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Os gliossarcomas sdo tumores raros do sistema nervoso central e de progndstico reservado.
Histoldgicamente sdo caracterizados pela presenga de dois componentes malignos, um de
origem glial e outro de origem mesenquimatosa. A escassez de dados existentes na literatura con-
duz frequentemente a dificuldades no seu diagnéstico e tratamento. A este propdsito os autores
apresentam trés casos clinicos de gliossarcoma fazendo uma revisdio da literatura acerca desta
matéria.

Gliosarcomas

Gliosarcomas are rare tumors of the central nervous system with a poor prognosis.
Histologically these tumors are caracterized by an admixture of neoplastic glial cells and sarco-
matous elements. Due to the scarcity of data in literature, the diagnosis is often missed and treat-
ment is difficult. The authors report three cases of cerebral gliosarcomas and review the litera-
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ture on this subject.

INTRODUCAO

Os gliossarcomas s3o neoplasias raras, constituindo
cerca de 2% de todos os tumores cerebrais. Sio caracteri-
zados pela existéncia de dois componentes neoplasicos
malignos, um de origem glial outro de origem mesen-
quimatosa. Estdo descritos vdrios tipos histolgicos de
neoplasias mesenquimatosas no sistema nervoso central
(SNC): meningossarcomas!, angiossarcomas?, fibrossar-
comas?, condrossarcomas3, osteossarcomas?, leiomios-
sarcomas>, rabdomiossarcomasS. No gliossarcoma o
componente mesenquimatoso é, na grande maioria dos
casos, de origem fibrobl4stica.

Estes tumores caracterizam-se geralmente por uma
grande agressividade local e por uma capacidade de dis-
seminagdo a distincia superior 4 dos restantes tumores
cerebrais, o que lhes confere um prognéstico reservado.

Devido a sua raridade, os dados existentes na literatu-
ra sdo escassos, levantando frequentemente problemas
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no seu diagndstico anatomopatoldgico e na sua abor-
dagem terapéutica.

E objectivo deste trabalho apresentar os casos clinicos
de trés doentes com diagndstico de gliossarcoma, trata-
dos no Instituto Portugués de Oncologia - Centro Porto,
e fazer uma revisao da literatura acerca desta matéria.

CASOS CLINICOS
Caso 1

Doente do sexo masculino, de 53 anos de idade, que
em Setembro de 1990 desenvolve alteragdes do compor-
tamento, desorientac@o temporo-espacial e movimentos
involuntdrios. A tomografia axial computorizada (TAC)
cerebral realizada nessa altura mostrou lesdo ocupando
espago (LOE) na regido temporo-parietal esquerda. Em
Outubro de 1990 foi submetido a craniotomia temporo-
parietal esquerda com exérese incompleta, tendo o
exame anatomopatolégico revelado tumor com dreas de
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astrocitoma anaplésico e outras com componente sarco-
matoso do tipo fibrossarcoma. O pés-operatério decorreu
sem complicagdes, com melhoria da sintomatologia e
apresentando um exame neurolégico normal. Efectuou
tratamento de radioterapia (RT), no perfodo decorrido
entre 21/1/91 e 2/4/91, tendo feito um total de 5040 cGy a
todo o crineo, através de campos laterais paralelos opos-
tos, em fracgdes didrias de 180 cGy, 5 vezes por semana.
Decorridos 6 meses apés a cirurgia, houve deterio-
ragio progressiva do estado neurolégico, tendo o doente
falecido em 29/7/91 com extensa recidiva local.

Caso 2

Doente do sexo masculino, de 59 anos de idade, que em
Julho de 1992 desenvolve cefaleias fronto-parietais
esquerdas e alteragdes do comportamento. Realizou TAC
cerebral onde se constactou a existéncia de LOE na regido
temporal esquerda (Fig./). Foi submetido a craniotomia
temporal esquerda, tendo feito lobectomia temporal
esquerda com remogdo parcial do tumor, em 28/10/92. O
estudo anatomopatolégico mostrou tumor com elevado
grau de anaplasia, composto por células pouco diferencia-
das de pequenas dimensdes, com extensas dreas de
necrose e proliferagdo vascular endotelial. Observavam-se
dreas astrocitdrias de aspecto fibrilhar, com gemistécitos €
pequenos agregados de células oligodendrocitérias,
existindo também um componente fibrossarcomatoso
muito rico em fibras de reticulina e colagénio.

Fig.1 - TAC cerebral mostrando LOE na regido temporal esquerda

No 28 dia do pés-operatério o doente desenvolveu
quadro de hipertensdo intracraneana ( HIC). ATAC cerebral
revelou persisténcia tumoral, com grande edema e efeito de
massa. O doente faleceu em 26/1/93, 3 meses ap6s cirurgia.

Caso 3
Doente do sexo feminino, de 39 anos de idade, com
sintomas de cefaleias hemicraneanas direita, nduseas,
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vémitos, desiquilibrio e diplopia referidos ao inicio de
Marco de 1994. Realizou ressondncia magnética (RM)
cerebral que mostrou LOE frontal direita profunda (Fig. 2).
Foi submetida em 6/4/94 a exérese tumoral parcial. O
exame anatomopatolégico mostrou tumor composto por
4reas de glioblastoma multiforme, com células mostran-
do pleomorfismo marcado e algumas células multinu-
cleadas. Noutras dreas o tumor apresentava aspectos tipi-
cos de fibrossarcoma. O pés operatério decorreu sem
complicagdes, apresentando apenas uma parésia ligeira
do membro inferior esquerdo. Fez RT numa dose total de
6600 cGy a drea tumoral, em fracg¢des didrias de 200
cGy, 5 vezes por semana (5000 c¢Gy a todo o créneo,
através de campos laterais paralelos opostos, seguido de
dose adicional de 1600 cGy 2 drea tumoral).

A doente faleceu 15 meses apds a cirurgia com
evidéncia de volumosa recidiva local.

Fig.2 - RM cerebral mostrando LOE profunda da regido direita

DISCUSSAO

Os gliossarcomas foram descritos, pela primeira vez,
em 1895 por Strobe’. Constituem cerca de 2% dos
tumores cerebrais, 5% de todos os astrocitomas e 8% dos
astrocitomas anapldsticos8-%. A sua origem é controversa.
Alguns autores defendem que o aparecimento destes dois
tecidos neopldsicos é meramente coincidente!0. Outros
autores porém advogam que 0 componente sarcomatoso
tem origem numa hiperplasia endotelial desencadeada
pelo componente neopldsico glial!-8:!1. Finalmente, ou-
tros defendem que o elemento sarcomatoso € o primeiro
a aparecer, desencadeando secunddriamente um cresci-
mento neopldsico das células gliais8.

Nio h4 diferencas significativas, entre o gliossarcoma
e o glioblastoma multiforme, no que respeita & dis-
tribui¢éo por idade, sexo e apresentagdo clinica®12.

As diferencas principais do gliossarcoma em relagdo
ao glioblastoma residem no facto do primeiro ter uma
localizagiio mais frequente no lobo temporal, estar geral-
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mente aderente & dura mater, ser aparentemente mais cir-
cunscrito na altura da cirurgia, possuir maior capacidade
de metastizag¢@o e adicionalmente pior prognéstico’-13.

Macroscépicamente sdo tumores firmes, lobulados,
com dreas centrais necréticas. O componente sarco-
matoso demarca-se, € por vezes, separa-se ficilmente do
parénquima cerebral adjacente. Contrariamente, o seu
componente glial € mole e pouco demarcado do parén-
quima normal. Contudo, o seu aspecto macroscépico é
semelhante ao dos restantes tumores gliais de alto grau.
Histolégicamente, estes tumores exibem claramente dois
tipos distintos de células neopldsicas, gliais ¢ mesen-
quimatosas, sendo estas tltimas geralmente de origem
fibrobléstica. A bidpsia ou ressec¢do parcial podem n3o
ser representativas de todo o tumor e conter sé6 um dos
elementos neoplédsicos. Os métodos imunocitoquimicos
mostram positividade do componente glial para a pro-
teina glial acidica (GFAP). O elemento mesenquimatoso
€ negativo para a GFAP, exibindo finas fibras de reticu-
lina envolvendo as células sarcomatosas, positividade
para a laminina, fibronectina, colagénio tipo IV, proco-
lagénio III e vimentina. A vimentina pode também ser
observada nos astrécitos malignos.

O aspecto imagiolGgico (TAC e RM) é varidvel, fazen-
do lembrar quer um meningioma quer o glioblastoma
multiforme. Os gliossarcomas so habitualmente menos
hiperdensos que os meningiomas, a sua ligacdo 4 dura
no € tdo marcada, estando sempre associados com
edema peritumoral. Tal como no glioblastoma multi-
forme as dreas de hemorragia e necrose sio comuns,
sendo do ponto de vista de imagem praticamente indis-

tintos!3,
TA capacidade de metastiza¢do deste tumor, quer para o

" neuroeixo quer para fora do neuroeixo, é superior 4 dos

outros tumores cerebrais malignos$.

As metdstases-

extracranianas ocorrem em cerca de 15% a 30%. dos. -

gliossarcomas’-13-15. Esta maior propensdo de dissemi-
_hagdo a distincia estd provavelmente relacionada com a
tendéncia de disseminagdo hematogénea do seu compo-
nente sarcomatoso. As metastases podem conter ambos
os tecidos neopldsicos ou sémente o elemento Sarco-
matoso. Nao ha registo de lesGes metastiticas sé com
tecido glial®15. Os locais mais frequentes de metastiza-
¢ao extracraneana sdo, por ordem decrescente de fre-
quéncia, os pulmdes, osso, figado e ganglios!416.17 Qg
génglios linfdticos mais frequentemente atingidos sdo os
das cadeias cervicais (61%), seguidos dos hilares e medi-
astinicos (31%). As metéstases Gsseas atingem, em cerca
de 75% dos casos, a coluna vertebral. Esta disseminagao
preferencial para a coluna vertebral tem sido atribuida a
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permeagdo venosa para as veias durais, seguida de
invasio retrégrada para o plexo venoso vertebral?.

A recorréncia local é a principal causa de morte dos
gliossarcomas e ocorre habitualmente nos 2 cm a seguir
a margem de ressec¢do do tumor primdriol8. O seu
progndstico é pior que o do glioblastoma multiforme,
com sobrevidas médias inferiores a 8 meses.

Devido a raridade destes tumores ndo existem proto-
colos terapéuticos definidos. No entanto, advogamos, tal
como para outros tumores cerebrais, que a cirurgia deve-
rd constituir a primeira op¢fo terapéutica. Embora o
tratamento ideal seja a remogdo cirirgica completa, esta
raramente € conseguida devido a infiltragdo microscépi-
ca do parénquima cerebral normal. Este facto, associado
a grande agressividade destes tumores, condiciona falén-
cias locais precoces, pelo que defendemos tratamento
pds operatério de radioterapia. O volume de tratamento
deverd englobar o tumor, com 3-4 cm de margem. A dose
total administrada deverd ser na ordem de 6000 cGy -
6500 cGy, em frac¢des didrias de 180 cGy - 200 cGy!9.
Apesar da propensdo de disseminagio destes tumores
para o neuroeixo, a recidiva local € a principal causa de
faléncia e de morte na grande maioria dos casos, tornan-
do, em nossa opinido, pouco benéfica a irradiagio de
todo o neuroeixo.

O papel da quimioterapia na maioria dos tumores cere-
brais permanece indefinido, nio havendo até a data
resultados concludentes do seu beneficio. Estudos ran-
domizados de grandes grupos cooperativos como Brain
Tumor Study Group, RTOG ¢ ECOG mostraram apenas
modestos beneficios no prolongamento da sobrevida
com quimioterapia adjuvante!®. Num estudo de
Morantz8 , que incluia 24 doentes, o tratamento adju-
vante com radioterapia ou radioterapia mais quimiote-
rapia mostrou-se benéfico relativamente aos grupos que
realizaram apenas cirurgia. No entanto os doentes inclui-
dos nos dois primeiros grupos tinham melhor estado
geral e neurolégico.

CONCLUSAO

Os sarcomas cerebrais sdo entidades raras e de
progndstico reservado. O diagndstico anatomopatoldgi-
co depende da identificagdo de elementos neopldsicos
gliais e mesenquimatosos. Apesar do seu potencial de
metastizagdo a distincia, as faléncias sio maioritdria-
mente devidas & recorréncia local precoce. O tratamento
primdrio destes tumores é cirtirgico. No entanto, rara-
mente sdo extirpados na sua totalidade, o que adicionado
a sua grande agressividade condiciona faléncia local pre-
coce, pelo que deverd, em nossa opinido, ser realizado
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tratamento pds operatério com radioterapia.
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