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RESUMO

Os autores relatam o caso de paciente de 40 anos, raga amarela, sexo masculino, que apresentou
histéria arrastada de déficit de forca em hemicorpo direito com predominio em membro inferior
direito, cujo diagnéstico de imagem (tomografia computadorizada de crédnio e ressonéncia
magnética) revelou tratar-se de neoplasia parassagital esquerda com caracteristicas semelhantes
as de um meningeoma. Foi submetido a cirurgia com ressec¢édo radical, incluindo o seio sagital
invadido, com boa evolugdo no pés-operatério. O diagnéstico anatomopatolégico foi de meningeoma
com transformagdo sarcomatosa (meningeossarcoma/sarcoma meningeo). Foi submetido a
radioterapia e o seguimento de 8 meses nédo evidenciou recidiva.

A transformacado sarcomatosa é rara e infere um prognéstico reservado. Os autores discutem a
doenga e procuram identificar semelhangas e diferengas clinicas e radiolégicas com as principais
neoplasias do sistema nervoso central derivadas de células meningoteliais e de hemangiopericitos.
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ABSTRACT

Sarcoma arising in meningioma. Case report

Malignancy in meningiomas is not frequent, however on rare occasions a benign meningioma may
change into a tumor with features of malignancy or even sarcomatous cells. A case of sarcoma
arising in a meningioma in a 40 year-old man is reported. Despite of the poor prognosis after the
surgical and radiotherapic treatment, this patient goes on without recurrence for eight months after
surgery and radiotherapy. The pathological and radiological features as well as a differential

diagnosis of this disease are discussed by the authors based on literature review.
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Introdugao

Raramente tem se observado malignidade em
meningeomas'*!®, Varios fatores tém sido correla-
cionados com o progndstico dos doentes com menin-
geoma, como o grau de ressec¢o, presenga ou ndo de
micronecroses, grau de edema, presenca da proteina
p-53 e indice de proliferagdo celular avaliado por
diversos métodos'**!1217222¢ Todavia, a transformagio
de um meningeoma histologicamente benigno em
maligno ou o surgimento de areas de transformacdo
sarcomatosa sao extremamente raros’.

Os meningeomas sdo classificados histolo-
gicamente em subtipos'®, porém esses subtipos nido
refletem um comportamento estereotipado, exceto
quando se trata de meningeomas angioblasticos’. Os
meningeomas angioblasticos tém comportamento

semelhante aos hemangiopericitomas, porém néo sao
tdo agressivos como os sarcomas®’. Os meningeomas
malignos apresentam celularidade exacerbada, mitoses,
necrose e invasao do tecido cerebral, sendo este fator
o0 mais importante na caracterizagéo de malignidade®!’.
O padrao papilar, raramente encontrado em menin-
geomas benignos, é fator preditivo de comportamento
biolégico mais agressivo. Os meningeomas malignos
normalmente sdo tetraploides e apresentam um pico 4¢
na citometria de fluxo’. O indice de proliferacdo
aumentado, avaliado por diversos métodos, tem sido
correlacionado com malignidade dos meningeo-
mas! 141820 O grau de transformagéo maligna pode ser
tdo extenso que a caracteristica inicial de tumor de cé-
lulas meningoteliais pode ser perdida, adquirindo um
padrdo caracteristico de um verdadeiro sarcoma com-
pativel com origem mesenquimal’.

* Clinica Neurocirurgica de Pinheiros.
** Diagnostika Instituto de Patologia.



Apesar de um meningeoma com transformagao sar-
comatosa ser classificado como tumor derivado de célu-
las meningoteliais e um sarcoma meningeo ser derivado
de células mesenquimais'®, a diferenciagéo entre ambos,
as vezes, ¢ extremamente complicada e quase impossivel
histologicamente’.

Os autores descrevem o caso de um paciente com
essa rara doenga, com o intuito de compreender fatores
determinantes no seu diagnostico, semelhangas e dife-
rengas, sob o ponto de vista radiologico e clinico, com
0s meningeomas, bem como discutir o diagnoéstico
diferencial.

Relato do caso

RS, 40 anos, sexo masculino, raca amarela, foi
consultado em nossa clinica com historico de apresen-
tar, ha 8 meses, dificuldade progressiva para andar e
cefaléia intensa parietal esquerda que piorou héa 1 més.
O exame neuroldgico revelou uma sindrome piramidal
deficitaria no dimidio direito, de predominio crural de
grau 3, além de sindrome piramidal de liberagdo com
reflexos exaltados no hemicorpo direito e vivos em hemi-
corpo esquerdo.

Realizou-se tomografia computadorizada de cranio
(TC) que revelou tumor parassagital a esquerda, isoate-
nuante, que captava irregularmente contraste, sendo a
regido central mais hipoatenuante. A ressonancia
magnética de encéfalo (RM) mostrou tratar-se de tumor
com hipersinal periférico e hipossinal central em T1,
apos a administragdo de gadolinio (Figura 1), de bordos
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irregulares, area de edema que se estendia até meio
hemisfério, quando se analisaram as aquisigdes em T2.
Nos cortes coronais, observaram-se a invasio € obs-
trugdo do seio sagital na sua por¢do posterior, bem
como a extensdo para o lado oposto, além de extensa
vascularizagdo visibilizada por meio da angiorresso-
nancia de vasos cerebrais.

Por meio de craniotomia biparietal posterior, fez-
se exérese, por técnica microcirurgica, radical e
ampliada, ressecando-se a margem dural e o seio dural
obstruido, sob intenso sangramento, porém sem
maiores conseqiiéncias. O grau de resseccao foi
confirmado pela RM de controle (Figura 2). O paciente
evoluiu no pés-operatério imediato com acentuacao
do déficit crural. O exame anatomopatologico revelou
tratar-se de meningeoma maligno com extensa area de
transformagao sarcomatosa (Figura 3). O paciente foi
submetido a 30 sessdes de radioterapia convencional
e, apos 8 meses de seguimento, ndo apresenta recidiva
e recuperou-se completamente do déficit acrescido
com a cirurgia.

Discussao

Os sarcomas meningeos sdo muito raros, altamente
agressivos, afetando criangas mais freqiientemente que
adultos?!. A sua diferenciagdo histologica com areas de
transformagdo sarcomatosa de um meningeoma pode
ser dificil, sendo necessaria varredura de todas as lami-
nas, a fim de se encontrarem em areas semelhantes a um
meningeoma.

Figura 1 — RM pré-operatoria em T1, com infusdo endovenosa de gadolinio, mostra massa expansiva parassagital posterior,
multilobulada, com hipersinal periférico e hipossinal central, base de implantacio no seio sagital superior a esquerda,
ultrapassando a linha média e invandindo o seio sagital superior.
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com a inclusdo do seio sagital superior na sua por¢ido médio-posterior.

Os meningeomas com transformagao sarcomatosa
e sarcomas meningeos podem gerar metastases para o
figado, rins e supra-renais®?. O caso estudado tem a
morfologia histolégica compativel com fibrossarcoma.

Os fibrossarcomas, tanto primarios do cérebro como
o das meninges, sdo incomuns'®. Atingem pacientes
entre 22 e 61 anos, sem predominio por sexo e, em 78%
dos casos, tém elevado ou moderado grau de indiferen-
ciagdo. A reagdo imunoistoquimica que mais positiva-
mente corresponde a esse tipo histologico € a positivi-
dade a vimentina em 60% dos casos e 15% de positivi-
dade a citoqueratina®. A sobrevida média é de 7,5 meses.
Metastases sistémicas aparecem em 50% dos casos ¢ a
recidiva local é mais freqiiente'®. Metéastases
simultaneas para o figado, rins e supra-renais foram
descritas em um paciente chinés de 47 anos, portador
de fibrossarcoma meningeo frontal, o que ¢
extremamente raro®. O caso em relato mostra caracte-
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Figura 3 — Corte histolégico mostra tumor constituido de

células fusiformes com mitoses explosivas (H & E,
magnifica¢do: 400 x).

risticas francas de fibrossarcoma, como células fusi-
formes, com mitoses “explosivas” (Figura 3).

O diagndstico por imagem nem sempre ¢ simples e
deve ser sempre colocado ao lado de outros diagnos-
ticos diferenciais. A TC pode mostrar lesdes hetero-
géneas com centro hipoatenuante e multilobulacdes
com realce junto a implantacdo na dura-mater e pode
mimetizar um hematoma subdural agudo nas aquisigdes
sem contraste, levando a falso diagnostico e conduta'®.
A RM pode mostrar massas circunjacentes as meninges,
com areas centrais hemorragicas e necroticas?'. Sarco-
mas granulociticos (cloromas) que aparecem em pa-
cientes com leucemia granulocitica crénica podem
apresentar imagens muito semelhantes a meningeomas
e a sarcomas meningeos®.

A exérese cirurgica, a mais radical possivel, asso-
ciada a radioterapia 50Gy — 60Gy, complementada por
cargas localizadas por meio de radiocirurgia 64Gy —
66Gy, ¢ recomendada nesses casos, apesar do precario
prognostico”!®. A quimioterapia deve ser a mesma
utilizada para sarcoma de partes moles'®. A cirurgia
também ¢é o tratamento de eleigdo para as recidivas
locais'®. O tratamento complementar quimioterapico
pode ser instituido na recidiva do sarcoma meningeo,
ou mesmo nas recidivas dos meningeomas com
transformag@o sarcomatosa, sendo o esquema IVP
(ifosfamida, vepeside, cisplatina) / IVA (ifosfamida,
vepeside, adriamicina) Gtil quando a invasao sarcoma-
tosa estd em progressio!’.

Nao se pode deixar de discutir os sarcomas in-
duzidos por radioterapia realizada para outros tumores
do sistema nervoso central. Normalmente, sdo fibros-
sarcomas, apesar que outros tipos, como sarcomas
osteogénicos e condrossarcomas, tém sido descritos®.
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O tempo entre a radiagdo e o aparecimento do sarcoma
pode variar de 2,5 a 20 anos, com média de 10,1 anos®.
O comportamento bioldgico assemelha-se aos néo-
originarios de radioterapia e o tratamento indicado ¢é
a cirurgia, seguida por altas doses de radioterapia lo-
calizada (braquiterapia e radiocirurgia)’?.
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