ainda degeneragio cistica, necrose ou
hemorragia no interior da lesdo e anormalidade de sinal
em T2 na substancia branca e cinzenta profunda adja-
cente®7. A presenca de lesao predominantemente soli-
da com porgao tumoral sem realce, seja da lesdo prima-
ria ou das lesoes disseminadas, € muito mais comum no
astrocitoma pilomixoide, o que auxilia a diferenciar do
astrocitoma pilocitico. A auséncia de realce pode estar
relacionado ao componente mixoide da lesao®. Outras
caracteristicas por imagem que auxiliam no diagndstico
diferencial seriam a predilecao pela topografia supras-
selar, presenca de hemorragia intratumoral e a disse-
minacdo leptomeningea®®. A espectroscopia evidencia
elevagao da colina e lipideos e reducdo de creatina e
do N-acetil-aspartato, achados que geralmente se apre-
sentam em tumores de alto grau, mas estando também
presente no astrocitoma pilocitico e pilomixoide, tumo-
res caracteristicamente de baixo grau®. O astrocitoma
pilomixoide pode se apresentar ao longo de todo o
neuroeixo, com aumento da localizacdo em topografias
atipicas em pacientes mais velhos®”. No estudo histo-
l6gico, caracteriza-se pela matriz mixoide proeminente,
padrao angiocéntrico monomorfico e células tumorais
bipolares, com auséncia de fibras de Rosenthal e corpos
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eosinofilicos granulares®”. No entanto, evidenciam-se
diversos casos em que ha apresentacido simultanea de
caracteristicas histoldgicas do astrocitoma pilomixoide
e pilocitico, constituindo um grupo denominado de
astrocitoma pilomixoide intermediario. Tumores inter-
mediarios apresentam mais comumente areas fibrila-
res, arquitetura bifésica, fibras de Rosenthal, corpos
eosinofilicos granulares e calcificagdes em relacido aos
tumores pilomixoides®. A cirurgia é a melhor opg¢ao de
tratamento, porém o progndstico pds-cirirgico depen-
de da extensao da resseccao. Pela sua topografia geral-
mente suprasselar, hd uma maior complexidade cirar-
gica e, mais frequente, presenca de doenca residual e
disseminada. Geralmente ha necessidade de tratamen-
to adjuvante, com radio e quimioterapia®1,
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