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O sarcoma de Ewing e o tumor de Triton representam dois tumores dsseos raros da calota craniana, os
quais possuem clinica e aspecto imagenolégico inespecificos. Entretanto, os métodos de imagem sao im-
portantes para a deteccao das lesoes durante a investigacao diagnostica, para a avaliacao da extensao das
lesoes osseas, do possivel acometimento de partes moles e do parénquima encefalico, e avaliacao de
recorréncia local e/ou metastases a distancia. A confirmacao diagndstica é determinada pela histologia e
auxiliada pela imuno-histoquimica. Os autores relatam dois casos desses tumores e seus achados pelos
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Uncommon bone tumors of the skull: Ewing’s sarcoma and Triton’s tumor.

Ewing’s sarcoma and Triton’s tumor are two uncommon bone tumors of the skull that have nonspecific
clinical and imaging features. However, imaging methods are important in the detection of the lesions
during the diagnostic investigation in order to evaluate the extent of the bone lesions, involvement of soft
tissues and brain, and to determine the presence of local recurrence and metastases. The confirmatory
diagnosis relies on histological studies and immunohistochemistry. The authors report two cases of pa-

tients with these tumors and present the radiological findings.
Key words: Ewing’s sarcoma. Triton’s tumor. Bone tumors. Skull. Computed tomography.

Resumo
métodos de imagem.
dorizada.
Abstract
INTRODUCAO

Existe, na literatura, a descri¢ao de dois
tumores Osseos raros da calota craniana,
representados pelo tumor de Triton e pelo
tumor de Ewing. Sdo relatados, conjunta-
mente, neste estudo, pelo fato de serem
neoplasias raras da calota craniana, ambas
com aspecto clinico e imagenologico ines-
pecificos, porém apresentando-se como
lesdes de dificil diagnostico etioldgico, de-
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vendo ser lembradas no diagnoéstico dife-
rencial das lesdes Osseas da calota crania-
na. Os exames de imagem sdo Uteis nos
dois casos, uma vez que permitem a detec-
¢a0 das lesOes e a avalia¢do da sua exten-
sdo e da resposta ao tratamento.

O tumor de Triton maligno ¢ raro, ten-
do sido descrito primeiramente em 1932,
por Masson e Martin, consistindo, por con-
vengdo, em schwannomas malignos com
diferenciaco rabdomioblastica’V. Existem
36 casos descritos na literatura, sendo que,
destes, 70% ocorreram em pacientes com
doenca de von Recklinghausen®.

O sarcoma de Ewing primario do cra-
nio é raro, com 16 casos descritos na lite-
ratura®®. A maior incidéncia é nas duas
primeiras décadas de vida, com 75% dos
casos ocorrendo entre os dez e os 25 anos,
acometendo particularmente a calota cra-
niana, na convexidade, principalmente os
ossos frontal e parietal. Esses tumores ra-
ramente se originam em partes moles®>9,

RELATO DOS CASOS
Caso 1

Paciente do sexo masculino, 37 anos de
idade, apresentando abaulamento da calo-

ta craniana a esquerda. Ao exame de to-
mografia computadorizada, durante a fase
sem contraste, observou-se lesdo expansi-
va osteolitica envolvendo ossos da calota
craniana, a esquerda. Apds a inje¢do do
meio de contraste a lesdo mostrou capta-
¢do deste, contornos bem definidos e lo-
calizagdo nitidamente extradural (Figura
1). Na ressonancia magnética, as seqiién-
cias ponderadas em T1 e T2 revelaram
massa expansiva com hipossinal em T1,
plano sagital (Figura 2), e hipersinal em
T2, plano axial (Figura 3), com realce im-
portante pelo meio de contraste paramag-
nético (gadolinio) na seqiiéncia pondera-
daem T1, plano coronal, evidenciando-se,
em todos os planos, o envolvimento da
calota d0ssea, determinando ligeira com-
pressdo cerebral (localizagdo extradural)
(Figura 4).

O diagnostico, determinado pela histo-
patologia foi de schwannoma maligno de
calota craniana, com diferenciagdo rabdo-
mioblastica (tumor de Triton).

Caso 2

Paciente do sexo feminino, 15 anos de
idade, cursando com diplopia hd um més,
sem outras queixas.
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Figura 1. Caso 1. Tomografia computadorizada do
cranio: crescimento osteolitico envolvendo os os-
sos da calota craniana a esquerda, que apresenta
captagao do meio de contraste, com contornos
bem definidos, de localizacao nitidamente extra-
dural.

Figura 2. Caso 1. Ressonancia magnética do cra-
nio, sequéncia ponderada em T1, plano sagital:
massa expansiva, com hipossinal, envolvendo a
calota 6ssea, com ligeira compressao cerebral (ex-
tradural).

Figura 3. Caso 1. Ressonancia magnética do cra-
nio, sequiéncia ponderada em T2, plano axial: a
lesao apresenta alto sinal, envolvendo a calota
6ssea, de localizagao extradural.

Figura 4. Caso 1. Ressonancia magnética do cra-
nio, sequéncia ponderada em T4, plano coronal,
apbés a administragdo endovenosa do meio de con-
traste paramagnético (gadolinio): a lesdo apresen-
ta-se com as mesmas caracteristicas, com realce
intenso e heterogéneo pelo meio de contraste.

O exame de tomografia computadori-
zada revelou crescimento expansivo da ta-
bua dssea interna parietal, sem invasao
cerebral. A massa apresentava contornos
bem definidos, contetido heterogéneo, in-
tensa impregnacao pelo meio de contras-
te, promovendo discreta compressao e des-
locamento ventricular para o lado oposto
(Figuras 5 ¢ 6).
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Figura 5. Caso 2. Tomografia computadorizada do
cranio: crescimento expansivo da tadbua 6ssea in-
terna parietal, sem invasao cerebral. A lesao tem
contornos bem definidos, contetdo heterogéneo,
com discreta compressao e deslocamento ventri-
cular para o lado oposto.

O diagnostico histopatoldgico eviden-
ciou infiltracdo dssea, com pequena des-
truigdo trabecular, compativel com sarco-
ma de Ewing/PNET.

DISCUSSAO

O tumor de Triton maligno representa
neoplasia pouco comum, sendo que Mas-

Figura 6. Caso 2. Tomografia computadorizada
ap6s a injecdo endovenosa do meio de contraste
iodado: a lesdo mostra realce intenso e heterogé-
neo pelo meio de contraste.

son e Martin®* sugeriram que elemen-
tos tumorais neurais induziriam uma dife-
renciacdo de células musculares esquelé-
ticas, como no exemplo das salamandras
Triton, em que fibras nervosas normais in-
duziram a regeneragao de musculo esque-
16tico®%?. Como resultado, esses tumores
receberam sua designagdo de acordo com
o nome desses anfibios. A explicagdo para
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este fendmeno decorre da origem comum
dos elementos neurais e dos tecidos mo-
les, a partir das células da crista neural em-
brionaria®®. A maior incidéncia é no sexo
masculino, em pacientes jovens (aproxima-
damente 35 anos de idade), com maior aco-
metimento na cabecga e pescoco, sendo ge-
ralmente lesdes grandes (77% maiores que
7 cm)®. Os sintomas neurolégicos decor-
rem do progressivo aumento da lesdo tu-
moral. Sdo vistos um ou mais estigmas da
doenga de von Recklinghausen, principal-
mente as manchas café-com-leite™,

Histologicamente, observam-se células
de Schwann e rabdomioblastos fusiformes,
com citoplasma eosinofilico abundante,
nucleos em forma de virgula, com peque-
nos vacuolos e mitoses proeminentes, dis-
persos por um estroma colagenoso®™. A
imuno-histoquimica para mioglobina intra-
celular deve ser positiva, pois esta ¢ um
excelente marcador de diferenciacdo de
células musculares estriadas”, bem como
o achado de proteina S-100, que € especi-
fica para as células de Schwann®.

Os exames de imagem sdo importantes
para a deteccdo das lesdes, as quais nao
possuem caracteristicas especificas®”. No
caso relatado no presente estudo, observou-
se lesdo expansiva e osteolitica (inespeci-
fica) da calota craniana, de localizagdo ex-
tradural, comprimindo o parénquima en-
cefalico.

O tratamento recomendado consiste na
excisdo completa do tumor, que, quando
nao ocorre, leva a alta taxa de recorréncia
local e de metastases. Nao ha resposta a
quimioterapia e/ou radioterapia. A taxa de
sobrevida em cinco anos ¢ de 12%®.

O sarcoma de Ewing se desenvolve pri-
mariamente das células reticulares imatu-
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ras do mesénquima primitivo da cavidade
medular. A localiza¢ao primaria, usual des-
ses tumores, ¢ nos ossos longos®*%. A
maioria dos pacientes apresenta dor e ede-
ma no local da lesdo, encontrando-se, na
4rea acometida, calor e massa palpavel .

O acometimento do cranio por esses
tumores ¢ raro. Quando a calota craniana
se encontra comprometida, usualmente
envolvem os ossos frontal e parietal, apa-
recendo como massa epidural, comprimin-
do o cérebro, invadindo raramente a dura
e o parénquima adjacente. O padrio ¢ de
destruiciio 6ssea permeativa®.

Histologicamente, sdo tumores de pe-
quenas células, uniformes, com ntcleos
arredondados, repletos de cromatina. O
citoplasma ¢ esparso, com margens mal de-
finidas. Ha freqiiente positividade celular
para o acido paraaminossalicilico®.

A tomografia computadorizada mostra
lesdo hipercaptante, extra-axial, com des-
truigdo 6ssea extensa®. No presente caso,
de conformidade com a literatura, também
observamos lesdo extra-axial, que se im-
pregnava intensamente pelo meio de con-
traste e de carater osteolitico. Associada-
mente observava-se efeito de massa, com
compressao do parénquima encefalico ad-
jacente.

O tratamento consiste em cirurgia, qui-
mioterapia e radioterapia, com bom prog-
nostico e baixa freqiiéncia de metastatiza-
¢30@®19. A erradicacdio é mais dificil na-
queles de localizago na base do cranio®.

CONCLUSAO

As duas enfermidades descritas sao ra-
ras, de clinica e aspecto imagenologico
inespecificos, devendo ser consideradas

no diagnostico diferencial dos tumores 6s-
seos da calota craniana. Os métodos de
imagem sdo importantes para a deteccao
das lesdes durante a investigagdo diagnds-
tica, na avaliagdo da extensdo das lesdes
oOsseas, do possivel acometimento de par-
tes moles e do parénquima encefalico, e
na avaliac@o de recorréncia local e/ou me-
tastases a distancia. A confirmagdo diag-
nostica ¢ determinada pela histologia e au-
xiliada pela imuno-histoquimica.
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