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Introducao

Resumo

O hemangiopericitoma (HPC) e o tumor fibroso solitario meningeo (TFS) sdo tumores considerados agressivos, unificados
devido a uma alteragdo molecular em comum, sendo atualmente classificados de acordo com o seu fendtipo e sua taxa
mitotica, estando divididos em grau I, IT e III. Os TFS/HPCs intracranianos sofrem metastase para locais extracranianos
a uma taxa de 11,6 a 69% em um periodo de até 10 anos apds o diagnostico inicial, possuindo um curso indolente,
agressivo e com alto potencial de malignidade. O objetivo deste trabalho ¢ relatar um caso de hemangiopericitoma
grau III. Paciente feminina, 48 anos, apresentando, em 2015, quadro de cefaleia, que progrediu em 2017, fazendo-a
buscar atendimento médico, sem apresentar melhora com a primeira linha terapéutica estabelecida. Foi referenciada
ao neurologista, onde foi evidenciada lesdo cerebral no lobo temporal direito, associada a alteragdes neurologicas, com
a paciente sendo encaminhada para o Instituto Estadual do Cérebro, onde foi diagnosticada com hemangiopericitoma
grau III e tratada através da realizag@o de ressecgdo total da lesdo. O HPC ¢ um tumor raro do sistema nervoso central,
diagnostico diferencial do meningioma, sendo capaz de reduzir drasticamente a taxa de sobrevida em pacientes
diagnosticados com um alto grau, com o seu controle e diagndstico sendo um desafio, tornando necessario haver maior
difusdo de conhecimento sobre o tema.

Palavras-chave: Hemangiopericitoma; Tumor Fibroso Solitario; Neoplasias do Sistema Nervoso Central; Relatos de
Casos.

Abstract

Hemangiopericytoma (HPC) and meningeal solitary fibrous tumor (SFT) are tumors considered aggressive unified due to
a common molecular change, being currently classified according to their phenotype and mitotic rate, divided into grade
I, II and III. Intracranial SFT/HPCs metastasize to extracranial sites at a rate of 11.6 to 69% within 10 years of initial
diagnosis, it has an indolent and aggressive course with a high malignancy potential. The aim of this paper is to report
a case of grade III hemangiopericytoma. Female patient, 48 years old, presenting, in 2015, headache, which progressed
in 2017, making her seek medical care, without showing improvement with the established first line therapy. She was
referred to the neurologist, where was evidenced brain lesion in the right temporal lobe associated with neurological
changes, with the patient being referred to the Instituto Estadual do Cérebro, where she was diagnosed with grade III
hemangiopericytoma and treated by performing a total resection of the lesion. HPC is a rare tumor of the central nervous
system, differential diagnosis of meningioma, being able to drastically reduce the survival rate in patients diagnosed
with a high degree, with its control and diagnosis being a challenge, making it necessary to have greater dissemination
of knowledge about the subject.
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linhagem mesenquimal, resultantes da proliferagao
descontrolada dos pericitos capilares e podendo ocorrer

O hemangiopericitoma (HPC) e o tumor fibroso
solitario meningeo (TFS) s3o considerados tumores
agressivos, com o HPC intracraniano correspondendo a
cerca de 2,4% dos tumores meningeos ¢ menos de 1%
de todos os tumores do sistema nervoso central (SNC)'.
Inicialmente, foram descritos por Stout e Murray, em
1942, como sendo tumores extremamente raros de

em qualquer lugar do corpo humano!?. No inicio,
acreditava-se que o HPC e o SFT representavam
entidades distintas, contudo, foi observada uma alteragao
molecular comum em ambos —a fusdo do gene NAB2-
STAT6—, que definiu a unificagdo dessas entidades nos
locais dural e extra-dural®>.

Em 2016, a Organizacio Mundial de Satde
(OMS) atualizou o esquema de classificacdo dos
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tumores do SNC, incorporando fenotipo e taxa mitotica
para estratificar os tumores em trés grupos: grau I, Il e
TI16-10,

Os tumores de grau [ correspondem mais
frequentemente a les@o de células fusiformes altamente
coldgena e com baixa celularidade, previamente
diagnosticada como tumor fibroso solitario, sendo
considerados benignos e tratados através de resseccao
cirargica. O grau Il ¢é tipicamente o tumor mais
celular, com menos colageno, possuindo células
rolicas e vasculatura “staghorn” (vasos semelhantes
a HPC), previamente diagnosticado no SNC como
hemangiopericitoma. Ja o grau III, condiz com a
presenca de pelo menos cinco mitoses por 10 campos
de alta poténcia, sendo considerado maligno e sendo
anteriormente reconhecido como um HPC anaplasico.
Ademais, tanto no grau Il quanto no III os pacientes
recebem radioterapia adjuvante. No entanto, de acordo
com a classificagao feita pela OMS em 2013, os tumores
de tecidos moles ndo meningeos sdo classificados apenas
pela taxa mitotica em: TES e TFS maligno®'°.

Atualmente, considera-se que mesmo um TFS/
HPC debaixo graupode evoluirpara graus mais elevados,
tornando-se maligno. Os TFS/HPCs intracranianos
sofremmetastase paralocais extracranianos aumataxade
11,6 2a69% em um periodo de 10 anos apos o diagndstico
inicial, sendo que os locais mais comuns de metéstase
sdo: pulmao/pleura, figado e osso. Esse tempo relatado
do diagnostico do tumor primario até o diagndstico de
metastases extracranianas ¢ amplo, variando de 3 a 372
meses, sendo a média de 7,5 anos. Observa-se também
que o TFS/HPC de grau III tem maior probabilidade de
desenvolver metastases extracranianas em comparagao
a tumores de menor grau'®'2,

O HPC tem um curso indolente, mas é localmente
agressivo e com alto potencial de malignidade,
localizando mais comumente em extremidades
inferiores, retroperitonio e regido da cabega ¢ pescogo®.
Raramente se origina no sistema nervoso central e esta
principalmente conectado a dura-mater, que ¢ aderida
a foice do cérebro, ao seio sagital ou ocorre nas areas
peridurais e, mais raramente, no parénquima cerebral®.
A idade média de inicio € de 43 anos, sendo mais comum
em homens do que em mulheres®.

Previamente ao  diagnostico, a doenca
habitualmente dura menos de 1 ano e o mais provavel é
que seja diagnosticada incorretamente. As caracteristicas
a serem observadas na imagem radiologica sdo: massa
solida com vazios, sinal preto e branco nas imagens sem
aprimoramento, realce revertido ap6s a administragao
de contraste e auséncia de hemorragia, calcificacio
ou degeneragdo cistica’’. No exame de tomografia
computadorizada (TC), o HPC mostra alta densidade
irregular, com focos de baixa densidade no floco, e
os tumores podem exibir caracteristicas lobuladas'.
No entanto, apresenta manifestacdes diferentes na

ressonancia magnética (RM). A maioria dos casos ¢
irregular ou lobulada, com sinais mistos e melhora
desigual devido a degeneragdo cistica e necrose, com o
substrato HPC sendo relativamente estreito'.

O diagnostico de HPC ¢ feito com base na
arquitetura histologica e coloragdo imuno-histoquimica.
Possui uma semelhanga muito proxima a outros tumores
de tecidos moles, histiocitoma fibroso e meningioma
fibroso, o que dificulta o diagndstico®®. O diagnostico
diferencial inclui: ependimoma, subependimoma,
hemangioblastomas, tumores fibrosos ou papiloma do
plexo cordide's. O tratamento de escolha ¢é a resseccio
cirurgica. Entretanto, no caso de ressec¢do cirurgica
incompleta, aradioterapia pos-operatoria ¢ recomendada
durante 6 a 7 semanas®.

O objetivo deste trabalho consiste em apresentar
um relato de caso de uma paciente do sexo feminino, 48
anos, diagnosticada com hemangiopericitoma de grau
IIT e com isso relatar as dificuldades apresentadas para
a realizagdo do diagndstico, ressaltando a importancia
de um acompanhamento adequado e da necessidade da
realizacdo de novos estudos sobre opgdes terapéuticas
para pacientes com essa patologia.

Material e Métodos

Relato de caso, retrospectivo, a partir de entrevista
com a paciente, além da analise de documentos médicos,
exames de imagem e exames laboratoriais cedidos pela
mesma apoOs assinatura de termo de consentimento
livre e esclarecido (TCLE), garantindo privacidade,
sigilo, confidencialidade e respeito a ética. Revisdo
de literatura através da base de dados PubMED, nos
idiomas portugués, inglés e alemao, utilizando os
Descritores em Ciéncias da Saude da Biblioteca Virtual
em Saude: “Hemangiopericitoma”; “Tumor Fibroso
Solitario”; “Sistema Nervoso Central”.

Relato de Caso

SM.M.C., 48 anos, sexo feminino, branca,
apresentou em 2015 um quadro de cefaleia que
inicialmente era controlada com analgésicos. Com
o passar do tempo, as dores foram aumentando e ndo
sendo mais controladas com a analgesia simples, com a
paciente, entdo, iniciando o uso de medicamentos para
enxaqueca por conta propria, sem obter sucesso.

Em 2017, procurou o pronto atendimento de
sua cidade com a seguinte queixa: “minha cabeca
vai explodir”. Apds o exame fisico, foi diagnosticada
com enxaqueca ¢ medicada com analgésicos opioides
orais. Contudo, nao houve alteracdo do quadro, com
a paciente retornando ao pronto atendimento, no qual
foi realizada medicacdo analgésica intravenosa, sendo
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entdo encaminhada para o servi¢o de neurologia.

Apos relatar o quadro para o neurologista, foi
solicitada uma ressonancia magnética (Figura 1), que
evidenciou uma lesdo cerebral no lobo temporal direito,
expansiva, volumosa ¢ de aspecto sélido. Na mesma
época, a paciente comegou a apresentar as seguintes
alteragcdes neuroldgicas: confusdo mental, perda de
memoria, dificuldade para dormir, agitacdo e quadro
de labilidade emocional. Foram prescritos analgésicos
e indutores do sono. Além disso, foi realizado um
encaminhamento para o ambulatério do Instituto
Estadual do Cérebro (IEC).

No IEC, a paciente foi admitida pelo
neurocirurgido, que apo6s realizagdo de anamnese
e exame fisico, optou pelo pedido de tomografia
computadorizada. O resultado obtido do exame de
imagem reafirmou a existéncia de lesdo expansiva na
fossa média do crdnio a direita, promovendo desvio
contralateral das estruturas da linha média, com a

hipdtese diagndstica sendo um meningioma.

Assim, o tratamento indicado foi a bidpsia e
cirurgia com a ressec¢do total da lesdo. O resultado
obtido através da bidpsia foi de hemangiopericitoma
grau III. Além disso, foram prescritos fenitoina sddica
100 mg, dexametasona 4 mg, omeprazol 40 mg,
enoxaparina 40 mg e quetiapina 25 mg, havendo uma
boa evolugdo apds ressecgdo cirurgica, sem a presenga
de déficits motores ou sensoriais.

No pos-operatorio, foi solicitada uma nova
ressondncia magnética de cranio para avaliacdo (Figura
2), realizada em janeiro de 2020, com o laudo indicando:
area de sequela de encefalomalécia no lobo temporal
direito, determinando discreto alargamento dos sulcos
e cissuras em correspondéncia e ocasionando efeito
retratil sobre o corno temporal do ventriculo lateral
correspondendo, relacionada a manipulagdo cirtrgica
prévia; discreto realce paquimeningeo no parénquima
do lobo temporal direito focos de auséncia de sinal

Figura 1 (A e B). Imagens de ressonancia magnética cranio-encefalica em corte

axial anterior a cirurgia.

Figura 2 (A e B). Imagens de ressonancia magnética cranio-encefalica em corte

axial posterior.
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de sequéncia de susceptibilidade magnética (SWAN),
também relacionados a manipulagdo cirargica;
auséncia de sinais de recidiva/lesdo residual tumoral.
Posteriormente foi indicada a realizacdo de radioterapia

adjuvante para completar o tratamento.

Discussao

O meningioma ¢ o tumor intracraniano
mais comum, sendo benigno e originado das células
aracnéideas. A maioria ¢ descoberta acidentalmente
durante investigagdes neurologias, enquanto o seu
diagnostico ¢ realizado através de exames de imagem,
podendo ser por tomografia computadorizada ou
ressonancia magnética. Todavia, os demais tumores
intracranianos podem ser negligenciados por sua
semelhan¢a ao meningioma no exame de imagem!’.
O HPC/TFS é um desses exemplos, tendo prevaléncia
menor a 0,4% entre os tumores do SNC!,

Em 2016, a classificagao do HPC foi atualizada
ao observarem que o TFS e o HPC repartem de
inversoes em 12q13, unindo os genes STAT6 ¢ NAB2.
Essa expressdo pode ser confirmada através da imuno-
histoquimica. Deste modo, fica claro que o TFS e HPC
sao entidades idénticas. Dessa forma, a OMS do CNS
2016 criou o termo para que fosse unificado ambas as
entidades HPC/TFSY.

Em geral, a idade média para seu surgimento &
de 38 a 42 anos'7?°, mas néo houve consenso em relagido
a esse tempo, com alguns artigos relatando o surgimento
ap6s 43 anos'*?'. Em contrapartida, o meningioma tem
seu aparecimento em pacientes acima de 50 anos!'7*. A
paciente em questio apresentou os sintomas em idade
de transigdo entre a prevaléncia de meningiomas e HPC/
TFS, o que resultou na suspeita de meningioma em um
primeiro momento.

O tratamento de escolha do HPC/TFS ¢é a
resseccgdo cirurgica completa, a radioterapia ou ambos.
Em referéncia aos dados, a ressecgdo cirurgica completa
mostra-se mais eficaz do que a radioterapia. Apesar
disso, a radioterapia € considerada pelos autores como
um adjuvante que tras um impacto positivo no controle
do tumor!®.

Ademais, observa-se que as recorréncias
aparecerem ap6s muito tempo, podendo inferir
erroneamente que esses tumores podem ser curados
apenas com ressec¢ao cirargica. Este trabalho constata
a veracidade das altas taxas de recorréncia do HPC/SFT
e sua metastase a distancia a longo prazo*. Por conta
dessas evidencias, foi realizada radioterapia adjuvante
no caso relatado.

Outrossim, o0s pacientes demonstram uma
propensdo a desenvolverem suas primeiras metastases
ou recorréncia apds a 3* década do diagnostico inicial.
A metastase do HPC ocorre em torno de 20% nos

ossos, figado e pulmdo!’?. Contudo, ha relatos de
progressdes malignas com inicio precoce entorno de 3 a
13 anos apos a ressec¢do cirirgica, sendo necessario o
acompanhamento da paciente nos anos seguintes, sendo
algo que deve ter sua importancia refor¢cada durante as
consultas.

Sabe-se que ha um aumento de sobrevida em
pacientes com HPC de grau I submetidos a ressec¢io
total da lesdo em comparagao a quem realiza a ressec¢ao
parcial ou ndo passa por nenhum procedimento
cirargico®?*. Além disso, ha uma predisposi¢ao para
que os tumores grau II e III apresentem mais metastase
e, consequentemente, uma sobrevida mais curta'?.
Entretanto, o HPC grau Il mostra-se controverso, ja que,
independente de sua origem, quando completamente
ressecado por cirurgia, ndo apresenta metastase ou
recidivas locais'?.

Dessa maneira, constata-se que, mesmo 0s
pacientes sendo submetidos a remocdo completa do
tumor primario e a radioterapia como tratamento
adjuvante, as recidivas e metastases continuam a
aparecer a longo prazo, podendo levar os pacientes a
6bito'>#. Assim, as taxas de sobrevivéncia dos pacientes
sem aparecimento dessas lesoes sdo em torno de 89%
de chance em 5 anos, enquanto em tumores de alto grau,
essas taxas de sobrevivéncia podem chegar a menos de
1% nos mesmos 5 anos.

Por conseguinte, a luta para obter o controle
HPC alto grau continua sendo um desafio'?. Neste
sentido, um estudo realizado através de um ensaio
retrospetivo com 15 pacientes investigou o efeito de
diferentes quimioterapias de resgate, comprovando uma
taxa de sobrevida global de 1 ano e 2 meses. Porém,
ha poucos relatos na literatura publicada sobre o papel
da quimioterapia como uma terapia adjuvante eficaz
para HPC?*%, Desse modo, percebe-se a necessidade de
mais pesquisas nessa area para possivel utilizagdo dessa
estratégia no curso do tratamento. Sendo assim, relatos
como este sdo relevantes para uma visdo mais ampla
de possiveis diagnosticos diferencias de meningiomas,
abrindo espaco para discussdes sobre novas alternativas
de tratamento para patologias como a HPC.

Conclusao

O hemangiopericitoma (HPC) ¢é considerado
um tumor raro do sistema nervoso central, com alta
capacidade de recorréncia, podendo evoluir com
metastases generalizadas intradssea ou extradssea.
Normalmente acomete pacientes entre a 3* ¢ 4* década de
vida, podendo reduzir drasticamente a taxa de sobrevida
em caso de aparecimento de lesoes recidivadas e/ou
metastaticas em pacientes diagnosticados com um alto
grau.

E considerado um diagnostico diferencial do
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meningioma — tumor intracraniano mais comum
—, podendo ter o resultado do exame de imagem
confundido com o mesmo, dificultando o diagnoéstico
antes da realizagdo da bidpsia.

Portanto, o controle do HPC de alto grau ¢ um
desafio, bem como seu diagndstico, sendo importante a
realizagdo de novos trabalhos que aumentem a difusao
de conhecimento sobre o tema, além de pesquisas que
busquem um tratamento mais eficaz para a patologia,
buscando oferecer maior sobrevida para os pacientes
acometidos.
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