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TUMOR NEUROEPITELIAL POLIMORFO DE BAIXO GRAU DO JOVEM EM
PACIENTE DE 31 ANOS, UM RELATO DE CASO
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31-YEAR-OLD PACIENT, A CASE REPORT
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RESUMO: O tumor neuroepitelial polimorfo de baixo grau do jovem (PLNTY) é um tumor
cerebral epileptogénico recentemente reconhecido, que geralmente afeta criangas e adultos
jovens. Relatamos o caso de uma mulher de 31 anos que apresentou quatro crises convulsivas
generalizadas ao longo de um més. A ressonincia magnética cerebral revelou uma lesdo cortical
nio contrastante no lobo temporal. A paciente foi submetida a ressec¢io cirtrgica total da
massa. O exame histopatolégico mostrou uma neoplasia infiltrativa, semelhante a um
oligodendroglioma, fortemente positiva para CD34 e inconclusiva para mutagdes IDHi1/2,
compativel com PLNTY. A paciente obteve controle das crises convulsivas no pés-operatério.
O conhecimento sobre o PLNTY é importante para o diagndstico e manejo de tumores de baixo
grau associados 2 epilepsia.
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ABSTRACT: Polymorphous low-grade neuroepithelial tumor of the young (PLNTY) is a
recently recognized, epileptogenic brain tumor, usually affecting children and young adults.
We report a case of a 31-year-old woman who presented with four generalized seizures over one
month. Brain MRI revealed a non-enhancing cortical lesion in the temporal lobe. She
underwent gross total surgical resection of the mass. Histopathological examination showed
an infiltrative, oligodendroglioma-like neoplasm that was strongly positive for CD34 and
inconclusive for IDH1/2 mutations, consistent with PLNTY. The patient achieved seizure
control postoperatively. Awareness of PLNTY is important for diagnosis and management of
low-grade, epilepsy-associated tumors.
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I INTRODUCAO

Os tumores neuroepiteliais de baixo grau (leves) constituem um grupo heterogéneo de
lesGes glioneurais frequentemente associadas a crises convulsivas, especialmente em criancas e
adultos jovens. Dentre eles, o polymorphous low-grade neuroepithelial tumor of the young
(PLNTY) destaca-se como uma entidade recém-descrita e rara . Este subtipo foi reconhecido
inicialmente por Huse et al. em 2017 e caracteriza-se por crescimento infiltrativo, células
parecidas com oligodendroglioma e positividade difusa para a proteina CD34 . Além disso,
costuma apresentar mutagdes ativadoras do gene BRAF (por exemplo, V60oE) ou fusdes
envolvendo FGFR, sem a codelegdo 1p/19q tipica de oligodendrogliomas convencionais . Por
esses achados, o PLNTY ¢é considerado um tumor glial de baixo grau (Grau I da OMS) e tem
perfil de metilacdo distinto de outros gliomas de baixo grau . Clinicamente, o PLNTY
manifesta-se classicamente com crises epilépticas de inicio insidioso, dada sua natureza
epiléptica intrinseca, acometendo predominantemente criancas e adultos jovens . O diagnéstico
definitivo requer correlagio dos dados clinicos com achados de neuroimagem e exame
anatomopatolégico com imunohistoquimica. Como poucos casos tém sido relatados na
literatura até o momento , sua identifica¢do é importante para diferenciar de outras neoplasias

gliais de baixo grau e orientar o tratamento adequado.

2. METODOS

Relato de caso descritivo baseado em revisio de prontuirio médico, exames de imagem
e laudos anatomopatoldgicos de uma paciente submetida a ressecgio cirtirgica de tumor cerebral.
Foram coletados dados de histéria clinica, achados de ressonincia magnética e resultados de

imunohistoquimica para caracterizar o tumor.

3. RELATO DE CASO

Uma paciente de 33 anos, com quadro clinico de crises convulsivas desde a infincia,
sendo inicialmente tratadas de forma supersticiosa pela familia e sem acompanhamento médico
adequado. As crises cessaram temporariamente na infincia, mas retornaram de forma
progressiva por volta dos 13 anos de idade, com uma piora significativa na frequéncia e

intensidade. Na idade adulta, as crises ocorriam de 3 a 4 vezes por semana, com episédios de
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desorientacdo, desmaios, queda e incontinéncia urindria. Além disso, a paciente relatava uma
~ " . " . . .
sensa¢io de "mau pressentimento” ou aura visual antes das crises, bem como dor precordial

intensa e fastio prolongado. Tais crises frequentemente resultavam em idas & emergéncia.

A paciente vinha sendo tratada clinicamente com carbamazepina (200 mg, 2-2-2) e
fenobarbital (1-o-1), mas o controle das crises era insatisfatério. A investigacio diagndstica,
realizada apés um encaminhamento para o neurocirurgio, incluiu uma ressonincia magnética,

que revelou um tumor benigno no lobo temporal direito.

A paciente foi submetida a uma cirurgia de ressec¢io do tumor temporal direito. O
procedimento cirdrgico transcorreu sem intercorréncias, e a paciente foi extubada ainda no
centro cirtrgico. Ela foi admitida na UTI pés-operatéria acordada, mas levemente desorientada
e com queixa de cefaléia. Os exames laboratoriais pés-operatérios (hemograma, eletrélitos e
funcdo renal) ndo apresentaram altera¢des significativas, e o exame de imagem de controle

(tomografia de crinio) mostrou as alteragdes pés-cirdrgicas esperadas, sem complicagdes.

Nos dias seguintes a cirurgia, a paciente apresentou um episédio de febre, que foi
controlada com medicacdo. A monitorizagio neuroldgica e os sinais vitais permaneceram

estiveis. A paciente recebeu alta da UTI para a enfermaria, com acompanhamento de rotina.

No primeiro més apés a cirurgia, a paciente teve 4 episddios convulsivos. Em consulta
de retorno, a dose de carbamazepina foi ajustada, e desde entdo nio houve novas crises. A
paciente relatou melhora significativa, sem as crises ou os sintomas associados que a afligiam
por anos. Os tnicos sintomas residuais reportados foram episédios de amnésia e parestesia nos
dedos. A paciente aguarda um novo exame de ressonincia magnética e eletroencefalograma para

acompanhamento.

Exames Complementares: A ressonincia magnética de crinio pré-operatdria evidenciou
lesdo heterogénea cortico/subcortical localizada na regido temporal posterior direita, com leve
efeito expansivo, apresentando sinal heterogéneo, sem restricio a difusio, com focos de
calcificagdes/hemossiderina, com componente cistico exofitico, medindo 1,7 x 12 cm nos seus
maiores eixos axiais, cujas caracteristicas permitem considerar a possibilidade de tumor
neuroepitelial polimérfico (PLNTY) como principal hipétese diagnéstica. Parénquima

encefilico restante com morfologia e intensidade de sinal normais. Hipocampos simétricos,
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com morfologia, dimensdes e intensidade de sinal habituais. Demais sulcos corticais e fissuras
cerebrais preservadas. Sistema ventricular com morfologia e dimens&es normais. Estruturas da
fossa posterior preservadas. Auséncia de desvio das estruturas centromedianas, cole¢des intra
ou extra-axiais, formacSes expansivas intraparenquimatosas ou sinais de hemorragia
aguda/subaguda. Fluxo habitual ao nivel das grandes artérias dos sistemas vértebro-basilar e
carotideo. Auséncia de dreas com restri¢do a livre movimentagio das moléculas de 4gua, que

pudessem representar isquemia recente.

Tratamento Cirtirgico: A paciente foi submetida a craniotomia temporal posterior
direita e ressec¢do microcirirgica total do tumor. O procedimento transcorreu sem
complicagdes. Exame de imagem pds-operatéria (ressonincia dentro de 24h) confirmou
resseccio completa da lesdo, sem massa residual. A paciente recebeu alta no 42 dia do pds-

’ . . .
operatdrio, para seguimento ambulatorial.

Anatomopatologia e Imunohistoquimica: O fragmento tumoral exibiu infiltra¢io do
parénquima cerebral circundante por neoplasia de baixo grau. Microscopia éptica revelou
células neoplasicas de perfil arredondado, ntcleo central e halo perinuclear claro (“aparéncia
ovo frito”), compativeis com caracteristicas oligodendrogliais . Observou-se calcificagio difusa
intratumoral, sem mitoses atipicas ou necrose. Em imunohistoquimica, as células tumorais
mostraram positividade difusa intensa para CD34 e positividade para marcadores gliais (Oligz
e GFAP) . As reagdes para a sinaptofisina foram negativas. N3o foram encontradas mutagdes

no gene IDHi1. Esses achados confirmaram o diagnéstico de PLNTY.

No seguimento de 12 meses, a paciente manteve atividade epileptiforme ao
eletroencefalograma, motivo pelo qual foi dada continuidade & terapia antiepiléptica de
manutencio, com boa tolerabilidade e adesio ao tratamento. Nao foram observados sinais de
recorréncia tumoral nas ressonincias magnéticas seriadas de controle. O desempenho funcional
permaneceu preservado (Escala de Karnofsky = 1000), sem déficits neurolégicos residuais,
mantendo independéncia completa para atividades de vida didria. Além disso, ndo houve
registro de internagdes ou complicaces clinicas relacionadas 4 doenca de base durante o periodo

de acompanhamento.
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Figura 1 - Ressonincia magnética ponderada em T2;
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Figura 2 - Ressonincia magnética ponderada em SWI.
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4 DISCUSSAO

O PLNTY ¢é uma neoplasia pouco comum cujo reconhecimento tem aumentado
gradualmente desde sua descri¢do inicial. Em nosso caso, a paciente jovem apresentou quadro
cldssico de tumor epiléptogénico de baixo grau, congruente com relatos anteriores . A
localizagdo cortical temporal e o hipersinal em T2 observado na RM sio compativeis com o
padrio descrito para PLNTY . A presenca de calcificagdes finas e a auséncia de realce

contrastado significativo sio achados tipicos que reforcam essa hipétese diagnéstica .

No exame anatomo-patolégico, destacam-se as caracteristicas oligodendrogliais (células
arredondadas com halo perinuclear) e a imunomarcagio extensa por CD34, achados ji
reportados como marcadores de PLNTY .A auséncia das mutagdes IDH1/2 ou codelecdo 1p/19q
corroboram a etiologia moleculares do PLNTY . Tais elementos distinguem o PLNTY de
outros gliomas de baixo grau, como oligodendrogliomas classicos e tumors de heterotopia
neuronal. Além disso, a baixa taxa de proliferagio (Ki-67 =19) e a auséncia de caracteristicas de

’ . . . .
alto grau eram compat1ve1s com o comportamento bemgno assoc1ado a essa entldade.

O eletroencefalograma realizado em vigilia, sonoléncia e sono, sob uso de carbamazepina
e fenobarbital, algumas semanas apds o procedimento cirtirgico, evidenciou atividade de base
organizada e simétrica, com ritmo alfa posterior de 10 Hz. Observou-se atividade epileptiforme
do tipo onda aguda em regido frontotemporal direita, compativel com foco epiléptico,

reforcando a necessidade de manutengio da terapia anticonvulsivante apés a resseccio.

O prognéstico do tumor neuroepitelial polimorfo de baixo grau do jovem (PLNTY)
tende a ser favoradvel apés ressec¢io completa, com bom controle das crises e elevada sobrevida.
No presente relato, a paciente permaneceu assintomitica e sem recidiva até o ultimo
seguimento. Embora n3o haja diretrizes especificas para manejo adjuvante, a auséncia de

caracteristicas agressivas sugere que terapias adicionais podem nio ser necessarias nesses casos.

Deve-se salientar a importincia do diagndstico preciso: embora nio esteja formalmente
incluido nas edi¢des anteriores da classificacdo da OMS para tumores do SNC, o
reconhecimento do PLNTY como entidade distinta é essencial para diferenciar de outros
tumores épileptogénicos de baixo grau . Seu diagnéstico exige integracio de dados clinicos

(histéria de convulsdes em paciente jovem), de imagem (lesio cortical sem realce) e de
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histopatologia molecular (CD34+, BRAF mut, IDH-) . Relatos prévios indicam a escassez de
casos na literatura, destacando a importincia de novas publica¢des para melhor compreensio

dessa neoplasia.

s. CONCLUSOES

O tumor neuroepitelial de baixo grau polimorfo do jovem (PLNTY) deve ser
considerado no diagnéstico diferencial de tumores cerebrais epilépticos em adultos jovens.
Caracteriza-se por apresentacdo clinica com convulsdes refratirias, imagem tipica de massa
cortical hipersinal em T2 sem realce, e padrio histolégico oligodendroglial com forte
positividade para CD34. A resseccio cirtirgica completa geralmente resulta em excelente
controle dos sintomas e prognéstico favordvel . Este relato reforca a importincia de reconhecer
esse subtipo tumoral raro e de realizar avalia¢do histomolecular detalhada para o diagnéstico

correto e manejo apropriado.
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