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TUMOR FIBROSO SOLITARIO DA MENINGE

Relato de Caso
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RESUMO - O tumor fibroso solitério (TFS) é neoplasia mesenquimal rara, originalmente descrita na pleura e
sendo mais recentemente também observada em varios outros sitios. Sua extensdo para estruturas adjacentes
ndo é incomum. O acometimento da meninge pelo TFS é raro, havendo relato de apenas vinte e seis casos na
literatura. Apresentamos o caso de uma paciente de 25 anos, sexo feminino, com crises convulsivas tdnico-
clénicas generalizadas desde h& seis anos. Durante a investigacéo, foi diagnosticado tumor em regido occipital
esquerda. A paciente foi submetida a craniotomia occipital, com exérese completa do tumor. O diagndstico
histopatoldgico e imuno-histoquimico foi de tumor fibroso solitario da meninge. Apds seguimento pos-
operatorio por trés anos, a paciente mantém o exame neuroldgico sem alteracBes e ndo apresenta evidéncia
de recidiva nos controles tomograficos. E apresentada também uma breve revisdo da literatura.

PALAVRAS-CHAVE: tumor solitario da meninge, tumor meningeo, CD-34.

Solitary fibrous tumor of the meninges: case report

ABSTRACT - The solitary fibrous tumor (SFT) is a rare mesenquimal neoplasm, found originally in association
with the pleura. Recently, SFT was reported in others sites. The extension into adjacent structures is not
uncommon. The meningeal involvement by SFT is rare and there has only twenty-six cases been reported
previously in the literature. We report a case of a 25 years-old female patient with generalized tonic clonic
seizures in the last six years. During the neurologic investigation, a tumor in the left occipital region of the
brain was found. The patient underwent an occipital craniotomy with total resection of the tumor. The
histopatological and immunohistochemical diagnosis was STF. After three years of follow-up, the patient
remains stable, with a normal neurological exam. There is no sign of tumor recidive in the postoperative

cranial tomography. We will briefly review the literature about STF.
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O tumor fibroso solitario (TFS) foi primeiramente
descrito por Klemperer e Rabin?, em 1931. Tratava-
se de tumor pleural, em adulto. Subsequentemente,
novos casos foram relatados em outros sitios: serosos
e ndo-serosos. E descrita a presenca de TFS em locali-
zacBes como: mediastino, periténio, figado, esto-
mago, ovario, tiredide, trato respiratdrio superior, pul-
mao, pericardio, faringe, rim, cavidade nasal e 6rbi-
ta®4. Recentemente, foram descritos casos de TFS
acometendo a meninge*®. Estudos histopatolégicos
e imunohistoquimicos confirmaram a relacdo deste
tumor com o tumor fibroso solitario da pleura. Ape-
sar de ainda nao haver consenso quanto a histogé-
nese desta neoplasia, estudos imunohistoquimicos

e ultraestruturais sugerem origem mesenquimal, ndo
sendo mais aceita a hipGtese de origem mesotelial”*3,

Nosso objetivo é relatar um caso de TFS da me-
ninge, bem como discutir os critérios diagnosticos e
os diferenciais dessa lesdo tao rara na meninge. Apre-
sentamos também breve revisdo dos casos da litera-
tura.

CASO

Mulher de 25 anos, com histdria de crises convulsivas
generalizadas tdnico-clénicas h4 seis anos, desencadeadas
por situaces de estresse. Apresentava crises duas a trés
vezes por més. Estava em acompanhamento médico ha
dois anos, fazendo uso de Carbamazepina 600 mg/dia e
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Fig 1. RM crénio, corte sagital, aquisicdo T1 com contraste, evi-
dencia lesdo occipital que realca a injecdo de gadolineo, com
aspecto homogéneo e aderida a dura-méter da convexidade.

Fenobarbital 200 mg/dia. Nao houve melhora no controle
das crises. O exame neuroldgico apresentava-se normal.
O EEG evidenciava foco temporal esquerdo. Foi solicitada
ressonancia magnética (RM) de cranio que evidenciou uma
lesdo parassagital occipital esquerda. A lesédo era hipoin-
tensa em T1 e hiperintensa em T2, realcando intensamen-
te apo6s a inje¢do de gadolinio (Fig 1). Em setembro de
1997, a paciente foi submetida & craniotomia occipital
esquerda para exérese do tumor, tendo sido realizada a
ressec¢do completa do mesmo, com comprovagao por to-
mografia computadorizada (TC) de cranio no pés-opera-
torio (Fig 2).

O material foi enviado para estudo anatomopatolégico.
A macroscopia, notava-se estrutura nodular, cujo maior

Fig 2. TC cranio, apos injecdo de contraste, evidenciando exérese
completa do tumor.

eixo media 1,6 cm, de superficie lisa e coloragdo pardo-
clara. A superficie de corte mostrou-se homogénea, com
coloragdo castanho-acinzentada e consisténcia fibroelasti-
ca. A histopatologia do presente caso demonstra uma
neoplasia mesenquimal constituida por células de nucle-
os ovoides ou alongados, com citoplasma escasso (Fig 3).
As células ndo apresentam atipias importantes e estdo
dispostas em arranjos irregulares, alternando &reas den-
samente celulares com areas paucicelulares contendo fi-
bras coldgenas “queloideanas”. Em &reas em meio a
neoplasia, séo observados vasos sanguineos de tamanhos

Fig 3. Corte histolégico demonstran-
do neoplasia com densidade celular
variada com células de nucleos
ovoides e alongados além de vasos
de padrao “"hemangiopericitico”.




316 Arqg Neuropsiquiatr 2002;60(2-A)

variados com contornos angulados. Figuras de mitose sdo
ocasionais. O estudo imuno-histoquimico revelou intensa
positividade para vimentina e CD-34 no citoplasma das
células neoplasicas. Estas células foram negativas para pro-
tefna S-100, antigeno de membrana epitelial (tMA), CD-
31 e citoqueratina (AE1, AE3). Este perfil imuno-histo-
quimico é compativel com o diagndstico de tumor fibroso
solitario.

A paciente evoluiu com evidente melhora da frequéncia
das crises convulsivas (uma a cada trimestre). Apoés trés
anos de acompanhamento ambulatorial, mantém exame
neurolégico normal e ndo ha evidéncia de recidiva tumoral
em tomografias de controle.

DISCUSSAO

TFS é neoplasia mesenquimal de histogénese in-
certa, com graus variaveis de comportamento bio-
I6gico. Até o momento foram descritos 26 casos de
tumor fibroso solitario da meninge*5%1° (Tabela 1).
A primeira descrigdo foi feita em 1996, por Carneiro
et al.®>, comrelato de 7 casos deste tumor. Apesar da
maioria dos casos ndo ter apresentado recidiva ou
metastases, os critérios diagndsticos para gradua-
¢do do potencial de malignidade ainda séo incertos.
Dentre 0s 26 casos descritos, cinco recidivaram, ten-
do sido feita extirpacdo subtotal em dois desses ca-

Tabela 1.
Autor N° Casos Sexo Idade Duracéo Recidiva Metéstases  Localizagdo  Ressec¢do Follow-up
Ano (M:F) Sintomas (n° casos)
Carneiro, 1996 7 5:2 47-73 3-48m 1 N&o PS:1/CP:2 Subtotal:6 7d-20a
Tt:2/Esp:2 Subtotal:1
Perry, 1997 Total=7 34 47-73 NE NE Nao IC:6 NE NE
Novos=3 Esp:1
Prayson, 1997 1 0:1 43 3m 0 Nao Fr Total 2d
Malek, 1997 1 0:1 33 18m 0 Néo Esp Total 4d
Alston, 1997 1 0:1 47 12m 0 Néo Esp Total 2m
Slavik, 1998 1 0:1 11 NE 0 Nao Occ Total NE
Challa, 1998 1 0:1 42 NE 0 Né&o Css Total 12m
Brunori, 1999 2 1:1 18-46 8-12m 0 Nao C-E:1 Total 4-12m
Esp:1
Nikas, 1999 1 0:1 44 12m 0 Néo Par Subtotal NE
Hasegawa, 1999 1 1:0 39 NE 1* Néo Meninge Total 9a
Perret, 1999 1 0:1 64 30a 1** Néo Fr Total Obito ¢
HoKeung, 2000 1 1:0 55 8a 1xx* Sim O-T Total 11Ime ¢
Morimitsu, 2000 1 0:1 60 NE 0 Nao Fr NE 18 m
Rodriguez, 2000 1 1:0 14 5m 0 Nao T-P Total NE
Nawashiro, 2000 1 0:1 58 6m 0 Né&o FPost Subtotal NE
Suzuki, 2000 2 0:2 51-54 NE Lrxx* Nao STransv Subtotal 7a
Par-Occ Total 3a
Centeno, 2001 1 1:0 25 6a 0 Néo Occ Total 3a

Na publicagdo de Perry estdo incluidos sete casos, mas quatro deles s&o 0os mesmos ja descritos por Carneiro em publicagdo anterior.

NE: Nao especificado; PS: parassagital; Tt: tentorial; Esp: espinhal; CP: cerebelo- pontino; IC: intracraniana; Fr: frontal; Occ: occipital; Par: Parietal; C-E:
cranio-espinhal; CSS: cisterna supra-selar;O-T: occipito-temporal; T-P: témporo- parietal; STransv: seio transverso; FPost:fossa posterior.

d: dias; m: meses; a: anos

*apo6s 5 e 9 anos;** apds 30 anos *** apoés 2,5 e 8 anos; **** apds 15 anos.

¢ Obito pds-operatério por abcesso; ¢ ¢ apods ultima cirurgia.



Arqg Neuropsiquiatr 2002;60(2-A) 317

sos. Nos demais, apesar da exérese na primeira ci-
rurgia ter sido descrita como completa, houve reci-
diva. Em contrapartida, em outros dois casos de
ressec¢do subtotal ndo houve recidiva. Recentemen-
te, Ho-Keung et al.** descreveram o primeiro caso
de TFS da meninge de evolucdo maligna, caracteri-
zada por multiplas recidivas locais e metastases ex-
tra-SNC. A Tabela 1 contém resumidamente os da-
dos dos casos descritos na literatura, inclusive o nos-
so. Observamos que ha discreta prevaléncia no sexo
feminino. Quanto a idade, ha prevaléncia maior na
faixa etaria acima dos 40 anos, exatamente como
ocorre nos outros TFS extra-pleurais?®.

O diagnostico é firmado com base na histopatolo-
gia compativel e naimunohistoquimica. O diagnos-
tico imunohistoquimico definitivo é estabelecido por
meio da positividade do CD-34, que é uma glico-
proteina de membrana usualmente expressa em cé-
lulas precursoras do sistema hematopoiético e em
algumas células mesenquimais de fungdo ainda néo-
determinada. A imunorreatividade para CD-34 exi-
be padréo citoplasmatico difuso e granular. Outro
marcador expressado no TFS é a vimentina.

O diagnostico diferencial mais importante é com
0 meningioma, principalmente a variante fibroblasti-
ca (MF)!. Ha tendéncia maior do TFS em acometer
0 angulo ponto-cerebelar e a medula, ao contrario
do MF, que é supratentorial em sua maioria. A des-
peito da histologia ser distinta em casos tipicos, ha
casos em que a diferenciacéo é feita apenas através
da anélise da imunohistoquimica, na qual encontra-
mos reacdo positiva para EMA e proteina S-100 nos
MF e negativa nos TFS. O CD-34 pode ser negativo
ou fracamente positivo com padréo focal nos MF*,
enquanto no TFS ¢ difusamente positivo. A microsco-
pia eletrbnica, notam-se também algumas caracteris-
ticas ultraestruturais que séo peculiares ao meningio-
ma e ndo sdo observadas no TFS, tais como as
interdigitacbes das membranas citoplasmaticas!?5?’,

Outro diagndstico diferencial € o hemangioperici-
toma (HPC) meningeo* cuja evolugdo é marcadamen-
te diferente do TFS. Este tumor exibe imunorreativi-
dade para a vimentina e é ocasionalmente positivo
para CD-34, notadamente nas células perivasculares.

Outros diagnésticos diferenciais incluem os tu-
mores da bainha nervosa (schwanoma e neurofibro-
ma), fibrossarcoma meningeo e o miofibroblastoma
da meninge. Este Ultimo é também neoplasia mesen-
quimal de evoluc¢éo benigna, apresentando um pa-
dréo focal de positividade ao CD-34.

Recorréncias e transformag6es malignas ja foram

descritas para o TFS em diversas localizagbes. Em
levantamento de 214 casos de TFS da pleura, 36%
apresentaram comportamento maligno e 13% recidi-
varam?®, A maioria dos TFS extra-pleurais tende a
apresentar evolucdo benigna, embora existam rela-
tos de comportamento maligno®. Na meninge, ha
apenas o relato de um caso de evolucdo maligna. O
principal fator progndstico para boa evolugéo pare-
ce ser o grau de ressecabilidade da lesdao. Embora
pareca existir também correlacéo entre indice mito-
tico e atipia celular, isso ndo se confirmou em uma
série de casos, visto que apresentaram aspectos
histolégicos desfavoraveis, porém evoluiram de
maneira benigna®3031,

O comportamento biolégico desta neoplasia ain-
da néo estéd bem estabelecido. Isto decorre tanto do
fato dessa entidade ter sido recentemente descrita
quanto pelo reduzido nimero de casos da literatu-
ra. Sabemos que tumores de histologia mais atipica
comportam-se clinicamente bem, enquanto outros,
mesmo com resseccao cirdrgica total, recidivam.
Portanto, o que podemos concluir sobre o TFS da
meninge € que se trata de neoplasia rara, cujo diag-
nostico é estabelecido pela imunohistoquimica atra-
vés da positividade de aspecto difuso pelo CD-34. O
principal diagnéstico diferencial é feito com MF e
com HPC. O TFS tende a ter evolucdo benigna po-
rém pode haver metastase ou recidiva. As recidivas
caracterizam-se por serem bastante tardias (até 30
anos depois da primeira cirurgia)?, razdo pela qual
o follow-up desses pacientes deve ser mantido in-
definidamente.
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