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Resumo

Neste trabalho é apresentado um caso de meningiomas multiplos em um lactente de cinco meses de idade,

em que o diagnéstico se torna dificil pela apresentacao da lesao dominante, de localizacao selar e supra-selar,
com grande area cistica na regiao frontal direita, e que tem grande interesse por sua raridade. Em seguida é
apresentada uma revisao da literatura sobre o assunto.
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Multiple intracranial meningiomas in an infant — case report and review of the literature.

We report a rare case of multiple meningiomas in a 5-month-old infant. Diagnosis was difficult due to the
uncommon presentation of the lesions. The main lesion was observed at the sellar and suprasellar regions
and a large cystic lesion was also seen in the right frontal region. A review of the literature is also presented.
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INTRODUGCAO

Meningiomas sdo, em geral, neopla-
sias benignas de crescimento lento, deri-
vadas das células meningoteliais (arac-
néideas). Criangas podem ser afetadas,
mas a maioria dos meningiomas ocorre
em adultos®. Nas criangas, além de ra-
ros, os meningiomas séo diferentes dos
tumores do adulto. Por exemplo, éreas
cisticas sdo encontradas mais freguiente-
mente em criangas do que em adultos.

Neste trabalho apresentamos um caso
raro de meningiomas multiplos em um
lactente de cinco meses de idade, sua apre-
sentacdo nos exames de imagem (tomo-
grafia computadorizada e ressonancia
magnética) como massas multiplas, sen-
do amaior heterogénea com grande com-
ponente cistico, e seus achados histopa-
tologicos e imuno-histoquimicos. Faze-
mos, também, uma revisdo da literatura
sobre meningiomas nas criangas.

RELATO DO CASO

Paciente lactente, de cinco meses de
idade, sexo masculino, com histéria de
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aumento progressivo do tamanho da ca-
bega, vémitos, nistagmo e “olhar do sol
poente”. H& 45 dias a mée vinha notan-
do que a crianga apresentava aumento
do tamanho da cabeca, com piora nas Ul-
timas duas semanas. O paciente se apre-
sentou com nistagmo, “olhar do sol poen-
te”, vomitos (trés episodios/dia), recusa
da alimentacdo e hipoatividade.

Exame fisico: paciente prostrado, hi-
poativo, hipocorado, hidratado, eupnéi-
co, afebril, acianotico, perfusdo periféri-
ca satisfatoria, fontanela anterior hiper-
tensa. Ausculta cardiaca: ritmo cardiaco
regular em dois tempos, bradicérdico,
bolhas normofonéticas, sem sopros. Aus-
culta pulmonar: murmdrio vesicular uni-
versalmente audivel, sem ruidos adven-
ticios. Abdome: fléacido, indolor, sem vis-
ceromegalias. Genitdlia: masculina, com-
pativel com aidade. Membros: sem ede-
mas. Peso atual: 6.470 gramas. Perimetro
cefélico: 50 cm.

Nasceu de parto normal, atermo, sem
intercorréncias. Pré-natal sem alteracoes.
Chorou quando nasceu. Sem histéria de
cianose eictericia. Alta com 24 horas de
vida. Peso ao nascer: 2.190 gramas; esta-
tura de 44 cm. M&e com 23 anos de ida-
de, GI/PI/A0, saudavel. Pai com 26 anos
de idade, saudavel. Avd materna hiper-
tensa. Alimentagdo: leite materno.

Foram realizados exames laborato-
riais, que mostraram: hemacias: 4,37 mi-
Ih6es/mm?3; hemoglobina: 11 g/dl; leuct-
citostotais: 6,8 mil/mms3; glicose: 95 mg/
dl; uréia: 24,3 mg/dl; creatinina: 0,3 mg/

dl; sodio: 136 mEq/l; potassio: 5,1 mEq/
I; coagulograma sem alteracGes; VDRL :
ndo-reagente; anticitomegalovirus. 1gG
= 38 UA/ml e IgM negativo; anticorpos
para toxoplasmose: 1gG = 7,7 Ul/ml e
IgM = 0,1 Ul/ml; anticorpos anti-herpes
simplex: 1gG reativo e IgM nao-reativo.

A tomografia computadorizada sem
contraste (Figura 1) mostrou grande le-
s80 expansiva supra-selar, com extensdo
aregido frontal direita, de densidade mis-
ta (&reas isodensas e éreas hipodensas),
alargamento dos espacos liqudricos e di-
latacdo ventricular. N&o foi realizada a
fase contrastada, tendo sido indicada res-
sonancia magnética.

A ressonancia magnética (Figuras 2 a
7) mostrou lesdo expansiva centrada na
regido selar e hipotalémica, medindo 6,1
x 5,3 X 4,8 cm, com sinal heterogéneo,
e apos a utilizacdo do meio de contraste
(gadolinio-DTPA) evidenciou érea irre-
gular de intensa impregnacédo (solida) e
area ndo-captante extrinseca (cistica).
Observaram-se, ainda, quatro outras le-
sOes expansivas extra-axiais, que se im-
pregnaram pelo meio de contraste: duas
junto a tenda do cerebelo, com ampla
base de implantagdo e extensdo dural,
uma junto ao recesso lateral direito do
quarto ventriculo e umajunto ao contor-
no posterior da juncdo bulbo-medular.
A ressonancia magnética mostrou, ainda,
dilatacdo ventricular, colecdo subdural
fronto-temporo-parietal direita, com si-
nal diferente do sinal do liquor e erosdo
na mastoide direita.
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Figura 1. Tomografia computadorizada mos-
trando lesdo expansiva na regido supra-selar
predominantemente soélida, com extensdo hi-
podensa ao lobo frontal direito (cistica).

O paciente foi submetido a cirurgia,
tendo sido realizada ressec¢do parcial da
lesdo dominante, cujo exame anatomo-
patol 6gico revelou, na macroscopia, va-
rios fragmentos irregulares de tecido par-
dacento e elastico, medindo, em conjun-
to, 5,0 x 4,0 x 1,5 cm. Microscopica-
mente, observou-se neoplasia de linha-
gem meningotelial formada por feixes
entrelacados de células fusiformes alon-
gadas. O estudo imuno-histoquimico re-
velou positividade para antigeno de mem-
brana epitelial e auséncia de expressdo
para proteina S-100.

Diagndstico: meningioma fibrobléas-
tico.

DISCUSSAO

O meningioma é um tumor benigno
de crescimento lento das meninges e € 0
tumor primario ndo-glial mais comum,
sendo, basicamente, um tumor do adul-
to. E o segundo tumor cerebral priméario
nos adultos, com 15% a 20% de freqiién-
cia, precedido apenas pelos gliomas. A
incidéncia total na populacdo é de 2,3/
100.000 habitantes®, com pico de ocor-
réncia entre 40 e 60 anos de idade, sen-
do duas a quatro vezes mais frequente
em mulheres. Somente 1% a 2% ocorre
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Figura 2. Ressonancia magnética, seqiiéncia
pesada em T1 no plano axial mostrando, princi-
palmente, a porgdo cistica frontal direita da le-
sdo.

em criangas, naidade de um a 16 anos. Os
tumores meningeos (meningioma e tu-
mores meningeais malignos maldiferen-
ciados) representam 1,6% de todos os
tumores do sistema nervoso central até os
16 anos. E, portanto, 0 meningioma raro
em criangas, e nestas, 0S meninos sao
mais af etados que as meninas.

As neoplasias pediéatricas do sistema
nervoso central incluem tumores gliais e
os ndo-gliais, que diferem significativa-
mente, em localizagdo e biologia, dos
tumores dos adultos. A maioria dos tumo-
res cerebrais nas criancas é do tecido
neuroepitelial central, ao passo que nos
adultos €, em numero significativo, das
coberturas do sistema nervoso central
(meningiomas), dos tecidos adjacentes
(adenomas pituitérios) e metastases. O
tumor maligno mais fregiiente do adulto
€ o glioblastoma multiforme, que tem
localizag&o supratentorial, e o mais fre-
guente da crianca € o meduloblastoma,
gue é infratentorial ®.

As localizagbes dos meningiomas
gue sdo raras nos adultos sdo comuns nas
criangas (por exemplo: fossa posterior) e
costumam ter mais alteracOes cisticas que
0s meningiomas dos adultos.

O prognéstico, nas criangas, € pior do
gue nos adultos. Nas criangas, 0s tumo-

Figura 3. Ressondncia magnética, seqiiéncia
pesada em T2 mostrando a area de aspecto
solido da massa (sinal intermediario na regiao
supra-selar) e a area cistica frontal direita.

Figura 4. Ressondncia magnética, seqiiéncia
axial pesada em T1 apds uso do meio de con-
traste a base de gadolinio evidenciando que a
porgdo sélida da les@o se impregna fortemente
pelo meio de contraste.

res tendem a crescer mais rapidamente e
ter grandes dimensdes, sofrem mais fre-
guentemente alteracdes malignas e tém
maiores taxas de recorréncia.

Sheikh et al.” descreveram 318 casos
de meningiomas. Destes, nove incidiram
em criangas e apenas dois eram multi-
plos. O meningioma de células claras,
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Figura 5. Ressonancia magnética, seqiiéncia sagital pesada em T1 apés
uso do meio de contraste a base de gadolinio mostrando a localizagédo
selar e supra-selar da lesdo, e tambhém a caracteristica da lesdo junto a

transicdo bulbo-pontina.

Figura 7. Ressondncia magnética, seqiiéncia
coronal pesada em T1 ap6s uso do meio de
contraste a base de gadolinio mostrando duas
lesdes junto a tenda do cerebelo, mais bem
caracterizada a esquerda, com o tipico “sinal
da cauda” e a lesdo junto ao quarto ventriculo.

tipo maisraro e agressivo, tem predilecéo
pelo grupo etério mais jovem®.

A auséncia de conexdo dural é carac-
teristica de meningiomas pediétricos®'?,
A localizaggo intraventricular (0,5% a
1% dos meningiomas*¥) é muito mais
comum em criangas (15% a 22%) do que
em adultos (0,2% a 4%) @419,

Alteragdes cisticas, que tornam o diag-
noéstico muito mais dificil, sdo mais co-
muns no primeiro ano de vida. Mais da
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Figura 6. Ressonancia magnética, seqiiéncia sagital pesada em T1 apos
uso do meio de contraste a base de gadolinio, a direita do corte anterior,
evidenciando bem a caracteristica cistica (hipointensa) e sdlida (inten-
samente impregnada pelo meio de contraste) e sua localizagdo extra-
axial. Observam-se também duas outras lesdes na fossa posterior, uma
com caracteristica extensdo dural.
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Figura 8. Meningioma fibroblastico com aspecto turbilhonado dos componentes fusocelulares.

Hematoxilina-eosina, 160X.

metade dos meningiomas cisticos em
adultos sdo0 meningoteliomatosos, en-
quanto na crianca estes sdo o subtipo
menos comum216.17), O meningioma de-
ve, portanto, ser incluido no diagndstico
diferencial de tumores intracranianos
cisticos em criancas®®.

Existe forte tendéncia para tumores
meningeos pediétricos terem origem su-
pratentorial e localizagdo intraventricu-
lar. A preponderancia do sexo feminino
em adultos ndo é vista em criangas™®.

A etiologia dos meningiomas perma-
nece desconhecida, embora esteja, ocasio-

nalmente, relacionada com histéria pré-
via de irradiacdo craniana®-2. Pode-se
desenvolver apds tratamento radioterd
pico de criangas portadoras de leuce-
mia®). Ascriancas parecem ser particular-
mente sensiveis ao desenvolvimento de
meningioma apés radioterapia®. Mais
raramente, se relacionam atrauma@®, in-
feccOes virais e receptores hormonais,
havendo relatos de associagdo com tu-
mores estrogeno-dependentes, incluindo
mama e endométrio® ), |nfluéncias ge-
néticas, como um locus no cromossomo
22 em paciente com forma central de
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neurofibromatose (NF2)?, podem estar
relacionadas com a ocorréncia de multi-
plos meningiomas. Monossomia 22, com
ou sem anormalidades cromossdmicas, é
achado comum no tipo espontaneo.

Nos exames de tomografia computa-
dorizada os meningiomas s&0 tipicamen-
te massas relacionadas a superficie dural,
solidas, lisas ou lobuladas, em sua maio-
rialevemente mais densas que o cérebro
e homogéneas, mas algumas podem ser
isodensas. Calcificacfes séo encontradas
em cerca de 20% dos casos. Alteragcdes
Osseas adjacentes (hiperostose ou des-
truicdo éssea) podem ocorrer. Hemorra-
gia, necrose ou alteracdes cisticas sdo
incomuns. Edema peritumoral é visto em
mais da metade dos casos, podendo ser
extenso. Apoés a utilizagdo de meio de
contraste iodado, observa-se intensa im-
pregnacdo homogénea em 90% dos ca-
so0s. Os 10% restantes sdo heterogéneos,
com formagdes cisticas.

Na ressonancia magnética os menin-
giomas sd0 massas extra-axiais solidas
homogéneas, em suamaioriaiso ou leve-
mente hipointensas em T1 e com sinal
variavel em T2, eimpregnam-se répida e
intensamente pelo meio de contraste pa-
ramagnético. O estudo multiplanar per-
mite melhor avaliacéo da relagdo do tu-
mor com a meninge e com o cérebro ad-
jacente, mensurando a extensdo dural
(“sinal dacaudadural”), areacdo 0ssea e
0s espacos liquéricos (interface) entre o
tumor e o cérebro. Nos estudos de espec-
troscopia in vivo por ressonancia magné-
tica os meningiomas tipicos geralmente
ndo tém N-acetil-aspartato, podem ou
ndo ter pico de colina (as vezes tém picos
extremamente altos, principalmente em
recorréncia) e possuem pico de aanina
como achado mais caracteristico. O lac-
tato pode estar aumentado®,

Morfologicamente, 0s meningiomas
s80, em sua maioria, massas apresentan-
do larga base de fixagdo dural. As lesdes
fibrosas tém maior consisténcia, enquan-
to calcificagdes e ossificagdes conferem
resisténcia arenosa aos cortes. Areas ama-
reladas e semigel atinosas correspondem,
respectivamente, a lipidizagdo e acimu-
lo de mucina. Metaplasias condroides,
mais raras e focais, ndo sdo discerniveis
a macroscopia.
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Microscopicamente, 0S meningiomas
s80 tdo heterogéneos que desafiam clas-
sificagdes rigidas. A maioria dos espéci-
mes corresponde a um dos subtipos his-
tolégicos a seguir descritos, embora pou-
cos ocorram de forma pura.

Os meningiomas podem ser classifica-
dos em meningotelial (sincicia), transi-
cional e fibrobléstico, além de variantes
como microcistica, psamomatosa, secre-
tora, linfoplasmocitica, cordéide®, me-
taplasica e papilar. Um Unico tumor po-
de ter varios padrdes, contudo devera ser
classificado de acordo com o predomi-
nante. As vezes, o0 termo angiomatoso é
aplicado, devendo-se ter o cuidado de se
distinguir de angioblastico, que é em
muitas situagdes, usado para designar he-
mangiopericitoma meningeal.

Os meningiomas fibroblasticos po-
dem mimetizar schwannomas. |muno-his-
toquimicamente, embora possam apresen-
tar reatividade para a proteina S-100, ge-
ralmente o fazem de forma fraca e focal-
mente, ao contrario do padréo difuso de
positividade para a proteina S-100 en-
contrado nos schwannomas. Estes Ul-
timos, por outro lado, ndo apresentam
positividade para o antigeno de membra-
naepitelial, o qual é 6timo marcador para
meningioma, contribuindo efetivamen-
te no diagnostico diferencial entre os
dois tumores.
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