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Os tumores de origem vascular sangiiinea sfo muito raros, particular-
mente aquéles com localizacao Ossea primaria. Até 1956 Carter e col.*
encontraram registrados na literatura apenas 16 casos, acrescentando mais
um de sua prépria observacdo. Em 1965 Glasser e Reichmann?” publica-
ram noévo caso e citaram um outro de Blattner como os Unicos registrados
na Alemanha. Além da grande raridade, tais neoplasias exibem caracte-
risticas interessantes, entre as quais avulta a dificuldade nos diagnoésticos
clinico e radiolégico, principalmente em criancas onde sua ocorréncia é
excepcional.

Recentemente tratamos uma crianca com hemangioendotelioma maligno
situado no créanio, cujo registro nos parece util em virtude da inexisténcia
de caso semelhante publicado em nosso meio e da dificuldade diagnéstica
suscitada pelo aspecto radioldégico do tumor.

OBSERVACAO

D.P.A., 6 anos de idade, sexo masculino, cdr branca, registro H.C. 813606.
O paciente foi admitido em 12-5-1967 com histéria iniciada 9 meses antes, carac-
terizada pelo crescimento progressivo de duas tumoracdes na cabeca, relacionadas,
pelos familiares, a traumatismo da regido frontoparietal esquerda; & medida que
cresciam, as massas tumorais iam confluindo até juntarem-se numa ftunica. Tais
tumoracdes sempre foram indolores, ndo causando sintomatologia alguma. Nos ante-
cedentes pessoais e familiares do paciente nada foi averiguado que tivesse relacao
com a moléstia, a ndo ser o traumatismo ja mencionado. Exame clinico-neuroldgico
— Pressao arterial 80 X 60; temperatura 36,8; pulso 82/min. Paciente em 6timas
condicdes gerais com desenvolvimento somético e psiquico normais. N&o havia gén-
glios palpiveis e o exame especial dos diferentes aparelhos nada revelou de anormal,
inclusive do ponto de vista neurolégico. Exame do segmento cefdlico — Grande
massa tumoral na regido frontoparietal esquerda, ultrapassando ligeiramente a
linha média; apresentava consisténcia dura, sendo indolor e firmemente aderida aos
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planos profundos. A palpacdo notava-se a presenca de nodulacdes de tamanho
variavel com consisténcia mais mole sdébre a massa principal do tumor e nas suas
vizinhancas (fig. 1). Exames complementares — Craniogramas: tumoracdo Ossea
de grandes dimensdes na regido frontoparietal esquerda, ultrapassando a linha média
por alguns centimetros; imagens alvéolo-cisticas radiotransparantes, contendo gra-
nulacdes amorfas de grande densidade radiolégica, nitidamente circunscritas por halo
esclerotico; as tdbuas Gsseas sdo respeitadas, embora estejam adelgacadas, e a diploe
se apresenta consideravelmente espessada; lesGes semelhantes sfdo observadas nas
vizinhancas da principal, localizando-se a maior delas na regido parietal média
esquerda (fig. 2). Estudo radioldgico do restante do esqueleto normal. Eletrence-
falograma normal. Exame do liquido cefalorraqueano normal. Hemograma normal.
Cdlcio sérico 11 mg/100 ml. Fdésforo sérico 4,9 de P inorgénico por 100 ml. Amngio-
grafia pela artéria cardtida esquerda normal,

Fig. 1 — Fotografias do paciente D.P.4., observando-se volumosa
tumoracdo mna regido frontotemporal esquerda e wum nédulo menor
na regido parietal do mesmo lado.

Fig. 2 — Caso D.P.4. Craniogramas mostrando tumor caracterizado por
imagens alvéolo-cisticas radiotransparentes circunscritas por halo esclerético.
O quadro radioldgico € tipico de displasia fibrosa &ssea do tipo pseudocistico.
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Do ponto de vista radiolégico o quadro foi considerado como tipico de displasia
Iibrosa de forma pseudocistica. No entanto, a biopsia de um dos ndédulos moles
do tumor forneceu o diagnéstico de fibro-hemangioma. Sem diagnéstico preciso o
paciente foi operado em 6-7-1967, sendo feita ampla incisdo cutdnea coronéria.
O descolamento da pele foi facil, pois ela ndo estava firmemente aderida ao tumor.
Este apresentava cOr vinhosa e era muito vascularizado; sua superficie tinha nu-
merosos nédulos que eram muito fridveis, enquanto que a massa principal da
neoplasia tinha consisténcia Ossea. Além das bordas do tumor o osso exibia colo-
raciio semelhante 4 da neoplasia, sendo mais mole que o normal. Outra tumoracédo
de dimensdes menores foi encontrada na regido parietal média esquerda. Foram
feitas diversas trepanacdes ao redor das tumoracdes em regides 6sseas aparente-
mente normais. A seguir, mediante serra de aco flexivel, foi completada a craniec-
tomia, que incluiu téda a regido macroscopicamente comprometida. A dura-mater
tinha aspecto normal, ndo apresentando aderéncias com o tumor. =Este, por sua vez,
ndo chegava a destruir a tdbua interna (fig. 3). O exame histopatolégico revelou
tratar-se de hemangioendotelioma maligno invadindo o tecido 6sseo (fig. 4).

Apbés o ato cirurgico surgiu adenopatia pré-auricular e cervical a esquerda.
Suspeitando-se de metaistases ganglionares foi feita biopsia de um dos génglios
cervicais que, no entanto, revelou linfadenite cronica ndo especifica, O paciente
foi entdo irradiado com cobaltoterapia, chegando a receber 3000 rds em um més
de tratamento. Apesar disso comecaram a se tornar evidentes nédulos na periferia
da regido Ossea removida e novo craniograma revelou a presenca de varios focos
de osteélise indicativos de progressio do processo neoplasico. Tendo em vista o
malogro da telecobaltoterapia foi indicado tratamento quimioterdpico, empregando-
se o Enduxan na dose de 50 mg diarios por via intravenosa. O paciente tolerou

Fig. 8 — Caso D.P.A. Fotografias da peca cirirgica, mostrando que

o tumor ndo destruia as tdbuas externa e interna, mas apenas €spessava

acentuadamente o diploe. Em baixo (& direita) vé-se uma radiografia

da peca cirdrgica: imagens alvéolo-cisticas, contendo grdnulos amorfos

de grande densidade radioldgica, circunscritos por halos escleréticos; o
aspecto lembra o favo de mel.
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perfeitamente a droga e as massas tumorais desapareceram completamente depois
de 35 dias consecutivos de tratamento. Varios craniogramas de contrédle, feitos apés
o término da terapéutica, mostraram o desaparecimento das lesdes d4sseas. O ultimo
exame radiolégico do cranio, feito em 29-4-1968, mostrava sinais de osteogénese
na regido da craniectomia, ndo revelando mais lesdo alguma em atividade.

. e

Fig. 4 — Caso D.P.A. Microfotografias da peca cirirgica (colorac¢@o
H.E.): em A, proliferacdo capilar intensa nos espacos medulares (pe-
queno aumento); em B, com maior aumento, vé-se vasos capilares proli-
ferados nmos espacos medulares do tecido 6sseo, motando-se estratificacdo
de células endoteliais;, em C e D, com grande aumento, observam-se
capilares atipicos com endotélio tumefeito e células endoteliais com
pleomorfismo nuclear.
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COMENTARIOS

No caso que estudamos embora ndo tenhamos prova decisiva de que
a lesdo tenha sido primitivamente 6ssea, pois no inicio do quadro houve
aparentemente envolvimento das partes moles, 0 acometimento sempre pre-
dominou nitidamente no cranio. Durante o ato cirargico ndo foi notada
invasdo das partes moles, tanto superficiais como profundas, pela neoplasia,
que se limitava praticamente a diploe.

Os tumores vasculares, em virtude da grande dificuldade em se deter-
minar sua histogénese, tém sido denominados da maneira mais diversa, o
que dificulta sua classificacdo 15,17, 20, Lichtenstein 13 enquadra sob o nome
de hemangicendotelioma maligno todos os tumores malignos genuinamente
vasculares, exceto os infiltrativos e metastatizantes (hemangiopericitomas) os
quais sfo, de regra, extremamente malignos, ja tendo dado metastases
sangiiineas antes de serem localizados. Usamos neste trabalho o conceito
de Lichtenstein, embora nao se trate de assunto encerrado, pois Freilich e
Coe 6, ao registrarem um caso de lesio Ossea priméaria maligna da escapula
com metastases para os pulmoes, figado e baco, empregam o térmo angios-
sarcoma para designar angiomas celulares nos quais a unidade é o vaso e
nio a célula endotelial, e o tecido neoplasico revela evidente tendéncia va-
soformativa. Thomas 22 divide os tumores vasculares malignos em angio-
endoteliomas e angiossarcomas, ambos celulares e compactos com prolifera-
c¢io endotelial ativa e capacidade de infiltracdo; o primeiro mostra tendéncia
a reverter as estruturas mesenquimais primitivas e 2 neoformacfo vascular,
enquanto que o angiossarcoma caracteriza-se pela proliferacdo do endotélio
vascular, sendo predominantemente vasoformativo. Outros autores 10,11, 12,19
admitem trés graus de maturacio para os tumores vasculares sangiiineos
malignos, sendo o hemangioendotelioma de malignidade intermediaria: he-
mangiomas, hemangioendoteliomas e hemangioendoteliossarcomas. Turner e
Kernohan 23 também reconhecem trés graus de malignidade progressiva en-
tre os tumores vasculares: hemangioendotelioma, hemangioblastoma e heman-
giossarcoma. A estrutura béasica déstes trés grupos foi descrita como sendo
essencialmente a mesma, exceto pela ascendente celularidade e maior na-
mero de mitoses. O tumor da célula endotelial é o melhor descrito e deno-
minado hemangioendotelioma e duas sdoc suas caracteristicas principais: for-
macio de células endoteliais atipicas e de tubos vasculares, apresentando
estrutura de fibras reticulinicas com tendéncia a anastomoses livres13. A
distincdo entre o tipo celular endotelial e o pericitoma se faz pela coloracéo
pela prata 2! e pela microscopia electrbnica 8. Um fato bem salientado por
Cabanne e col.3 e por Glasser? é que o estudo histolégico de varios cortes
destas neoplasias, tanto primitivas como metastaticas, pode apresentar gran-
de polimorfismo estrutural, havendo zonas com sinais tipicamente malignos
e outros com caracteristicas de benignidade. No caso que estudamos ocor-
reu provavelmente ésse fato, pois a biopsia pré-operatéria mostrou aspecto
benigno, diagnosticado como fibro-hemangioma, ao passo que o estudo mais
completo da peca operatéria permitiu o reconhecimento de um hemangioen-
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dotelioma maligno. Lichtenstein® nao admite a transformacio de um he-
mangioma benigno em hemangioendotelioma maligno, afirmando que éstes
ultimos apresentam desde o inicio caracteristicas de malignidade.

Do ponto de vista clinico o nosso paciente ndo apresentou sintomatologia
alguma durante téda a evolucdo da doenca. Usualmente éstes tumores pro-
vocam dor e edema, as vézes de grande intensidade. Caquexia e outros sin-
tomas de malignidade das neoplasias também costumam ocorrer quando o
processo se encontra em fase avancada. Entre os exames complementares
que fornecem subsidio importante para o diagnéstico, Carter e col. ¢ realcam
o valor da angiografia que geralmente permite demonstrar de maneira clara
a natureza vascular da neoplasia. No entanto, a carétido-angiografia foi
normal em mnosso doente.

Embora possam incidir em qualquer idade, os hemangioendoteliomas ma-
lignos sdo excepcionais durante a infancia, ocorrendo, na maioria das vé-
zes, apos os quarenta anos. Thomas 22, entre 27 casos de sarcomas 0sseos,
descreve um angiossarcoma (hemangioendotelioma) em crianca com 3 anos
de idade. HAa também um caso publicado de uma crianca com 3 meses de
vida, que apresentava neoplasia da mesma natureza na regido maxilar °.

Entre as entidades que podem ser confundidas com neoplasias Osseas
figura em lugar de destaque a displasia fibrosa Ossea. No caso que ora
relatamos o exame radiolégico do cranio levou ao diagnédstico desta afeccio,
por serem as alteracbes estruturais encontradas tipicas da displasia fibrosa
pseudocistica. Trata-se de doenca benigna, de etiologia desconhecida, admi-
tindo-se que represente combinacio de defeitos embrionarios de carater geral
e disfuncdo hipotaldmica 1.5, 11,12,13,14, H§ discorddncia quanto a natureza
genética desta moléstia; no entanto ela ocorre duas vézes mais freqiliente-
mente no sexc feminino. Cérca de 80% dos casos incidem na primeira dé-
cada da vida, tendo sido descrita inclusive em recém-nascidos.

As lesdes esqueléticas da displasia fibrosa d6ssea resultam aparentemente
de atividade pervertida do mesenquima osteogénico, que provoca a formacao
de cavidades preenchidas por tecido fibroso esbranquicado, as vézes granu-
loso, contendo ilhotas de cartilagem hialina, que conferem ao processo aspecto
caracteristico. O cranio figura entre as regides mais atingidas pela doenca.
Radiologicamente, se observam &reas radiotransparentes de forma irregular,
mais ou menos delimitadas por halos escleréticos, que ddo ao conjunto o
aspecto de um favo de mel. Clinicamente, a maioria dos doentes ndo apre-
senta sintomatologia alguma, podendo, no entanto, ocorrer dores ésseas,
fraturas patoléogicas e deformidades. A fosfatase alcalina estd geralmente
aumentada e o calcio e fosforo sido normais no sdéro sangiiineo. Nas crian-
cas pequenas esta moléstia comumente compromete varios ossos (forma
polidstica); nestes casos sdo também freqilientes as alteracbes extra-esque-
léticas, tais como manchas hiperpigmentadas na pele e distirbios de esfera
endéerina, especialmente a puberdade precoce em pacientes do sexo femi-
nino. A associacdo de lesGes Osseas, manchas cutdneas de cor “café-com-
~leite” e puberdade precoce constitui a sindrome de Mc Cune-Albright. Além
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disso, podem ocorrer crescimento e maturacdo precoces do esqueleto, hiperti-
reoidismo, diabetes melitus e outros defeitos de desenvolvimento em nume-
rosos Orgaos.

Além da displasia fibrosa 6ssea, outras condicGes patologicas devem ser
lembradas no diagnéstico diferencial do hemangioendotelioma maligno primi-
tivamente 6sseo. De maneira geral tédas as causas de lesdes osteoliticas e
tumores com componente vascular importante sdo passiveis de confusio com
esta afeccdo. Entre as mais importantes citaremos metastases Osseas de
neoplasias situadas em outros 6rgdos, mieloma multiplo, cistos Osseos soli-
tarios ou multiplos, osteossarcoma, tumor de células gigantes, osteite fibrosa
localizada, histiocitose (especialmente o granuloma eosinéfilo), osteite mul-
tipla cistica, neurofibromatose, fibroma osseificante, osteoma ostedide, sar-
coma de Ewing e condroblastoma benigno.

Quanto ao tratamento, os hemangioendoteliomas malignos sdo pouco sen-
siveis & radioterapia que, quando muito, apenas retarda seu crescimento ¢.
A conduta geralmente aceita é a que preconiza a excisdo cirurgica como
medida exclusiva, ou seguida de radioterapia. No entanto, a avaliacdo dos
resultados é muito dificil pela limitada experiéncia que todos os cirurgides
tém com éste tipo de neoplasia. Pinheiro 16 refere resultado favoravel em
um caso de hemangioendotelioma da coxa com quimioterapia antineoplasica
em circuito isolado (circulacdo seletiva); o tumor de grandes proporcées
desapareceu totalmente em 22 dias; no entanto, o paciente faleceu dois anos
depois com recidiva do processo. Em nosso doente a excisfo cirdrgica e
cobaltoterapia em doses elevadas, ndo foram suficientes para impedir a
progressao do tumor para as regides Osseas vizinhas. O tratamento quimio-
terapico, com Enduxan intravenoso, provocou a cura clinica e radiolégica
da neoplasia, que persistia 6 meses apdés o término da terapéutica, havendo,
inclusive, sinais de regeneracdo Ossea normal.

A maioria dos casos de hemangioendotelioma maligno apresentam curto
periodo de sobrevida, principalmente quando sdo acometidos 6rgdos de im-
portincia vital 224, No entanto, Hauser e Constant® relatam o caso de
um paciente com comprometimento de ambos os fémores e O6ssos iliacos,
que sobreviveu 9 anos sem apresentar metastases clinicamente evidentes.
Jaffe 11,12 também cita casos que sobreviveram varios anos. Geralmente o
prognostico é mais favoravel quando o hemangioendotelioma se situa na
extremidade dos membros, pois as amputacbes podem ser amplas e radicais.

RESUMO

Os hemangioendoteliomas primitivamente o6sseos sdc neoplasias muito
raras e de diagndsticos clinico e radiolégico dificeis. Em virtude de seu
crescimento rapido, grande capacidade infiltrativa e metastatizacdo precoce,
o prognoéstico é geralmente sombrio, mesmo com cirurgia radical seguida de
radioterapia.
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Relatamos um caso de hemangioendotelioma maligno, localizado no cra-
nio, em crianca de 6 anos de idade, cujo diagnédstico radiolégico foi de dis-
plasia fibrosa oOssea. O doente foi operado, sendo feita exérese aparente-
mente total da neoplasia e, a seguir, irradiado com cobaltoterapia em doses
elevadas; tais medidas, contudo, ndo impediram a progressdo do processo
neoplasico. A quimioterapia, com Enduxan intravenoso, determinou a cura
clinica e radiolégica do paciente. Sao discutidos véarios aspectos referentes
ao diagnostico do hemangioendotelioma maligno, tendo em vista a grande
confusido existente na literatura em relacio & nomenclatura e classificacao
désses tumores.

SUMMARY
Malignant hemangioendothelioma of the skull in o child.

The primary localization of hemangioendothelioma in the bone is very
rare and the clinical and radiological diagnosis is often difficult. Due to
the rapid growth, invasive properties and early metastatization, the evolu-
tion of these neoplasms is often progressive, despite the radical removal
followed by radiotherapy.

A case of a malignant hemangioendothelioma of the skull in a 6-year-old
male patient is reported. The radiological aspects supported the diagnosis
of fibrous dysplasia of bone. The patient was operated on, and an appa-
rently total removal of the tumor was performed, followed by cobaltotherapy;
however, the growth of the neoplasm was not arrested. Thus, chemothera-
py with intravenous Enduxan (50 mg per day) was employed during a
month, with clinical recovery and radiological cure of the process. Some
clinical features on the differential diagnosis of hemangioendothelioma are
discussed due to the confusion on the terminology and classification of these
tumors.
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