Ministério da Saude

(. N CA
COORDENAGAO DE ENSINO

Especializagcao nos moldes de Fellow em Neurocirurgia Oncolégica

HERISSON DUARTE DIAS

Xantoastrocitoma pleomérfico e Ependimoma, coexisténcia de dois tu-

mores distintos em um mesmo sitio cirargico: Revisao da literatura

Rio de Janeiro
2017



HERISSON DUARTE DIAS

Xantoastrocitoma pleomérfico e Ependimoma, coexisténcia de dois tu-

mores distintos em um mesmo sitio ciruargico: Revisao da literatura

Trabalho de Conclusdo de Curso apre-
sentado ao Instituto Nacional de Cancer
José Alencar Gomes da Silva como requi-
sito parcial para a conclusao da especiali-
zacao nos moldes de fellow em neuroci-

rurgia Oncologica.

Orientador: Dr. Bruno Loyola Godoy

Rio de Janeiro
2017



HERISSON DUARTE DIAS

Xantoastrocitoma pleomérfico e Ependimoma, coexisténcia de dois tu-

mores distintos em um mesmo sitio cirurgico: Revisao da literarura

Avaliado e Aprovado por:

Dr. Bruno Loyola Godoy - Orientador

Ass.

Dr. Antonio Aversa Dutra do Souto

Ass.

Dr Marcio de Miranda Chaves Christiani

Ass.

Rio de Janeiro, / /

Rio de Janeiro
2017



Este trabalho é dedicado ao servigo de
Neurocirurgia do Instituto Nacional do
Cancer , e agradeco pela oportunidade a
mim oferecida, assim como todo o

conhecimento compatrtilhado.



Agradecgo primeiramente a Deus, a

Ele toda honra e toda gléria. Ao chefe do
servigo Dr Antbnio Aversa e a todo o
corpo clinico de Staffs pelo conhecimento
e experiéncias compartilhadas, sem eles
nada disso teria sentido. Ao grande Dr
Renvik Demauir pela paciéncia e
companheirismo ao longo de todo estagio,
a minha familia por ser minha base e meu
pilar para todos os momentos, inclusive

oS mais dificeis.



RESUMO

DIAS, Herisson Duarte. Xantoastrocitoma pleomérfico e Ependimoma, co-
existéncia de dois tumores distintos em um mesmo sitio cirurgico: Revisao da

literatura. Monografia — INCA. Rio de Janeiro, 2017.

O Xantoastrocitoma pleomoérfico e o Ependimoma séo duas classes de tumo-
res de origem glial distintas em varios aspectos epidemioldgicos, moleculares, mor-
fologicos, histopatologicos e em relagdo a progndstico. O Xantoatrocitoma pleomoér-
fico € um raro tumor encefalico, que acomete tipicamente criangas e adultos jovens,
porém podendo acometer idades mais avangadas; com localizagao mais superficial
e preferencialmente no lobo temporal. O Ependimoma € um tumor com uma incidén-
cia maior que o outro tumor exposto, que acomete varias faixas etarias porém com
predominio na infancia; podendo ser ependimoma classico ou anaplasico com trés
fendtipos diferentes ( papilar, de células claras e o tanicitico); Acomete diferentes
locais do sistema nervoso central como o compartimento supratentorial, o infratento-
rial e a medula espinhal. O objetivo do presente trabalho é realizar uma revisdo am-
pla da literatura em relacdo ao xantoastrocitoma pleomoérfico e ao ependimoma, vi-
sando observar se ha alguma descricdo da coexisténcia de ambos os tumores em
um mesmo sitio cirurgico, semelhante ao ocorrido em um caso tratado pelo servigco
de neurocirurgia no Instituto Nacional do Céncer. Apos ampla revisdo da literatura
no Pubmed, ndo foi encontrado nenhum relato de caso apresentando coalisdo entre

esses dois tumores distintos num mesmo sitio cirurgico.

Palavras-chave: XANTOASTROCITOMA PLEOMORFICO; EPENDIMOMA; TUMOR;
COALISAO.



ABSTRACT

DIAS, Herisson Duarte. Pleomorphic Xantoastrocytoma and Epen-
dymoma, coexistence of two distinct tumors at the same surgical site: a litera-

ture revision. Monografia — INCA. Rio de Janeiro, 2017.

The pleomorphic Xantoastrocytoma and Ependymoma are two classes of tumors of
glial origin but distinct in several epidemiological, molecular, morphological, histopa-
thological and prognostic aspects. Pleomorphic Xantoatrocitoma is a rare encephalic
tumor, which typically affects children and young adults, but it can affect more ad-
vanced ages; With a more superficial location and preferably in the temporal lobe.
Ependymoma is a tumor with an incidence greater than the other exposed tumor,
that affects several age groups but with predominance in childhood; It can be classi-
cal or anaplastic ependymoma with three different phenotypes (papillary epen-
dymoma, clear cell ependymoma and tanycytic ependymoma); It affects different si-
tes of the central nervous system such as the supratentorial, infratentorial and spinal
cord compartments. The objective of the present work is to carry out a comprehen-
sive review of the literature regarding the pleomorphic xantoastrocytoma and the ep-
endymoma, aiming to observe if there is any description of the coexistence of both
tumors in the same surgical site, similar to that occurring in a case treated by the
neurosurgery service in the Instituto Nacional do Cancer. After extensive review of
the literature in Pubmed, no case report was found presenting coalition between the-

se two distinct tumors in the same surgical site.

Keywords: PLEOMORPHIC XANTOASTROCYTOMA; EPENDYMOMA; TUMOR;
COALISION.
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1 INTRODUCAO

No ultimo ano ocorreu uma mudanca importante na forma de como se avalia-
va e classificava as lesdes tumorais do sistema nervoso central. No qual o diagnos-
tico era baseado apenas nos achados microscépicos. Foram realizadas ao longo
das ultimas décadas descobertas no campo da biologia molecular que foram inseri-
das na avaliagdo diagnostica das les6es. Achados como este , assim como o desen-
volvimento de novas drogas quimioterapicas, novos protocolos de tratamento radio-
terapicos e técnicas cirurgicas modernas vem proporcionando uma nova perspectiva
em relagc&o ao prognostico e aumento da expectativa de vida dos pacientes com es-
ta enfermidade.

O Xantoastrocitoma pleomoérfico e o Ependimoma séo duas classes de tumo-
res de origem glial porém distintas em varios aspectos epidemioldgicos, molecula-
res, morfologicos, histopatolégicos e em relagdo a progndéstico. O Xantoatrocitoma
pleomorfico € um raro tumor encefalico, que que acomete tipicamente criangas e
adultos jovens, porém podendo acometer idades mais avangadas; com localizag&o
mais superficial e preferencialmente no lobo temporal. O Ependimoma é um tumor
com uma incidéncia maior que o outro tumor exposto, que acomete varias faixas
etarias porém com predominio na infancia.

O objetivo do presente trabalho é realizar uma revisdo ampla na literatura dos
Xantoastrocitoma Pleomorfico e dos Ependimomas, ja que ao longo da especialza-
cao foi observado um interessante caso no qual houve uma coalisdo de dois pa-
drées histopatologicos diferentes em uma unica lesdo. Observando a nova classifi-
cacao langcada no ano passado baseado nos novos conhecimentos no campo da
biologia molecular.

Foi realizada uma revisao da literatura através do Pubmed utilizando-se a ba-
se de dados Medline, sendo selecionados artigos referentes a caracteristicas de
ambas as lesbes, observando os achados nos campos da biologia molecular e na
genética. Foi também procurado na literatura a presenga de algum relato demons-

trando a coexisténcia destes tumores em um mesmo sitio cirurgico.
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2 CONCEITOS GERAIS

2.1 CARACTERISTICAS GERAIS E EPIDEMIOLOGIA

O xantoastrocitoma pleomorfico € um tumor incomum comprometendo menos
de 1% de todos os astrocitomas [1-2]. Geralmente acomete criangas e adultos jo-
vens antes dos 30 anos, predominando na segunda década de vida [3]. Existem re-
latos que raramente estdo associados a neurofibromatose do tipo | [4]. Ndo ha predi-
legao por género.

Os ependimomas representam 6,8% de todos as neoplasias neuroepiteliais
nos USA. Sua taxa de incidéncia diminui a partir do momento que a idade avanca,
de 5,6% ( de 1 aos 14 anos), para 4,5% ( 15 aos 19 anos), para 4% ( de 20 aos 34
anos). Em menores de 3 anos, representam 30% de todos os tumores do sistema
nervoso central [5].

Nas lesbes medulares, os ependimomas s&o as neoplasias neuroepiteliais
mais comum, entre 50 a 60% de todos os gliomas medulares em adultos, porem raro
em criangas [6].

Sao reportados casos de diferentes idades nos ependimomas, desde o nas-
cimento até os 81 anos. Entretanto a incidéncia varia de acordo com variagao histo-
l6gica, grupo molecular e localizagdo. Lesdes de fossa posterior sdo encontrados
mais comumente na infancia, com idade media de apresentagédo de 6.4 anos [7]. Em
relacdo a lesées na medula espinhal, se ocorre mais na faixa adulta com pico de
idade entre 30 e 40 anos. Na regido supratentorial os ependimomas afetam tanto
crianga quanto adultos. Em relagdo ao sexo ha um ligeiro predominio do sexo mas-
culino ( 1,77:1) [8].

Os ependimomas classicos geralmente s&o intra-craninanos. Podendo acon-
tecer na medula espinhal com a variagdo mixopapilar. Podem acometer tanto crian-
cas como adultos, sendo mais comum na infancia a localizacdo da fossa posterior
[9].
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Existem 3 fenétipos histopatologicos diferentes, que acometem tanto na forma
classica quanto na anaplasica: ependimoma papilar, ependimoma de células claras
e ependimoma tanicitico [8].

De forma tradicional o ependimoma classico e o anaplasico sdo graduados de
acordo com a classificagao de tumores da OMS em Il e lll respectivamente. Apesar
que néo foi encontrado associagédo entre os niveis e seu comportamento biologico,

ou periodo de sobrevida [10].

2.2 PAToLOGIA

2.2.1 MACROSCOPICAMENTE

Dado sua localizacado superficial, o xantoastrocitoma frequentemente envolve
as leptomeninges e encosta na dura-mater. Geralmente sdo acompanhados por cis-
tos, formado as vezes por um nodulo mural associado a uma parede cistica [11].

Em relagdo aos ependimomas, estes sdo tumores bem circunscrito que ge-
ralmente surgem no ou proximo ao sistema ventricular. De aspecto bronzeado, com

consisténcia macia e esponjosa. Com ocasionais deposito de calcio [12].

2.2.2 MICROSCOPICAMENTE

O xantoastrocitoma € composto por células pleomorficas com fuso, assim
como por células xantocrémicas num fundo rico em reticulina. Por essas caracteris-
ticas sao consideradas lesdes mesenquimais. Porém por expressar a proteina fibrilar
glial também é considerado um astrocitoma [13]. Ao microscépio eletrénico séo vi-
sualizadas algumas caracteristicas como a presenga abundante de filamentos inter-
mediarios misturados a organelas citoplasmaticas, goticulas de lipidios, lisossomos,
inclusdes intranucleares, corpos eosinofilicos granulares e presenga de linfécitos

perivasculares [14]. Este tumor se encontra no grau Il da classificagdo OMS [15].
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O ependimoma classico € um glioma bem delimitado com células monomorfi-
cas caracterizado pela variagao de densidades e em volta do nucléolo oval com a
cromatina nuclear salpicada. Os fatores histologicos principais sdo a presenga de
zonas anucleadas perivasculares que denominamos pseudo-rosetas. E as rosetas
auténticas que sao células cubodides que formam tubulos ependimarios ao redor de
um vaso sanguineo central. Outros fatores histoldgicos encontrados s&o regides de
degeneragdo mixoide, hemorragia intratumoral, calcificacdo distrofica e ocasional-
mente a presencga de 0sso ou cartilagem metaplasica. Podemos encontrar focos de
necrose palida e proliferagdo microvascular na formas mais benignas, porém se en-
contra estes fatores mais difusos na forma anaplasica assim como alto taxa mitética
[15].

Podemos encontrar trés fendtipos histopatolégicos distintos tanto na forma
classica quanto na anaplasica, eles sdo: ependimoma papilar, ependimoma de célu-
las claras e ependimoma tanicitico.

O ependimoma anaplasico também se apresenta como massa bem circuns-
crita que pode raramente invadir o tecido cerebral adjacente assim como os gliomas
difusos. Apresentam alta densidade, as vezes confundidos com tumores embriona-
rios. Presenca de nucleos aumentados em relagcdo ao tamanho do citoplasma celu-
lar. Apresenta alta atividade mitética acompanhada muitas vezes de necrose em
palicada e proliferacdo microvascular [16].

2.2.3 IMUNOHISTOQUIMICA E ANALISE MOLECULAR

Em estudos imunohistoquimicos observamos nos xantoastrocitomas a pre-
senga de anticorpos contra GFAP, Olig-2, Sox2, proteina S100 demosntrando sua
origem glial. Muitos xantoastrocitomas demonstram anticorpos contra marcadores
neurais como sinaptofisina, neurofilamento, classe 3 B-tubulina e MAP2 com fre-
quéncia variavel [17].

Em relagdo a analise molecular da lesdo encontrou-se a mutagdo do BRAF V600E
em pelo menos dois tergos de todos xantoastrocimas pleomorficos analisados. To-
davia essa mutacdo também pode ser encontrada nos astrocitomas pilociticos e nos

gangliogliomas [18].
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Nos ependimomas a imuno reatividade para o GFAP é usualmente observado
nas pseudorosetas, podendo ser variavel a sua observagdo em outras estruturas
como as papilas e as rosetas. A proteina S100 e vimetina sao expressadas tipica-
mente pelos ependimomas [19]. A imunoreatividade para EMA pode ser encontrada
em muitos ependimomas, porem para expressdo OLIG2 é caracteristicamente en-
contrada de forma esparsa [20]. A expressdao do L1CAM é evidente nos ependimo-
mas supratentoriais com o rearranjo do C110rf95 [21] . No ependimoma anaplasico
encontramos todos os elementos do ependimoma classico porem com uma elevada
taxa de atividade do Ki67.

Foi criado uma classificagao para as lesées conforme sua natureza molecular.
As lesbes com a morfologia subependimomatosas foram classificadas em supraten-
torial ( ST-SE), fossa posterior ( PF-SE) e espinhal ( SP-SE). Em relagdo a maioria
das lesbes supratentoriais encontramos a presenga dos genes de fuséo tanto o gene
YAP1 quanto o gene RELA. Formando 2 grupos de lesdes supratentoriais : ST-EPN-
RELA e o ST-EPN-YAP1. As lesdes de fossa posterior foram diferenciadas em 2
grupos o A e o B ( PF-EPN-A e PF-EPN-B). Na medula espinhal encontramos 2 gru-
pos moleculares diferentes, formados pelo tipo classico ( SP-EPN) e pelo mixopapi-
lar ( SP-MPE) [8].

Em relagcdo aos ependimomas supratentorias estes sdo caracterizados pela
recorréncia de uma estrutura variante, o gene de fusdo C110rf95-RELA, presente
em 70% nos casos pediatricos.

Dois grupos moleculares ligados aos piores progndsticos sdo: ST-EPN-RELA
e PF-EPN-A [8].
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Quadro 1. Caracteristicas principais dos nove grupos moleculares dos ependi-

momas variando conforme sua localizagao.

Localizagao Idade de Prognéstico

Anatémica apresentagao

Mutacdo NF2  Classica/ Infancia a ida- Bom
anaplasica de adulta
Medular SP-MPE Largo genoma Mixopapilar Idade adulta Bom
polipdide
SP-SE Delecgao 6q Subependi- Idade adulta Bom
moma

Fonte: PAJTLER KW, WITT H, STILL M, JONES DT, HOVESTADT V,
KRATOCHWIL F et al. Molecular Classification of Ependymal Tumors across All
CNS Compartments, Histopathological grades, and age Groups. Cancer Cell.
27(5):728-43. (2015).
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2.2.4 GENETICA

Xantoastrocitoma pleomorfico podem ter caridtipos diploide ou poliploide.
Além disso, em estudos cromossémicos foram observados ganho nos cromossomos
3 e 5, e perda dos 20 e 22. A perda de DNA no cromossomo 9 aparenta ser a regiéo
mais comum de anormalidades cromossémicas neste tumor, ocorrendo em aproxi-
madamente em 50% das lesdes. Outras perdas menos comuns envolvem os cro-
mossomos 17, 4q, 6q, 8p, 9p, 9q, 10p, 13, 17p, 18q, 21q e 22. Duplicagdes subte-
lomericas foram reportadas nso cromossomos 3p, 8p, 12p, 14p, 16q, 19p e 20p. A
translocacao foi descrita envolvendo o cromossomo 1, e a fus&o foi reportada envol-
vendo os cromossomos 1, 15, 20 e 22 [22-24].

As variagbes genéticas ligadas ao ependimoma sao: ganhos nos cromosso-
mos 1q, 5,7, 9, 11, 18 e 20; e a perda dos cromossomos 1p, 3, 6q, 6, 9p, 13q, 17 e
22 [25].

Os ependimomas supratentoriais demonstram a perda do cromossomo 9 e
particularmente a delegdo homozigotica do CDKN2A [26]. O ganho do cromossomo
1q esta relacionado a pior prognostico nas lesdes de fossa posterior. Em relagdo aos
ependimomas espinhais encontramos a monossomia do cromossomo 22 e a dele-

¢ao ou translocagédo do cromossomo 22q [25].

2.3 APRESENTAGAO CLINICA

Os sintomas iniciais apresentados nos xantoastrocitomas séo epilepsia e dis-
funcdo neuroldgica pelo efeito de massa da lesdo. Menos comum encontramos a
hipertensao intracraniana decorrente do crescimento da lesao [27].

As manifestagdes clinicas dos ependimomas dependem de sua localizagao.

Geralmente as lesdes de fossa posterior podem apresentar sinais e sintomas de hi-
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drocefalia e do aumento da presséao intracraniana como cefaleia, nausea, vomitos e
vertigem. Quando envolvem o cerebelo e o tronco encefalico pode se encontrar ata-
xia, disturbios visuais, paresias ou déficit nos nervos cranianos. Nas lesbes supra-
tentoriais encontramos epilepsia e déficits neuroldgicos como sintomas. Nas lesdes

medulares podemos encontrar dor lombar, parestesias e déficit motor [15].

2.4 DIAGNOSTICO

Radiograficamente o xantoastrocitoma pleomorfico € demonstrado classica-
mente como uma lesao cistica superficial com um nddulo mural alcangando as lep-
tomeninges. Muitos dos xantoastrocitomas pleomorficos podem nao apresentar os
cistos. Tanto ao exame tomografico quanto na ressonancia € visualizado as mesmas
caracteristicas, com realce importante do nédulo mural ao uso do contraste. O ede-
ma perilesional € minimo ou n&o existe [28].

A ressonancia do ependimoma demonstra uma massa bem circunscrita, com
varios graus de realce ao uso do contraste. Obstru¢do ventricular, hidrocefalia e des-
locamento do tronco encefalico podem ser encontrados. Em lesées supratentoriais
podemos encontrar o componente cistico. Ocasionalmente observa-se hemorragia
ou calcificacdo no interior da lesdo. Tanto o edema perilesional quanto a infiltragao
do tecido adjacente sao raros [15].

2.5 TRATAMENTO

O tratamento do xantoastrocitoma pleomorfico se baseia principalmente na ci-
rurgia, com ressecgao ampla da lesdo. A radioterapia fica reservada para os casos
de ressecgao parcial ou de recidiva da lesao [29].

Em relagdo aos ependimomas, a maxima ressecgao cirurgica segura deve ser
o fator mais importante, e deve ser realizada sempre que possivel. Ja que a cirurgia
prove diagnostico histologico e o restabelecimento do fluxo liquérico. A realizagdo de

exame de imagem apos o tratamento cirurgico serve para avaligdo de leséo residual
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e para programacéo do préximo passo terapéutico, como nova abordagem cirurgica
[30].

A radioterapia pos cirurgica possui beneficio em relagdo a sobrevida nos pa-
cientes com resseccao parcial e nos ependimomas anaplasicos, principalmente nos
tumores localizados no tronco encefalico e no quarto ventriculo [31].

Informagdes relacionadas a realizagdo de quimioterapia para o ependimoma
ainda sdo bastantes limitadas. Ndo aumentando a sobrevida dos pacientes quando
utilizada de forma conjunta com a radioterapia. Alguns autores acreditam que a hi-
permetilacdo do promotor MGMT e a alta expressao do gene MGMT podem explicar

a quimio-resisténcia a drogas alquilantes nos ependimomas anaplasicos [32].

2.6 PROGNOSTICO E FATORES PREDITIVOS

Apesar do aspecto maligno apresentado pelo alto grau de pleomorfismo apre-
sentado pelo xantoastrocitoma pleomorfico, este apresenta um prognostico favora-
vel. A extensao da resseccdo € um fator preditivo importante de recorréncia. Em
relagdo a taxa de sobrevida alguns estudos mostraram que nao houve diferenga sig-
nificativa entre criangas e adultos [30].

Existem alguns fatores que que sédo importante para avaliar o prognostico do
paciente com ependimoma. Entre eles encontramos a idade do paciente, a extensao
da ressecgao, a localizagao da les&o e os grupos moleculares [33].

Quanto mais jovem for o paciente pior o prognostico ja que as lesdes mais
comum na infancia se encontram na fossa posterior, nos adultos mais comum sao
as lesbes na medula espinha. Em criangas menores de 1 ano a taxa de sobrevida
em 5 anos é de 42.4%. Com o aumento da idade essa taxa aumenta ( 1-4 anos é de
55,3%; entre 5-9 anos 74,7%; entre 10-14 anos 76,2%) [34].

A extensdo da ressecgédo cirurgica também €& importante. Quanto maior for a
ressec¢cao maior a sobrevida que este paciente tera. Foi demonstrado no estudo
ACNS0121 do Children’s Oncology Group que este foi um fator de risco independen-
te [35].
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A localizagao da lesao € outro fator importante. O ependimoma de fossa pos-
terior tem um prognostico pior do que os supratentoriais, especialmente em criangas.
Ja os de medula espinhal tem um prognostico melhor do que os intracranianos [36].

Em relagdo aos grupos moleculares, existe forte associagao entre dois desse
grupo ( ST-EPN-RELA e PF-EPN-A) com um prognostico pior [8].

Alguns trabalhos demonstraram que ndo houve correlagéo entre o tipo histo-
l6gico da lesédo, seja grau Il ou grau lll, com seu prognostico respectivo [37].
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3 METODOLOGIA

Foi realizada através do Pubmed uma revisao lliteraria utilizando a base de
dados Medline, sendo selecionados artigos que apresentavam epidemiologia, pato-
logia, diagnostico por imagem dessas lesbes e tratamentos, assim como o livro
“WHO Classification of Tumours of the Central Nervous System”.

Foram incluidos nesta revisdo os artigos que apresentavam relatos atuais da
epidemiologia, descrigdo de sua natureza molecular, assim como de outras caracte-
risticas. Foi também procurado artigos com a descricdo da coexisténcia das duas

lesbes em mesmo sitio cirurgico.
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4 RESULTADOS E DISCUSSAO

Tumores cerebrais de coalisdo sdo descritos como uma situacado clinica
quando dois tumores de natureza histoldgica diversa com a proximidade entre eles,
dando a impressédo que os dois estdo em contato direto ou em coalisdo um com o
outro numa mesma localizagao [38].

Apesar de encontramos casos de coalisdo tumoral descritos desde 1963 por
Nagashima et al., ao relatar um caso de um meningioma da asa do esfenoide em
coalisdo com um glioma, essas lesées sdo incomuns [39].

Na literatura encontramos diversos relatos de tumores de coalisdo, de
diferentes classes, podendo ser lesdes primarias do sistema nervosa central, asso-
ciados a outras lesdes primarias ou a lesées secundarias a focos primarios fora do
sistema nervoso central. Encontramos meningiomas em coalisdo a outras lesdes
como o schwivanoma, os gliomas, sarcomas e adenomas hipofisarios [40].

Podemos também encontrar a descricdo na literature da coalisdo de adeno-
mas hipofisarios com outros tumores como craniofaringioma, gangliocitoma, cisto da
bolsa de Rathke, cisto epidermdide, metastases, ou até associagdo a outro adenoma
hipofisario [41].

Apesar da raridade foi encontrado associagdo de meningioma e schwanoma
em mesmo sitio cirdrgico nos paciente que apresentam a doenca de neurofibroma-
tose do tipo 2 [42].

A coalisdo do meningioma com o glioma é o tipo mais comum. Foram relata-
dos por além de Nagashima et al., por Strong et al. em 1976 [43], em 1991 Spallone
et al. reviu 57 casos de coexisténcia entre meningioma e glioma, nos quais 18 eram
de coaliséo [44]. Outros casos encontrados s&o: um por Prayson et al. em 2002 [45];
outro por Drlicek et al. em 2004 [46]; tres por Nestler et al. em 2007 [47]; um por
Mitsos et al em 2009 [48]; e outro por Chen et al em 2010 [49].

O diagnéstico definitivo das lesdes de coalisdo é determinado pelo estudo his-
toptologico. Ja que n&o se consegue distinguir ou diagnosticar através de exame de
imagem pré-operatorio ou pela sintomatologia apresentado pelo paciente [50].
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A patogénese das lesdes de coalisdo ainda permanence indeterminada.
Existem hipoteses relacionadas a irrigagado vascular abundante de uma leséo neo-
plasica prévia, outros referindo a fatores de crescimento produzida por uma das
lesdes, a radiagdo no tratamento de uma lesdo prévia ou mesmo por possuirem a
mesma célula de origem [51-53].

O xantoastrocitoma pleomorfico € um raro tumor da infancia, que foi descrito
primeiramente por Kepes et al em 1979. Na ocasido foi descrita uma entidade de
aspecto pleomorfico e citologia de aparéncia bizarra, o qual sugeriria um comporta-
mento maligno, porém com progndéstico favoravel e curso relativamente benigno
[13].

O ependimoma €& um glioma circunscrito composto por células pequenas e
uniformes em uma matriz fibrilar e caracterizada por zonas anucleadas perivascular
(pseudo-rosetas), com rosetas ependimarias, também localizada em um quarto dos
casos. Geralmente a forma classica apresenta baixa densidade celular e baixo indi-
ce mitotico [54].

Apoés extensa revisdo no Pubmed n&o houve nenhum artigo relacionando a
coalisdo dos tumores Xantoastrocitoma Pleomorfico e Ependimoma. Demonstrando
a raridade do assunto que foi observado em uma paciente no ano de 2016 pelos
servigos de neurocirurgia e patologia do INCA.
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5 CONSIDERAGOES FINAIS

A auséncia de artigos demonstrando a coalisdo entre os tumores Xantoastro-
citoma Pleomdérfico e Ependimoma demonstra a raridade do assunto. Apesar de
inumeras descricdes de tumores de coalisdo nao foi encontrada uma razao definida
para existéncia e desenvolvimento de ambas as lesbes hum mesmo sitio. Entender
isso sera importante para como fazer um diagndstico precoce e um tratamento efi-
caz. Para isso ainda serdo necessarios mais relatos e estudos de diferentes tumores

de coalisao.
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