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A controvérsia sobre a nomenclatura faz com que os tumores que se originam
nas meninges, com transforma¢do maligna, ou malignos ji4 desde sua evolugio
priméria 1.8:9 sejam catalogados como sarcomas das meninges 2,3, meningoexote-
liosarcomas 5, fibromixosarcomas+, meningosarcoma primdrio4 ou meningeoma
maligno +,

Alguns autores consideram serem esses tumores originados predominante-
mente de modificagbes sarcomatosas nos elementos fibroblasticos das meninges,
sendo inicialmente o sincicio a estrutura fundamental desses blastomas, com di-
ferenciacdo fibrilar do citoplasma, tanto nas zonas sinciciais como nos elementos
parcialmente individualizados 3; a malignizacdo desses tumores do exotélio
aracnoideo é percebida inicialmente na trama colageno-reticular dos meningoexo-
teliomas, relacionados as paredes vasculares e dispostos irregularmente em
campos celulares de grande amplitude, com concomitincia de fendmenos de im-
pregnacdo calcarea e degeneracdo hialina 5:6.7,

Em certos casos o aspecto geral macroscépico € de massas de grande
volume estendendo-se por todo o espago subaracnéideo havendo concomitdncia
de cavidades cisticas com zonas de necrose, podendo levar & confusdo com
blastomas de outra natureza+; em outros casos ha extensio da massa tumoral
ao longo do espago subaracndideo e espagos perivasculares, simulando uma in-
feccdo 2. H4 também casos de extensdo apenas ao espaco sub-dural, entre as
folhetos meningeos, com presenca de cavidades cisticas, enquadrando-se como
o de nossa apresentacio.

OBSERVACAO

C. O. A. sexo masculino, branco, 6 anos de idade, brasileiro, internado em 17-08-1976
com histéria pregressa de um més e meio na qual a maior referéncia era de cefaléia,
com diminuicdo da acuidade visual bilateralmente. Exame fisico — Paciente em bom
estado geral, apresentando tumorag¢des no couro cabeludo, todas de desenvolvimento
rdpilo (Fig. 1). Exame clinico geral sem anormalidade. Exame neurolégico — Baixa da
acuidade visual e papiledema, bilateralmente, Ezames complemeniares — Eletrencefalo-
grama com ritmo lento dominante, de faixa delta, n3o particularmente polimorfo, sem
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sinais eletrogrificos de localizagfio hemisférica, havendo compatibilidade com quadro de
encefalopatia hipertensiva, Radiografias simples de crnio: sinais de hipertens#io intra-
craniana e grande drea de osteflise na regiio parietal posterior esquerda. Cintilografia:
dreas andmalas circunscritas e difusas de captacfio. Encefalografia gasosa: ventriculos
desviados para a direita, com abaixamento de projeciio do corno occipital do ventriculo
direito (Fig. 2). Angiografia cerebral: desvio da artéria cerebral anterior e abaixa-
mento da artéria cerebral média, sugestivos de processo expansivo parietal posterior a
esquerda. Exame do liquido cefalorraqueano: 5§ células por mms3 (linfécitos); glicose
55 mg/100 ml; proteinas 28 mg/100 ml; cloretos 112 mEq/1, reacdes de Ross-Jones e
Nonne-Appelt negativas,

Intervencdo cirurgica e evolugdo — Foi feita craniectomia na 4rea de oste6lise,
sendo evidenciada tumorac#io infiltrante entre os folhetos da dura e pia-mater (Fig. 3)
estendendo-se para as 4reas frontal, temporal e parietal bilateralmente. Entre os
folhetos da dura e pia-mater na regifio parietal posterior esquerda, havia uma colecéo
com cerca de 80 ml de liquido espesso, colorag#o citrina, inodoro, que fol esvaziada.
A massa tumoral era fridvel, formando grumos e de ficil deslocamento, nfo compro-
metendo a massa encefflica. Dentro das possibilidades foi retirado o méximo de
tecido tumoral. Ocorreu o Qbito do paciente, 72 horas apés a intervenc#io, por problemas
cardio-respiratérios.

Exame andtomo-patolégico -— VArios fragmentos de tecido medindo em conjunto
3 x 8 x 8 cm de forma irregular e de diversos tamanhos, apresentando aspecto ora
compacto e amarelo esbranquicado ora gelatinéide e acinzentado, s vezes fortemente
aderidos a resistente membrana fibrosa. Microscopia — Neoplasia maligna de linhagem
mesenquimal constituida por fibroblastos com atipias e dismorfias, fibras coldgenas

dispostas em feixes e de permeio a alteragdes mixdides. Conclusfo: fibromixosarcoma
(Fig. 4).

>

Fig. 1 — Caso C. 0. A. Tumoragles no couro cabeludo.
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Fig. ¢ — Caso C, O. A. Pneumencefalografia mostrando abaixzamento do corno occipital
do ventriculo direito.
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Fig. 8 — Caso C, O, A, Fotografia duranie o ato cirirgico mostrando tumoraclo entire
o8 Jolhetos das meninges.
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Fig. 4 — Caso C. O. A. Microscopia: fibroblastos com atipias e dismorfias; fibras
coldgenas dispostas em feixes e, de permeio, alteracdo mixéide (HE 25x12.).

COMENTARIOS

Os fibromixosarcomas sfo raros. Alguns autores 2:3:¢ enquadram sua pre-
valéncia entre os adultos jovens tornando, portanto, de maior interesse o registro
deste caso ocorrido em crianca de 6 anos de idade. Existem 4 aspectos que
tornam estas neoplasias dignas de registro: a presenca de cavidade cistica, sua
grande extensdo por todo o espaco sub-dural, o comprometimento asseo e a
falta total de comprometimento do encéfalo.

RESUMO

E relatado. 0 caso de crianca de 6 anos e sexo masculino com histéria de
cefaléia, diminuicdo da acuidade visual e formacgdo de bosseladuras no cranio.
Radiografias do cranio mostravam sinais de hipertensdo intracraniana e grande
drea de ostedlise na regido parietal posterior 4 esquerda. A cintilografia cere-
bral evidenciou varias &4reas anormais de captagdo. A pneumencefalografia
mostrou distor¢des no sistema ventricular sem dilatagdo. As angiografias for-
neceram imagens sugestivas de compressio na regido parietal posterior a
esquerda por provavel processo tumoral meningeo. Foi realizada craniectomia
em area da osteolise, sendo verificado tratar-se de tumoracdo infiltrante entre
os folhetos da dura e pia-mater, estendendo-se para as zonas frontal, temporal
e pareital, bilateralmente. O exame histopatolégico mostrou tratar-se de fibro-
mixosarcoma.
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SUMMARY
Fibromixosarcoma in a child: a case report.

The case of a six-year old boy’s with intracranial hypertension and cranial

deformities is reported. Radiological examination showed signs of intracranial
hypertension and a large osteolitic area in the left posterior parietal region.
Cerebral cintilography showed many abnormal captation areas. Pneumoencepha-
lography showed deformation of the ventricular system without dilatation. Angio-
graphic study gave images of tumoral compression by meningitc processes.
Craniotomy in the osteolytic area showed an infiltrating tumoration between dura
and piamater, reaching frontal, temporal and bilateral parietal areas. Histopatho-
logical examination Confirmed the diagnostic of fibromixosarcoma.
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