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RESUMO 

 
 INTRODUÇÃO: O tumor neuroepitelial disembrioplástico (DNT) é um tumor  de 
comportamento benigno, mais freqüente na região supratentorial e associado à 
epilepsia fármaco-resistente em adultos jovens e crianças. O elemento glioneural 
específico é a característica histopatológica típica do DNT clássico. Os DNT são lesões 
estáveis, que não podem ser diferenciadas dos gliomas pelas características 
histopatológicas isoladas. A característica histopatológica divide os DNT em formas 
simples, complexa e inespecífica 

OBJETIVO: Reunir as descrições das características clínicas, demográficas, 
histopatológicas, de neuroimagem e  critérios de diagnóstico dos pacientes com DNT 
relatados na literatura. 

MÉTODO: Revisão sistemática da literatura, desde a primeira descrição em 
1988, considerando as características das populações analisadas, dos sintomas iniciais 
de abertura do diagnóstico, do comportamento epileptogênico, da topografia e das 
características anátomo-patológicas, de neuroimagem e da resposta cirúrgica no 
controle das crises. As palavras chave usadas foram: dysembryoplastic neuroepithelial 
tumor; DNT; Daumas-Duport C. A busca foi feita nos sistemas Medline e Lylacs desde 
1988 até dezembro de 2005. 

RESULTADOS: Foram encontrados 218 artigos. Desses, foram selecionados 
115 artigos por incluírem as características dos pacientes com DNT e sua associação 
com os objetivos a serem investigados. Foram considerados 952 pacientes com 
diagnóstico de DNT, provenientes dos 115 artigos. O número de pacientes do sexo 
masculino foi de 446 (57.0%)  e feminino 336 (43.0%). A idade mínima variou de 0.7 a 
75 anos com média de 14.2 anos e a idade máxima variou de 2.0 a 75 anos com média 
de 29.6 anos. A média da idade mínima de início da epilepsia foi de 98.5 meses 
(mínimo de 1.0, máximo de 610.0 meses). A média da idade máxima de início da 
epilepsia foi de 246.6 meses (mínimo de 1.0, máximo de 726.0 meses).  Como 
característica clínica dos DNT foi observada a presença de epilepsia em 96.4%. Em 
todos os casos a epilepsia preenchia critérios de fármaco-resistência. A investigação 
por imagem mostrou ausência de edema peritumoral em 97.2% e ausência de efeito 
massa em 90.4%. O achado histopatológico mais freqüente foi a heterogeneidade 
celular com presença de células oligodendrócito-like em 65.5%, estando a forma 
inespecífica descrita apenas em 12.6%. 

CONCLUSÃO:  O DNT é um tumor que incide em proporção semelhante entre 
homens e mulheres, principalmente em adultos jovens, até a terceira década de vida, 
estando associado a crises epilépticas como principal manifestação de abertura de 
sintomas. O DNT se localiza principalmente nas estruturas supra tentoriais em especial 
no lobo temporal. O edema peritumoral ou efeito de massa estão ausentes, e as 
calcificações e deformidade de calota craniana são pouco freqüentes. A característica 
histopatológica mais freqüente do DNT é a heterogeneidade celular e  a presença de 
células oligodendrócito-like.  
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ABSTRACT 

  
INTRODUCTION: Dysembryoplastic neuroepythelial tumor (DNT) is a 

supratentorial benign tumor, affecting young adults and children with epilepsy drug-
resistant. The specific glioneural element is the histological hallmark of classic DNT. 
DNT are stable lesions, with can not be differentiated from gliomas only based on the 
histopathological features. The histopathology features divide DNT into forms: simple 
form, complex and nonspecific. 

OBJECTIVE: To research the clinicals, histopathologicals, neuroimaging features 
and diagnosis criterions of DNT patients in the literature.  

METHOD: Systematic review from the literature since the first paper in 1988, 
considering the features of the population studied, the epileptogenic state, the 
topography, the anatomopathological and neuroimage features and the surgical result in 
crises control. The key-words used where: dysembryoplastic neuroepithelial tumor; 
DNT; Daumas-Duport C. The search was done using Medline system and Lylacs since 
1988 until December of 2005. 

RESULTS: Were avaliated 218 papers. Were selected 115 papers that describe 
the patient features with DNT and the association with the objectives to be studied. 
Were considered 952 patients with the diagnoses of DNT, from 115 papers. There were 
446 (57.0%) males and 336 (43.0%) females. The minimum age,  range from 0.7 to 75 
years, with median of 14.2 years and the maximum age,  range from 2.0 to 75 years, 
with median of 29.6 years. The minimum age of epilepsy beginning had median of 98.5 
months (minimum of 1.0, maximum of 610.0 months). The maximum age of epilepsy 
beginning had median of 246.6 months (minimum of 1.0, maximum of 726.0 months). As 
a clinical feature of DNT, epilepsy was observed in 96.4%. In all the cases, epilepsy was 
drug-resistant. The image research showed no peritumoral edema in 97.2% and no 
mass effect in 90.4%. The most frequent pathologic finding was the heterogeneous 
cytological composition, with oligodendrocyte-like cells in 65.5%, and the nonspecific 
form described in only 12.6%. 
CONCLUSION: The DNT is a tumor that happens in similar ratio between men and 
women, mainly in young adults, until the third decade of life, being associated the 
epileptic crises as main manifestation of opening of symptoms. The DNT if located 
mainly in the supratentorial structures in special in the temporal lobe. Peritumoral edema 
or mass effect is absent, and calcifications and cranial deformity of skull are little 
frequent. The most frequent histopathology feature of the DNT is the heterogeneous 
cytological composition and the presence of oligodendrocyte-like cells. 
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1 – INTRODUÇÃO 

 

O tumor neuroepitelial disembrioplástico (DNT) foi descrito por Catherine 

Daumas-Duport em 1988, definindo e caracterizando as suas diversas formas 

histopatológicas. Daumas-Duport mostrou ser o DNT um tumor estável, de 

comportamento benigno, de localização preferencial supratentorial cortical, 

principalmente no lobo temporal, envolvendo com frequência as estruturas mesiais. Em 

sua descrição original chamava a atenção para a difícil diferenciação entre DNT e as 

características histopatológicas dos gliomas tanto de baixo grau quanto de alto grau. 

(DAUMAS-DUPORT et al, 1988) 

O DNT ocorre com maior freqüência no sexo masculino, em crianças e adultos 

jovens, sendo causa freqüente de epilepsia fármaco-resistente (EFR). Caracteriza-se 

pela ausência de recidiva local, mesmo nos casos de ressecção cirúrgica incompleta. 

(DAUMAS-DUPORT et al, 1988; DAUMAS-DUPORT, 1993; DAUMAS-DUPORT et al, 

1999).  

Há relatos de DNT em diversas estruturas distintas do córtex cerebral, atingindo 

o septo pelúcido, o lobo occipital e até as estruturas infratentoriais como o IV ventrículo. 

(IWANAGA et al, 1995; KOMORI, SCHEITHAUER & HIROSE, 2002; HAMADA et al, 

2003) 

 Os tumores DNT apresentam arquitetura nodal típica e podem ser associados 

com displasia cortical e deformidade óssea adjacente ao tumor. Nos exames de 

imagem os DNT são hipointensos em T1 e hiperintensos em T2 na ressonância 

magnética (RM), enquanto na tomografia computadorizada (TC) a aparência é variável 

podendo ser hipodenso com aspecto de pseudocisto, isodenso ou hipo-isodenso. Com 
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freqüência apresentam calcificações. A forma cística verdadeira é pouco freqüente, e 

1/3 das lesões se impregnam com contraste nos exames de TC ou RM. Dado 

importante é a ausência de efeito massa e de edema nos exames de neuro-imagem. 

(DAUMAS-DUPORT et al, 1999; DAUMAS-DUPORT, PIETSCH & LANTOS, 2000) 

 O elemento glioneural específico é a característica histológica típica do DNT. 

Caracteriza-se por feixes orientados perpendicularmente à superfície cortical formado 

por grupos de axônios alinhados por células oligodendrogliais pequenas S-100 positivas 

e proteína glial fibrilar ácida (GFAP) negativas, que parecem flutuar no fluido intersticial. 

A forma simples é composta apenas do elemento glioneural específico (DAUMAS-

DUPORT, PIETSCH & LANTOS, 2000). 

 A forma complexa, descrita por Daumas-Duport, é composta por nódulos gliais 

que conferem ao tumor uma arquitetura multinodal. Essa forma complexa apresenta 

associação com o elemento glioneural específico ou com focos de displasia cortical. A 

aparência heterogênea desses tumores é devida à presença de componentes 

astrocíticos, oligodendrocíticos e neuronais.(DAUMAS-DUPORT, 1993) 

 O DNT pode apresentar uma terceira forma, descrita como inespecífica, 

associada à ausência do elemento glioneural específico. Nesses casos o tumor 

apresenta características radiológicas e clínicas, critérios esses que associados ao 

resultado histopatológico o diferencia dos astrocitomas pilocíticos, oligodendrogliomas 

ou oligoastrocitomas. (DAUMAS-DUPORT et al,1999; VARLET et al,2000) 

Na maioria das vezes a EFR é curada após remoção cirúrgica total, a qual 

previne ainda hemorragias e infartos intra-tumorais. Os pacientes com remoção 
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cirúrgica, completa ou incompleta, do tumor não apresentam evidência de recidiva 

clínica ou radiológica em acompanhamento por longo período. (DAUMAS-DUPORT, 

PIETSCH & LANTOS, 2000; TALKE, SHARMA & MALHOTRA, 1998; JORGE et 

al,2000) 

A importância do DNT no diagnóstico diferencial das neoplasias malignas que 

acometem o sistema nervoso central (SNC) vai interferir de forma significativa na 

morbidade e mortalidade de pacientes com imagens tumorais associadas a crises 

epilépticas. A dificuldade no diagnóstico diferencial entre DNT e gliomas pode ser 

minimizada quando são considerados os aspectos clínicos e de neuroimagem, em 

conjunto, porque podem contribuir com importantes subsídios para a confirmação 

diagnóstica.  

O objetivo dessa revisão sistemática é contribuir, com a soma dos registros de 

casos de DNT descritos, na análise conjunta das suas características demográficas, de 

semiologia epiléptica, clínica, neuroimagem e histopatologia. Por meio desse maior 

número de pacientes reunidos para a análise de variáveis comuns, poderemos chamar 

a atenção para a importância do DNT no diagnóstico diferencial dos tumores do SNC, 

considerando as características demográficas, clínicas, de neuroimagem e da recente 

revisão dos critérios de diagnóstico. 
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2 - Revisão da Literatura 

 

2.1 – Histopatologia 

 

 O DNT se constitui em lesão de comportamento benigno, predominantemente 

intracortical composta principalmente por uma população de células oligodendrócito-like 

(OLC) misturadas com células gangliais maduras e astrócitos dentro de uma matriz 

mixóide ou densa. A presença do chamado elemento glioneural específico é 

característico do tumor. São achados típicos o envolvimento da estrutura cinzenta 

cortical e o padrão de crescimento multinodular. A cortex adjacente ao DNT revela uma 

desordem de arquitetura. (DAUMAS-DUPORT, 1993) 

A sua aparência histopatológica e seu  curso benigno sugerem que o DNT seja, 

na verdade, uma malformação e não uma lesão neoplásica. Do ponto de vista 

histopatológico, o DNT pode ser distinto dos gangliogliomas pela sua arquitetura 

multinodal, matriz mixóide e predominância de população celular oligodendrócito-like. 

No DNT há uma carência de neurônios bizarros, abundância de estroma de tecido 

conectivo e infiltrado perivascular linfocítico os quais são achados freqüentes nos 

gangliogliomas (OSTERTUNE et al, 1996).  

 Prayson e colaboradores consideraram em suas publicações de 1991 e 1993 os 

DNT como um tipo de hamartoma, em discordância com o conceito  de Daumas Duport, 

a qual considera que o DNT parece não ser um tumor verdadeiro e sim uma forma de 

disembriogênese, especialmente pela característica de estrutura multinodular e 

multicística com a presença de componentes neuronal e glial e a presença de displasia 

cortical mínima associada a lesão. Outros autores consideram estes tumores como 
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gliomas de baixo grau. (PRAYSON & ESTER, 1991; PRAYSON, ESTER & MORRIS, 

1993) 

 Leung em 1994 e Hirose em 1998 descreveram casos de DNT com associação a 

ganglioglioma. É importante ressaltar que na publicação de Leung as células 

ganglionais apresentavam-se morfologicamente normais e sem sinais de desmoplasia 

típica dos gangliogliomas. (LEUNG et al, 1994; HIROSE & SCHEITHAUER, 1998)  

 Na publicação de Hirose é bem estudada a aparência do tumor com as 

característcas típicas do DNT com predomínio de proliferação de OLC em nódulos 

intracorticais de diversos tamanhos e  presença de zonas periféricas pequenas de 

displasia cortical; e do ganglioglioma com neurônios grandes e astrócitos com 

importante desmoplasia. Esses achados sugerem que as duas entidades possam 

representar espectros morfológicos diferentes de um mesmo processo de doença. 

Tanto o DNT quanto o ganglioglioma apresentam características clinico-patológicas que 

podem ser definidas como lesões disgenéticas ou quasi-hamartomatosas, oriundas do 

mesmo sítio da embriologia (camada subpial granular, camada germinal secundária), 

sugerindo que os tumores tenham uma ligação histogenética. (HIROSE & 

SCHEITHAUER, 1998) 

Prayson em 1999 levanta novamente esta questão ao publicar um caso de uma 

mulher com 36 anos com tumor cístico em lobo temporal esquerdo na qual a patologia 

evidenciou área distinta de ganglioglioma incluindo comprometimento da leptomeninge 

e área distinta de DNT em um mesmo tumor. Segundo o autor as duas entidades 

poderiam representar uma forma tumoral da displasia cortical ou até mesmo uma 

transformação neoplásica de foco displástico, podendo ser consideradas manifestações 

fenotípicas de um mesmo processo etiológico. (PRAYSON, 1999) 
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 O elemento glioneural específico, descrito por Daumas-Duport em 1988, 

consiste em área em que células oligodendrogliais-like e astrócitos em proporções 

variadas se organizam ao longo dos capilares que se orientam  perpendicularmente à 

superfície cortical, e os neurônios estão dispersos em uma matriz mixóide. (DAUMAS-

DUPORT et al, 1988) 

  Em 1993 a autora descreve em sua publicação duas variantes de DNT a 

primeira chamada forma complexa a qual foi descrita em 1988 com aspecto 

multinodular, com nódulos que se assemelham a astrocitomas, oligodendrogliomas ou 

oligoastrocitomas, de topografia cortical, presença do elemento glioneural específico e 

focos de displasia cortical; e uma apresentação denominada forma simples, na qual o 

elemento glioneural específico se constitui no componente único do tumor. Importante 

destacar que caso o material seja inadequadamente manipulado pode ocorrer a perda 

do elemento glioneural específico, em especial da sua matriz mucóide o que leva a um 

erro de diagnóstico, pois as atipias nucleares presentes no DNT podem confundir e 

sugerir um diagnóstico de glioma de alto grau. (DAUMAS-DUPORT, 1993) 

 Finalmente em 1999, Daumas-Duport descreve a forma inespecífica  ao 

estudar  uma série de 40 casos de DNT nos quais o elemento glioneural específico não 

é identificado. Independente do aspecto histopatológico de tumor glial o diagnóstico de 

DNT deve ser considerado utilizando-se critérios clínicos e de neuroimagem, 

especialmente quando da presença conjunta de todos os 4 critérios fundamentais para 

o diagnóstico da doença.  (DAUMAS-DUPORT et al, 1999) 

 

1) Epilepsias focais com ou sem generalização secundária, geralmente 

iniciando antes dos 20 anos de idade; 
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2) Ausência de déficit neurológico progressivo; 

3) Lesão supratentorial com topografia principalmente cortical, melhor 

demonstrada em ressonância magnética; 

4) Ausência de efeito massa na tomografia computadorizada ou na 

ressonância magnética, e ausência de edema cerebral. 

 

Os tumores do tipo DNT estão incluídos na classificação da Organização Mundial 

de Saúde (OMS), revisada de 2000, no capítulo “Tumores neuronais e neurogliais 

mistos”. (DAUMAS-DUPORT, PIETSCH & LANTOS, 2000) 

  

 

2.2 - Descrições Controversas  

 

 

Gottschalk e col em 1993 descrevem uma mulher com diagnóstico de DNT aos 

75 anos com todas os critérios descritos por Daumas-Duport em 1988, com evolução de 

tumor de 60 anos, e mesmo assim sem apresentar características de proliferação 

celular importante, com padrão de tumor benigno ou mesmo um hamartoma. 

(GOTTSCHALK  et al, 1993) 

Shimbo em 1997, descreve 1 caso de DNT associado com ganglioglioma, ambos 

tumores benignos incluidos na categoria de tumores neuronal e glio-neuronal misto da 

classificação histopatológica revisada da OMS no lobo temporal esquerdo de rapaz de 

17 anos de idade, e sugere  que este tumor possa representar uma forma de transição 

entre as duas patologias. (SHIMBO et al, 1977)  
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Hirose e Scheithauer em 1998 publicam o segundo caso na literatura de  DNT 

associado a ganglioglioma e reforçam a hipótese de uma relação histogenética muito 

próxima entre as duas entidades. Os autores acreditam que a célula progenitora 

pluripotencial está na camada granular subpial de onde se originaria o DNT cortical e o 

ganglioglioma leptomeníngeo. (HIROSE & SCHEITHAUER, 1998). 

Prayson, em 1999, publica novo artigo com associação DNT e ganglioglioma, em 

mulher de 36 anos, com história de crises epilépticas resistente aos medicamentos, em 

lobo temporal esquerdo e defende a possibilidade da co-existência das duas entidades 

de forma distinta no mesmo tumor. (PRAYSON, 1999) 

Honavar e col em 1999, propõem em revisão de 74 casos, uma classificação 

histopatológica de DNT em 3 formas. Multinodular, nódulo solitário e nódulo difusa.  A 

forma multinodular de Honavar corresponde ao “elemento glioneural específico” de 

Daumas-Duport no qual há o  predomínio de OLC.   A forma de nódulo solitário 

corresponde a um grande nódulo da “forma complexa” de Dauma-Duport, sem 

predomínio de OLC. A forma difusa apresenta 3 populações de células, células 

oligodendrócito-like, astrócitos e neurônios se assemelhando ao componente difuso 

existentes entre os nódulos da forma multinodal clássica. (HONAVAR, JANOTA & 

POLKEY, 1999) 

Thom e col em 1999 descrevem uma série de 5 casos de DNT com importante 

hemorragia secundária ao tumor, nunca antes descrita na literatura. Estudo 

histopatológico evienciou alterações vasculares dentro do tumor, as quais parecem ser 

a causa da hemorragia. Todos os casos apresentavam história de crise epiléptica de 

difícil controle, exceto em um caso de uma menina de 12 anos que abriu o quadro com 
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hemorragia intracerebral aguda, com diagnóstico de sangramento dentro do tumor. 

(THOM et al, 1999) 

Hammond e col em 2000 descrevem o primeiro caso de DNT com transformação 

maligna em rapaz de 29 anos operado 11 anos antes de tumor em lobo temporal com 

diagnóstico de astrocitoma fibrilar. Nova cirurgia evidenciou astrocitoma Grau IV com 

áreas remanescentes de DNT.  Revisão do material da primeira ciurgia demostrou 

tratar-se de DNT padrão multinodular com elemento glioneural específico, e áreas de 

displasia cortical. (HAMMOND et al, 2000).  

Rushing e col em 2003 descrevem um novo caso de transformação maligna do 

DNT em um jovem de 14 anos, submetido a ressecção incompleta de tumor 

temporoparietal direito com laudo histopatológico de  oligoastrocitoma misto, submetido 

a radioterapia, e após 1 ano quimioterapia devido a recidiva local. Com 2 anos de 

intervalo voltou a apresentar cefaléia e vômito sendo submetido a nova cirurgia com 

ressecção ampla do tumor e laudo de astrocitoma anaplásico. Revisão do material da 

primeira cirurgia evidenciou a presença de elemento glioneural específico e arquitetura 

multinodal  e a revisão do material da última cirurgia comprovou o diagnóstico de  

astrocitoma anaplásico. O paciente perdeu-se no seguimento e em revisão pelo serviço 

social constatou-se óbito. (RUSHING, THOMPSON & MENA, 2003).  

Elizabeth e col em 2000 descrevem as características histopatológicas com 

identificação de diferenciação melanótica em um caso de DNT temporal em uma mulher 

de 23 anos com história de crises epilépticas fármaco-resistente e sugere que essa 

característica histopatológica reforça a natureza benigna do tumor e o seu bom 

prognóstico.(ELIZABETH et al, 2000) 
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Quarato e col em 2002 descrevem o caso de um rapaz de 19 anos com DNT 

parietal esquerdo com Síndrome de Lennox-Gastaut atípica fármaco-resistente com 

seguimento de controle  de crises pós-ressecção completa do tumor de 14 meses. 

(QUARATO et al, 2002) 

Hamada e col em 2003 descrevem um caso de DNT com apresentação occipital 

em mulher de 31 anos com cefaleía como único sintoma. Não há relato de crises 

convulsivas e exame neurológico completo sem alteração. (HAMADA et al, 2003) 

Hasselblatt e col em 2004 publicam o primeiro relato de DNT com ocorrência 

familial, pai e filha de 5 anos, pai operado há 29 anos, laudo inicial de 

oligodendroglioma. Revisão histopatológica evidenciou tratar-se de DNT. Ambos  

apresentaram quadro de DNT na mesma idade, aos 5 anos,  e com a mesma 

localização, occipital esquerdo, levando a achados clínicos idênticos, hemianopsia 

direita. (HASSELBLATT et al, 2004)  

Vogelgesang e col em 2004 chamam a atenção para a superexpressão de 

transportadores multidrogas presentes no DNT. Essas proteínas transportadoras 

estariam implicadas no mecanismo de resistência a fármacos para epilepsia  por parte 

do tecido cerebral. (VOGELGESANG et al, 2004) 

 

2.3 - Associação de DNT com Distúbios Psiquiátricos 

 

 

Sato e col em 1993 descrevem o primeiro relato de caso na literatura de uma 

mulher com 55 anos com quadro de psicose associado ao diagnóstico de DNT frontal 

com  regressão total após ressecção do tumor. (SATO et al, 1993) 
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Andermann e col em 1999 descrevem um caso de desordem psicótica   com 

alucinação auditiva e depressão pós-ressecção de  DNT  temporal  direito em menina 

de 8 anos de idade, com história de crise epiléptica desde os 2 anos e meio e declínio 

da função cognitiva com características autistas dese os 5  anos. (ANDERMANN et al, 

1999) 

Escosa-Bagé e col em 2004 descrevem o terceiro caso  da literatura de DNT 

associado a psicose e crise epiléptica com regressão total de ambos após resseção do 

tumor de região temporal direita em rapaz de 17 anos com história familiar de 

esquizofrenia. (ESCOSA-BAGÉ et al, 2004) 

 

 

2.4 - Diagnóstico Topográfico do DNT 

 

 

As primeiras séries de casos de DNT mostravam que os DNT apresentavam 

localização sempre supratentorial, principalmente em lobos temporais (DAUMAS-

DUPORT et al, 1988).   

Leung e col em  1994 descrevem dois casos de DNT com localização multifocal, 

com envolvimento do cortex supratentorial  e tambem comprometendo, tálamo, 

hipotálamo, ponte e cerebelo. (LEUNG et al, 1994) 

Lellouch-Tubiana e col em 1995 descrevem 2 casos de DNT associados a 

neurofibromatose tipo I, em que um dos casos apresenta comprometimento multifocal, 

com três lesões distintas em lobo frontal, parietal e temporal esquerdos. (LELLOUCH-

TUBIANA et al, 1995) 
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 Kuchelmeister e col em  1995 descrevem 1 caso de DNT com apresentação em 

cerebelo, em uma mulher de 28 anos sem história de crise convulsiva, com quadro de 

ataxia cerebelar, alterações visuais e de equilíbrio e “pressão”  na cabeça há 1 ano. 

(KUCHELMEISTER et al,1995) 

Cervera-Pierot e col em  1997 descrevem uma série de 4 casos de DNT com 

forma histopatológica simples no núcleo caudado e expandindo para o ventrículo 

lateral. (CERVERA-PIEROT et al, 1997) 

Yasha e col em 1998 descrevem caso de rapaz com 20 anos, portador de 

malformação de Chiari do tipo adulta,  com tumor em cerebelo com padrão 

histopatológico de DNT simples. (YASHA et al, 1998) 

Fomekong e col em 1999 descrevem um uma série de 16 casos de DNT um 

caso com doença infratentorial,  acometendo o  cerebelo em um menino de 11 anos 

com história de ataxia e retardo psicomotor desde os 2 anos de idade. (FOMEKONG et 

al, 1999) 

Fujimoto e col em 2000 descrevem um caso de DNT em cerebelo  e tronco 

cerebral em uma mulher de 44 anos com história de ataxia e padrão de efeito massa. 

(FUJIMOTO et al, 2000) 

Baisden e col, em 2001 estudaram uma série de 10 casos de DNT em septum 

pellucidum em que num dos  casos o diagnóstico foi achado incidental de necrópsia. Os 

sintomas mais frequentes foram cefaléia, náusea, vômito e distúrbios visuais. 

(BAISDEN et al, 2001) 

Argyropoulou e col, em 2001 descrevem um caso de DNT em menina de 9 anos  

com história de crise epiléptica de difícil tratamento e retardo intelectual. O exame de 

imagem evidenciou massa na  região frontotemporoparietal dieita com extensão até o 
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tálamo ipsilateral e a cápsula interna além de atrofia cerebelar. (ARGYROPOULOU et 

al, 2001) 

Komori e col em 2002 descrevem uma série de 11 casos de DNT com 

comprometimento em IV ventrículo, todos com cefaléia e ataxia. Hidrocefalia presente 

em 7 casos. Em todos os casos foi identificada uma formação em roseta de neurócitos 

em uma matriz mixóide e em 10 casos um componente astrocítico que se assemelha ao 

astrocitoma pilocítico.  Um caso foi submetido a radioterapia pós cirurgia. (KOMORI, 

SCHEITHAUER & HIROSE, 2002) 

Kurtkaya-Yapicier e col, em 2002 descrevem um caso de DNT com 

acometimento de mesencéfalo em um homem de 51 anos com história de cefaléia 

pulsátil há 2 meses e exame neurológico que revelou ataxia de marcha. O tumor foi 

totalmente ressecado através de uma abordagem supratentorial. (KURTKAYA-

YAPICIER et al, 2002) 

Onguru e col, em 2003 descrevem um caso de DNT com localização extracortical  

em ventrículo lateral esquerdo, em mulher de 21 anos, com quadro de cefaléia, náusea 

e vertigem. Ressecção completa evidenciou tratar-se de DNT forma simples. (ONGURU 

et al, 2003)  

Litrico e col, em 2004 descrevem o caso de uma mulher de 26 anos com quadro 

de episódios recorrentes de vertigem há 2 anos com DNT em cerebelo. (LITRICO et al, 

2004) 

Krossnes e col, em 2005 descrevem um caso com apresentação multifocal em 

rapaz de 17 anos com síndrome XYY, com história de crise epiléptica fármaco-

resistente há 1 ano. RM evidenciou várias lesões bem demarcadas hipointensas em T1 
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e hiperintensas em T2 em lobo parietal esquerdo, frontal esquerdo e temporal esquerdo 

com diagnóstico de DNT. (KROSSNES et al, 2005) 

 

2.5 - Critérios de Neuroimagem 

 

 A tomografia computadorizada pode ser normal em 10% dos casos. É 

achado característico a ausência de edema e de efeito massa peritumoral. (DAUMAS-

DUPORT et al, 1988; DAUMAS-DUPORT ,1993)  

 Koeller e Dillon em 1992 publicaram a primeira descrição das característcas de 

RM em 6 casos provados histopatológicos de DNT, todas hipointensas em T1 e 

hiperintensas em T2, com captação de gadolídeo em 2 casos e calcificação presente 

em 1 caso. (KOELLER & DILON, 1992) 

 Kuroiwa e col, em 1994, descreveram uma série de 3 casos de DNT nos quais a 

RM evidenciou imagem nodular ou grosseira em torno do tumor tipo configuração 

gyrus-like, não descritas até então. (KUROIWA et al, 1994).  

Em 1995, Kuroiwa e col descrevem, em uma série maior de 10 casos, os 

aspectos de neuroimagem do DNT, confirmando o padrão de configuração  grosseira 

girus-like em torno do tumor e também um alto índice de deformidade de calota 

adjacente ao tumor, presente em 60%.(KUROIWA et al, 1995) 

 Ostertun e col, em 1996,  em estudo de imagem numa série de 16 casos, 

destacam atenção à aparência multicística do DNT diretamente relacionados com o 

padrão histopatológico de crescimento do tumor, achados esses incomuns nos 

gangliogliomas e nas malformações glioneurais. (OSTERTUN et al, 1996) 
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 Kaplan e col em 1999 descrevem a importância da tomografia com emissão de 

positrons (PET) no diagnóstico de DNT, através do estudo de PET utilizando 

Fluorodeoxiglicose (FDG) e [C11] L-Metionina (CMET).  Os 5 casos estudados 

apresentaram imagens correspondentes a hipometabolismo de FDG e mínimo ou 

nenhum metabolismo com CMET.  DNT apresentam, assim como os tumores de baixo 

grau, hipometabolismo de FDG. Ao contrário dos tumores de baixo grau, que são 

tipicamente associados a um hipercaptação com CMET, DNT não apresentam captação 

significativa de CMET. (KAPLAN et al, 1999) 

 Stanescu-Cosson e col em 2001 estudaram as características de imagem com 

TC e RM em uma série grande de  53 casos de DNT e concluiram que três 

características são básicas para o diagnóstico: localização cortical, ausência de efeito 

massa e ausência de edema peritumoral. (STANESCU-COSSON et al, 2001) 

 Fernadez e col em 2003, descrevem novas características de imagem que 

consideram importantes no diagnóstico de DNT em uma série de 14 casos, com 11 da 

forma complexa e 3 da forma simples. Os autores identificam 3 características de 

imagem importantes: presença de septação (85%), distribuição com padrão triangular 

(57%) e ausência de captação de contraste (78%); com associação dessas 3 

caracterísiticas em 36% dos casos. Os autores postulam que esses achados devem ser 

observados em especial nos casos em que a histopatologia é inconclusiva. 

(FERNADEZ et al, 2003)  

 Maehara e col em 2004 reforçam a importância do PET no diagnóstico diferencial 

das epilepsias do lobo temporal, nos quais o PET negativo denota o diagnóstico de 

DNT no  pré-operatório. (MAEHARA et al, 2004) 
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 Rosenberg e col em 2005 estudaram uma série de 11 casos de DNT com [C11] – 

Metionina PET (MET-PET) e concluiram que achados de MET-PET normais em 

pacientes com tumores epileptogênicos é fortemente sugestivo de DNT. (ROSENBERG 

et al, 2005) 

 Jensen e col em 2005 chamam a atenção para a possibilidade de mudança do 

padrão em RM do DNT ao longo do tempo. Estudo de caso de rapaz com 25 anos com 

tumor em região temporal em acompanhamento há 4 anos, o qual  apresentava-se 

inicialmente sem captação de contraste, passa a apresentar captação de contraste sem 

mudança no tamanho ou nas demais características de imagem. (JENSEN et al, 2005) 

 

2.6 - Critérios de Diagnóstico 

 

 A descrição original do DNT foi baseada em estudo descritivo de 39 casos 

estudados a partir de 300 tumores inicialmente diagnosticados como astrocitomas de 

baixo grau em pacientes com crises convulsivas refratárias ao tratamento 

medicamentoso. Esses 39 casos apresentavam características histopatológicas em 

comum: arquitetura multinodal; o “elemento glioneural específico” em um padrão 

colunar orientado perpendicularmente a uma superfície cortical, e áreas focais de 

displasia cortical.  Desde esta descrição original, diversos neuropatologistas tem 

observado que essas 3 características muitas das vezes não estão associadas.  Essa 

observação levou a uma nova classificação que divide os tumores em uma forma 

simples, sem a arquitetura multinodal e a presença apenas do elemento glioneural 

específico; e uma classificação complexa com a presença da aparência multinodal. 

(DAUMAS-DUPORT et al, 1988; DAUMAS-DUPORT, 1993) 
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Em 1999, Daumas-Duport e col descreveram uma terceira forma de DNT 

denominada inespecífica, na qual não se identifica o elemento glioneural específico, 

com histopatologia que se assemelha a astrocitoma pilocítico, astrocitoma, astrocitoma 

anaplásico, oligodendroglioma ou oligoastrocitoma, no qual o diagnóstico se baseia em 

dois dos tripés diagnósticos , a clínica e a radiologia. Portanto independente da 

aparência histopatológica da neoplasia glial, o diagnóstico de DNT deve ser sempre 

considerado baseado no preenchimento dos seguintes critérios: 

 

1- Epilepsias focais com ou sem generalização secundária, geralmente 

iniciando antes dos 20 anos de idade; 

2- Ausência de déficit neurológico progressivo; 

3- Lesão supratentorial com topografia principalmente cortical, melhor 

demonstrada em ressonância magnética (RM); 

4- Ausência de efeito massa na tomografia computadorizada (TC) ou na 

ressonância magnética, e ausência de edema cerebral. 

 Acredita-se que o DNT tenha a sua origem na camada germinal secundária, que 

inclui a camada subependimal, a camada granular external cerebelar,  fascia dentada 

hipocampal e a camada granular subpial.  Essas populações de células são transitórias 

e compostas de células mães que produzem neurônios e células gliais. (DAUMAS-

DUPORT, et al, 1999) 

Os gangliogliomas são os principais tumores que fazem diagnóstico diferencial 

com o DNT. Nos gangliogliomas a presença de neurônios anormais é geralmente 

acompanhada de grupamento linfocítico, ao passo que os linfócitos não são observados 

no DNT. (DAUMAS-DUPORT et al, 1999; VARLET et al, 2000) 
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3 - OBJETIVO GERAL 

 

Investigar as características clínicas, demográficas, histopatológicas, de 

neuroimagem e de critérios de diagnóstico dos pacientes com DTN relatados na 

literatura. 

 

3.1 - OBJETIVOS ESPECÍFICOS 

 

1. Investigar as características demográficas dos pacientes com DNT descritos na 

literatura; 

2. investigar a idade de início da sintomatologia clínica e as manifestações 

prevalentes de abertura do quadro destas descrições; 

3. investigar a presença ou não de alteração no exame neurológico dos pacientes 

descritos; 

4. investigar a presença ou não de alteração no eletroencefalograma desses casos; 

5. identificar a frequência da topografia do tumor e as características de 

neuroimagem encontrada pelos autores; 

6. identificar as características histopatológicas do tumor descritas na literatura;  

7. descrever os critérios de diagnóstico adotado pelos autores; 

8. investigar o comportamento após procedimento cirúrgico completo e parcial dos 

casos relatados. 
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4 – MÉTODO 

 

Foi realizada uma revisão sistemática da literatura por meio de pesquisa em 

base de dados Medline e Lilacs. Foram utilizadas como palavra chave dysembrioplastic 

neuroephytelial tumours; DNT; Daumas-Duport C.  Foram selecionados estudos de 

revisão, relatos de caso e estudos longitudinais, nas línguas portuguesa, espanhola, 

inglesa e francesa. Foram estudados os artigos publicados entre 1988 e dezembro de 

2005. Realizado estudo estatístico com análise univariada  utilizando o programa Epi 

info 6 , versão 6.04 de janeiro de 2001.  
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5 - RESULTADOS 

 

Foram encontrados 115 artigos com descrição de casos de pacientes com 

diagnóstico de DNT.  O país com maior freqüência de artigos foi o Japão (n=21, 18,3%), 

seguido da França e dos Estados Unidos da América (n=16, 13,9% cada) e da 

Alemanha e do Reino Unido (n=10,  8.7%) (Tabela 1).  

 

Tabela 1. Freqüência de artigos de séries de pacientes com DNT publicados por países 

País Frequência  Percentual  

Argentina 1 0,9%  
Austrália 1 0,9%   
Emirados Árabes 1 0,9%  
Grécia 1 0,9%  
Israel  1 0,9% 
Noruega 1 0,9%  
Portugal 1 0,9% 
China 2 1,7%  
Coréia 2 1,7% 
Coréia do Sul 2 1.7%    
Espanha 2 1,7% 
Holanda 2 1,7% 
Itália 3 2,6%   
Turquia 3 2,6%   
Brasil  4 3,5% 
Canadá 4 3,5% 
Polônia 4 3,5% 
Índia 7 6,0% 
Alemanha 10 8,7% 
Reino Unido 10 8,7% 
Estados Unidos da 
América 

16 13,9%   

França 16 13,9% 
Japão 21 18,3% 

Total     115 100,0% 
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Tabela 2. Relação dos artigos de séries de pacientes com DNT publicados na literatura 

no período de 1988 a dezembro de 2005 

Autor Ano de Publicação Número de Casos 

Daumas-Duport 1988 39 
Prayson 1992,1993 3 

Koeller 1992 6 
Kirkpatrick 1993 27 

Vali 1993 4 
Gottschalk 1993 1 

Daumas-Duport 1993 14 
Sato 1993 1 
Wolf 1993 6 

Hirose 1994 1 
Kuroiwa 1994 3 

Raymond 1994 16 
Leung 1994 2 

Kuchelmeister 1995 1 
Iwanaga 1995 1 

Lellouch-Tubiana 1995 2 
Taratuto 1995 14 

Abe 1995 3 
Wolf 1995 11 

Raymond 1995 21 
Kuroiwa 1995 10 
Kordek 1996 2 

Prayson 1996 11 
Ostertun 1996 16 

Kimura 1996 1 
Lemest 1996 5 

Ausman 1996 1 
Kasturi 1996 1 

Weissman 1996 1 
Itoh 1997 2 

Radhakrishnan 1997 1 
Devaux 1997 7 
Shimbo 1997 1 

Cervera Pierot 1997 4 
Lanzieri 1997 1 

Torres 1997 1 
Romeike 1998 1 

Hirose 1998 1 
Tanigushi 1998 1 

Rosemberg 1998 11 
Tatke 1998 1 
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Autor Ano de Publicação Número de Casos 

Yasha 1998 1 
Andermann 1999 1 

Prayson 1999 1 
Honavar 1999 74 

Asano 1999 1 
Daumas-Duport 1999 40 

Thom 1999 5 
Kaplan 1999 5 

Radhakrishnan 1999 1 
Fomekong 1999 16 

Guesmi 1999 8 
Wierzba-Bobrowicz 1999 1 

Kordek 1999 6 
Whittle 1999 1 
Gyure 2000 11 

Prayson 2000 18 
Hammond 2000 1 
Elizabeth 2000 1 

Reis 2000 6 
Pan 2000 1 

Fujimoto 2000 1 
Nakatsuka 2000 1 

Lee 2000 20 
Hennessy 2000 10 

Jorge 2000 2 
Hodozuka 2000 4 

Aronica 2001 13 
Baisden 2001 10 

Argyropoulou 2001 1 
Adamek 2001 1 

Richardson 2001 5 
Tatke 2001 10 

Sisodiya 2001 8 
Sztriha 2001 1 

Kameyama 2001 5 
Valenti 2001 9 

Stanescu Cosson 2001 53 
Komori 2002 11 

Quarato 2002 1 
Pasquier 2002 61 

Schramm 2002 1 
Shin 2002 3 

Prayson 2002 14 
Degen 2002 21 

Fujisawa 2002 3 
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Autor Ano de Publicação Número de Casos 

Kurtkaya-Yapicier 2002 1 
Hamada 2003 1 

Brami-Zylberberg 2003 1 
Fernandez 2003 14 

Vaquero 2003 7 
Rushing 2003 1 

Park 2003 17 
Seo 2003 9 

Onguru 2003 1 
Karatas 2003 1 

Maehara 2004 4 
Hasselblatt 2004 2 

Litrico 2004 1 
Escosa-Bagé 2004 1 

Nolan 2004 26 
Labate 2004 16 

Vogelgesang 2004 14 
Neder 2004 10 

Çataltepe 2005 14 
Giulioni 2005 4 
Aronica 2005 17 
Sakuta 2005 26 

Hall 2005 1 
Wang 2005 1 

Krossnes 2005 1 
Specchio 2005 1 

Takahashi 2005 24 
Rosenberg 2005 11 

Jensen 2005 1 
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Ao considerarmos a distribuição de artigos publicados desde 1988,  quando o 

DNT foi descrito, observamos progressiva frequência de registros de casos (Figura 1). 

 

Figura 1. Número de artigos de séries de casos de DNT publicados a cada 

três anos desde a descrição original em 1988.
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 O número total de pacientes estudados nos 115 artigos foi 952. Em 782 

pacientes foi registrado o gênero, e 336 (43,0%) eram do sexo feminino e 446 (57,0%) 

do sexo masculino. Aqueles cujos casos foram descritos em mais de um artigo foram 

considerados apenas em um deles. 

 A média da idade dos casos no momento do diagnóstico do  DNT variou de 0,7 a 

75,0 anos, sendo os valores médios de 14,2 anos (idade mínima) e 29,6 anos (idade 

maxima) de cada série. 

 O exame neurológico foi normal em 507 (89,1%) pacientes com DNT e alterado 

em 62 (10,9%) casos onde essa descrição foi realizada.  

 O eletrencefalograma foi realizado em 192 pacientes, sendo normal em 30 

(15,6%) pacientes e alterado em 162 (84,4%). 
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 A localização supratentorial ocorreu em 923 (97,9%) vezes e infratentorial em 20 

(2,1%) vezes.   

 

 

Tabela 3. Localização do DNT considerando as topografias supra e infratentoriais 
 

Localização Supratentorial 
(923) 
97.9% 

Infratentorial 
(20) 
2.1% 

Temporal 625  
Frontal 137  
Parietal 59  
Occipital 28  
Insular 3  
Temporoparietal 9  
Temporooccipital 9  
Temporo parieto occipital 3  
Temporofrontal 2  
Temporoinsular 5  
Parieto occipital 10  
Fronto temporo parietal 2  
Fronto parietal 2  
Central 9  
Centrotemporal 2  
Trigonoseptal 1  
Septum pellucidum 11  
Ventrículo lateral 1  
Núcleo caudado 5  
Cerebelo  6 
IV ventrículo  11 
Tronco cerebral  3 

  

 

As características de comprometimento da pressão intracraniana foi destacada 

na maioria dos estudos. Não foi encontrado efeito de massa em 350 (90,4%) casos. 

Esse efeito esteve presente em 37 (9,6%) casos, enquanto o dado não estava 

disponível nos demais. Não foi identificado edema peritumoral em 377 (97,2%) casos, 
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estando presente em 11 (2,8%) casos, e o dado não era disponível nos demais.  Em 75 

(17,6%) casos foi observada calcificação tumoral, achado ausente em 351 (82,4%) 

casos, onde essa descrição estava disponível. Em 107 (24,4%) casos houve captação 

de contraste; a não captação de contraste ocorreu em 328 (75,6%) casos. A 

deformidade de calota ocorreu em 64 (16,5%) casos e estava ausente em 325 (83,5%) 

casos, estando não disponível nos demais.  

 

Tabela 4. Características de Neuroimagem do DNT  

Características de neuroimagem Presente 

 

n(%) 

Ausente 

 

n(%) 

Efeito Massa 37 (9,6%) 350 (90,4%) 

Edema Peritumoral 11 (2,8%) 377 (97,2%) 

Calcificação 75 (17,6%) 351 (82,4%) 

Captação de Contraste 107 (24,4%) 328 (75,6%) 

Deformidade de Calota 64 (16,5%) 325 (83,5%) 

 

 

O SPECT foi anormal em 44 (83,6%) casos, normal em 9 (16,4%) casos e  em 

883 casos esse dado não estava disponível. 

 O tumor apresentou localização intracortical em 609 (88,0%) registros com 

apresentação subcortical em 83 (12,0%) casos. 
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 O registro do procedimento cirúrgico foi claramente descrito em 713 casos. Foi 

realizada ressecção completa em 536 (75,2%) casos e ressecção parcial em 177 

(24,8%) casos. 

 O seguimento de acompanhamento pós-cirúrgico mostrou controle das crises 

epilépticas recorrentes, variando esse período de 2 a 348 meses com média de 65,3 

meses. 

 Os achados histopatológicos específicos do DNT foram  descritos na maioria dos 

estudos, com presença de arquitetura multinodal em 542 (56,9%) casos, elemento 

glioneural específico em 338 (35,5%), heterogeneidade celular  e células 

oligodendrócito-like em 623 (65,4%). A displasia cortical estava presente em 273 

(28,7%) casos. A forma inespecífica do DNT foi descrita em 120 (12,6%) casos.  

 

Tabela 5. Características histopatológicas do DNT 

Características histopatológicas do DNT Número de casos 

(%) 

Arquitetura Multinodal 542 (56,9%) 

Elemento Glioneural Específico 338 (35,5%) 

Heterogeneidade Celular - Células Oligodendrócito-like 623 (65,4%) 

Displasia Cortical 273 (28,7%) 

 

A presença de crise epiléptica fármaco-resistente foi registrada na  maioria dos 

casos, num total de 854 (96,4%), estando ausente em 32 (3,6%) casos, com dado não 

disponível em 66 casos.   
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 A idade mínima de início das crises epilépticas variou de 1.0 a 610.0 meses com 

média de 98.5 meses e a idade máxima de início das crises epilépticas variou de 1.0 a 

726.0 meses com média de 246.6 meses. 

Foram submetidos à radioterapia 19 casos e dois a quimioterapia. 
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6 - DISCUSSÃO 

  

 O tumor neuroepitelial disembrioplástico (DNT) foi descrito há 19 anos por 

Daumas-Duport, uma patologista francesa interessada na observação clínica e nos 

achados de RM de pacientes com epilepsia temporal fármaco-resistente submetidos a 

cirurgia, que receberam o diagnóstico de glioma de baixo grau. Daumas-Duport 

identificou 39 casos que embora fossem semelhantes a glioma de baixo grau, 

apresentavam características sugestivas de uma origem disembrioplástica, 

especialmente pela presença de displasia cortical e de múltiplas linhagens de células 

com componente neuronal, astrocítico e oligodendrocítico. Associado a essas 

descrições, a revisão dos exames de neuroimagem e a evolução clínica chamavam a 

atenção, por apresentarem falta de efeito de massa ou edema peritumoral, alta 

freqüência de epileptogenicidade e comportamento invariavelmente benigno no pós-

operatório, onde todos os pacientes apresentavam controle das crises, 

independentemente da ressecção total. (DAUMAS-DUPORT & VARLET, 2003) 

A perspicácia e o poder de observação dessa patologista, saindo das lâminas e 

partindo para a correlação clínica e de neuroimagem de seus achados, permitiram a 

descrição do DNT por meio da revisão dos registros de pacientes submetidos a cirurgia 

de epilepsia em dois centros distintos, Hospital Sant Anne em Paris, França e  Mayo 

Clinics, EUA. Pela primeira vez na história da patologia, os parâmetros clínicos e de 

neuroimagem faziam parte dos critérios de diagnóstico de um tumor cerebral.     

Prayson e Ester em publicação de 1992 postularam ser o DNT uma lesão 

hamartomatosa formada por um arranjo desorganizado de elementos gliais e neuronais 

citologicamente normais e não uma entidade distinta, na qual a associação com 
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displasia cortical e a presença de múltiplas linhagens celulares remete a origem 

disembrioplástica. Por outro lado a proliferação celular excessiva e a formação de lesão 

tipo massa sugere um processo neoplásico, embora benigno. (PRAYSON  & ESTER, 

1992; PRAYSON  & ESTER, 1995)   

 A sua aparência histopatológica e seu curso benigno sugerem que o DNT seja, 

na verdade, uma malformação do desenvolvimento cortical e não uma lesão 

neoplásica. A presença de focos de displasia cortical é fortemente sugestivo que o DNT 

tenha seu surgimento durante a formação do cortex. (KLEIHEUS, BURGER & 

SCHEITHAUER, 1993; VARLET et al, 2000) 

 O curso clínico aparentemente indolente do DNT  dificulta e torna vital a 

importância do diagnóstico diferencial com outros tumores de pior prognóstico. O 

principais tumores envolvidos  no diagnóstico diferencial do DNT , especialmente pelo 

padrão de heterogeneidade celular são o oligoastrocitoma misto e o ganglioglioma. 

(CABIOL, ACEBES & ISAMAT, 1999) 

Do ponto de vista histopatológico, o DNT pode ser distinto dos gangliogliomas 

pela sua arquitetura multinodal, matriz mixóide e predominância de população celular 

oligodendrócito-like. O padrão típico multinodal e a presença de displasia cortical são 

características particularmente importantes, em especial quando os achados citológicos 

típicos do DNT não são claramente observados, dificultando o diagnóstico 

histopatológico.  No DNT há uma carência de  neurônios bizarros e de  células 

ganglion-like gigantes, de abundância de estroma de tecido conectivo e infiltrado 

perivascular linfocítico os quais são achados freqüentes nos gangliogliomas. Os 

gangliogliomas não são tumores intracorticais e sim  situados ao acaso nesta região. 

(WOLF et al, 1997; MORENO et al, 2001; MCLENDON & PROVENZALE, 2002) 
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Assim como é praticamente impossível, muitas das vezes, a diferenciação do 

DNT e do ganglioglioma somente pelas características histopatológicas, também é 

impossível a diferenciação apenas pelas características de neuroimagem. (KOELLER & 

HENRY, 2001) 

O diagnóstico diferencial entre DNT e ganglioglioma tem uma grande importância 

terapêutica, pois apresentam um comportamento biológico distinto e a radioterapia 

indicada nos gangliogliomas nunca é indicada nos DNT. Há relatos de formas 

transicionais entre DNT e ganglioglioma. Por outro lado, o equívoco diagnóstico do DNT 

com o oligoastrocitoma deve ser evitado. É de suma importância a correta interpretação 

do elemento glioneural específico, característico do DNT e que pode erroneamente ser 

interpretado como infiltrado de células tumorais isoladas, levando a um diagnóstico 

equivocado de um tumor de curso agressivo como o oligoastrocitoma. Uma amostra de 

tecido bem processada do ponto de vista patológico é de suma importância, pois a 

perda do elemento glioneural específico em amostras de patologia mal preparadas 

levam a erros fatais na condução de tratamentos de indivíduos, na sua maioria jovens, 

que acabam sendo submetidos a terapias aditivas tais como radioterapia e 

quimioterapia de forma desnecessária. (HENNESSY et al, 2001) 

Relatos isolados na literatura de transformação maligna de DNT, assim como os 

descritos por Hammond e col em 2000 e por Rushing e col em 2003, reforçam a 

importância de acompanhamento longo nos casos de DNT atípicos. (HAMMOND et al, 

2000; RUSHING et al, 2003) 

A indução de tumor no SNC e a transformação maligna de um tumor inicialmente 

de baixo grau são efeitos adversos bem reconhecidos da radioterapia. O mecanismo 

preciso de correlação da radiação com a oncogênese não é bem identificado.  Portanto 
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o diagnóstico preciso de DNT evita tratamentos com radioterapia e suas graves 

consequências.  

A contribuição da neuroimagem e da clínica no diagnóstico do DNT foi 

fundamental quando Daumas-Duport, percebe que uma grande parte dos diagnósticos 

de DNT não poderiam ser feitos apenas com a patologia isoladamente. A forma 

inespecíca do DNT, sob a ótica do exame patológico pode mimetizar qualquer tipo de 

glioma, sendo portanto sua existência questionada por alguns autores até então. 

Avaliação criteriosa dos aspectos de neuroimagem e clínicos permitiu a brilhante 

definição para diagnóstico de DNT que totaliza 4 critérios  básicos para o  diagnóstico 

deste tumor, sendo dois destes clínicos e dois de neuroimagem. A apresentação clínica 

do DNT é estereotipada com uma história longa de epilepsia fármaco-resistente e 

ausência de deficit neurológico progressivo em indivíduos na sua maioria jovens. Em 

imagem, melhor demonstrada através de RM,  o diagnóstico se baseia em lesão cortical 

sem efeito massa e sem edema peritumoral. Esses critérios clínicos e de neuroimagem 

associados aos achados de histopatologia característicos do DNT permitem um 

diagnóstico correto deste tumor com ganho objetivo no acompanhamento dos pacientes 

com DNT. (DAUMAS-DUPORT & VARLET, 2003) 

A epilepsia é a forma clínica mais comum de apresentação do DNT, estando 

presente  na esmagadora maioria dos casos, em especial quando o tumor tem sua 

apresentação típica supratentorial. (MORRIS et al, 1993) 

Relato na literatura, apesar de serem isolados, de história familiar de DNT  

demonstra a importância de estudos genéticos envolvendo pacientes com esta 

patologia. (HASSELBLATT et al, 2004) 
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O grande número de pacientes relatados na literatura compulsada permite hoje 

estabelecer de forma clara as características clínicas e evolutivas deste tumor. A 

importância do diagnóstico diferencial entre DNT e outros tumores, através da 

identificação histológica segura de DNT, quando possível apenas pela amostra 

histopatológica e a correta avaliação dos critérios clínicos e de neuroimagem para o 

diagnóstico de DNT permite que um grande número de indivíduos jovens possam ser 

corretamente identificados como portadores de DNT, podendo ser considerada a 

cirurgia como uma ótima opção de tratamento nesses pacientes com epilepsia fármaco-

resistente, evitando tratamentos agressivos, desnecessários, tais como radioterapia e 

quimioterapia.   

Nossa revisão sistemática, reunindo as características de 952 pacientes relatados 

em 115 artigos pode contribuir para essa visão multidisciplinar que, embora 

amplamente reconhecida, nunca havia sido abordada com um conjunto tão expressivo 

de pacientes. Nossos resultados reforçam que o DNT é um tumor intracraniano cujos 

critérios de diagnóstico incluem: indivíduo jovem, com crises epilépticas fármaco-

resistentes, sem déficit neurológico importante e com exame de neuroimagem 

mostrando lesão tumoral sem edema, efeito de massa, ou captação de contraste. O 

pós-operatório da maioria dos pacientes mostrou que as crises epilépticas são 

controladas, mesmo nos casos com ressecção incompleta, e os pacientes evoluem sem 

déficit neurológico. 
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7 – CONCLUSÕES 

 

1. O DNT é um tumor que incide em proporções semelhantes entre homens e 

mulheres. 

2. O DNT é um tumor que incide principalmente em adultos jovens, até a terceira 

década de vida, estando associado a crises epilépticas como principal 

manifestação de abertura de sintomas. 

3. O DNT é um tumor intracraniano onde o exame neurológico é normal na maior 

parte dos casos. 

4. O DNT está associado a uma grande freqüência de alterações no exame 

eletrencefalográfico. 

5. O DNT se localiza principalmente nas estruturas supra tentoriais e incide 

principalmente no lobo temporal. 

6. O DNT não apresenta edema peritumoral ou efeito de massa na investigação por 

TC e RM, e apresenta calcificações e deformidade de calota craniana de forma 

pouco freqüente.  

7. A característica histopatológica mais freqüente do DNT é a heterogeneidade 

celular e  a presença de células ologodendrócito-like.  

8. O DNT é um tumor intracraniano cujos critérios de diagnóstico incluem: indivíduo 

jovem, com crises epilépticas fármaco-resistentes, sem déficit neurológico 

importante e com exame de neuroimagem mostrando lesão tumoral sem edema, 

efeito de massa, ou captação de contraste. 
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9. O pós-operatório da maioria dos pacientes mostra que as crises epilépticas são 

controladas, mesmo nos casos com ressecção incompleta, e os pacientes 

evoluem sem déficit neurológico. 
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