Angiossarcoma da calota craniana: uma breve revisao da literatura e um relato de
caso.

Angiossarcoma 0sseo ¢ um tumor extremamente raro, sem predile¢do por sexo ou
idade e que pode acometer qualquer osso. Muitas vezes essa entidade patoldgica pode
simular doeng¢as como mieloma multiplo, sarcoma osteogénico e metastase. Esse raro
relato de caso se refere a uma mulher de 56 anos com uma massa na regiao occipital
esquerda e cefaléia refrataria ha 6 meses, que foi diagnosticada com angiossarcoma de
calota craniana ap6s andlise imunohistopatoldgica da biopsia. O tratamento incluiu a
embolizacdo das artérias meninges média esquerda, occipital e temporal superficial com
posterior exérese da lesao.

RELATO DE CASO

Paciente feminina, de 56 anos, apresentando massa occipital a esquerda e cefaléia
progressiva nos 6 meses pregressos, além de anemia cronica refrataria a reposi¢ao de
hemoconcentrados. Sem evidéncias patologicas pregressas. Ao exame fisico,
apresentava volumosa massa na regiao occipital esquerda. Exame neurologico sem
alteracodes.

Com base na lesdo observada, foi levantada a hipotese de patologia de provavel
origem neopldasica, sendo realizada tomografia computadorizada do cranio para melhor
elucidagdo diagnostica. Na TC de cranio observou-se volumosa lesdo expansiva,
heterogénea , com predominio de areas espontaneamente densas, com grande
componente extra-craniano ( medindo cerca de 13,5 cm no seu maior eixo) € um menor
intra-craniano ( medindo cerca de 4,5 cm no maior eixo). Ao estudo com contraste
iodado foram observadas areas com leve realce. A referida lesdo determinava ainda
deslocamento posterior da tabua Ossea na regido occipital por seu efeito expansivo.

Com base nesses achados, considerando o tempo de crescimento referido e
inferindo que as areas espontaneamente densas correspondiam a sangramento € que nao
havia lesdo cutanea aparente, foi aventada como principal hipotese diagnodstica uma
neoplasia do grupo dos sarcomas, sendo considerado sobretudo os fibrossarcoma,
angiossarcoma, sarcoma de Kapposi ou osteossarcoma pouco diferenciado.

ApoOs a tomografia a paciente foi submetida a biopsia da lesao sendo descrito
massa hemorragica com areas de fibrose e proliferacdo de células atipicas fusiformes ou
epitelioides , sendo compativel com angiossarcoma.

Para fins pré-operatorios e de diagndstico diferencial, foram solicitados
ressonancia magnética do cranio e angiografia cerebral. Na RM sem contraste observou-
se sinal intermedidrio em T1 e alto sinal em T2, bem como restri¢do a difusibilidade da
agua . Apos a injegao de gadolinio, foi possivel observar na fase T1 no plano axial que o
componente intracraniano da lesdo era adjacente ao cerebelo e a cortical dos lobos
temporal e occipital esquerdos em correspondéncia, sem haver sinais de invasao dessas
estruturas.

Na angiografia identificou-se que a lesdo era extremamente vascularizada, com
ramos arteriais meningeos, proveniente do ramo parietal da meningea média esquerda,
faringea ascendente, além dos ramos da temporal superficial, occipital e pequenos
colaterais da carotida externa esquerda.

Apos, foram embolizadas as artérias meningea média esquerda, occipital e
temporal superficial com particulas de 300-500. Em sequéncia (4 dias ap6s), foi
realizada a ressec¢dao da massa pela equipe de neurocirurgia, sendo a peca cirurgica
constituida pela massa, componentes do osso occipital e meninge subjacente. No



mesmo ato cirirgico, foi realizada a reconstrugdo com enxerto da fascia lata e retalho do
musculo trapézio.

A paciente evoluiu com infarto venoso do lobo temporal esquerdo devido ao
sacrificio venoso (veia de Labbé) para ressecgao cirtrgica. Apresentou leve disfasia
sensitiva e poliuria no pos-operatorio (por sindrome de secre¢do inapropriada de
hormonio antidiurético), sendo necessario o uso de desmopressina intranasal.




A.e B. sdao imagens da TC de cranio (fase sem contraste) em niveis diferentes, onde vemos a
volumosa lesdo expansiva heterogénea, com predominio de areas espontaneamente densas, e
vemos grande componente extra-craniano (medindo 13,5 cm em seu maior diametro) e componente
intra-craniano (medindo 4,4 cm em seu maior didmetro).




Imagem da TC de cranio (fase sem contraste) com janela para osso, onde vemos o efeito expansivo
da massa sobre o osso occipital a esquerda, sendo mais evidente, nesse corte, a tdbua dssea
externa deslocada posteriormente. / D. é imagem da TC de cranio (fase sem contraste): notamos
areas de leve realce irregular pelo meio de contraste.

A. é imagem da sequéncia T1 sem contraste: a lesdo tem sinal intermediario nesta sequéncia. / B.
na sequéncia T2 vemos que ha predominio de sinal de alta intensidade.




C. T1 pbés-contraste (axial): vemos que o componente intracraniano da lesao é adjacente ao cerebelo
e a cortical dos lobos temporal e occiptal esquerdos, sem haver sinais de invasao dessas estruturas.
O seio sigmoide esquerdo é mal visualizado. / D. T1 pés-contraste (coronal): o maior didametro da
lesdo era o longitudinal (media cerca de 13,8 cm neste).

A. é imagem da sequéncia T1 sem contraste: a lesdo tem sinal intermediario nesta sequéncia. / B.
na sequéncia T2 vemos que ha predominio de sinal de alta intensidade.




Sequéncia difusdo: vemos areas de restrigao a difusado. / F. Mapa de ADC.




Arteriografia pré embolizagdo. Artéria carétida externa. Fases arterial e venosa.

Arteriografia pds embolizagao. Artéria Carétida comum. Fases arterial e venosa.




Massa tumoral totalmente hemorragica com areas de fibrose e proliferagido de células atipicas. [HE.
x40]

Proliferacao de células atipicas fusiformes ou epitelioides. Nota-se mitose atipica (seta) neste
campo. [HE. x200]




DISCUSSAO DO CASO

Angiossarcoma 6sseo ¢ um tumor vascular extremamente raro, que representa
cerca de 1% de todos os sarcomas e menos de 0,1% de todas as neoplasias de cabeca e
pescoco. Na literatura, apenas 8§ casos de angiossarcoma com acometimento 6sseo
primario foram descritos. Controvérsias relacionadas a natureza e terminologia dos
tumores vasculares foram discutidas ao longo de anos por varios autores. Em 1942
Thomas contatou que esses tumores vasculares malignos eram altamente celulares e
apresentavam uma proliferacdo endotelial ativa e alto poder invasivo, sendo o
angiossarcoma classificado dentro do grupo de tumores vasculares que possui marcada
tendéncia a neoangiogénese.

Os aspectos epidemiolodgicos sao questionaveis devido a raridade da etiologia,
contudo ¢ considerado que ndo exige predilecdo por idade ou sexo, apesar de alguns
autores referirem discreta prevaléncia pelo sexo feminino.

O angiossarcoma apresenta uma distribuicdo dssea variavel, apesar da maioria dos
casos na literatura referirem acometimento nas extremidades dsseas inferiores distais.

Em geral, a média de tempo para a percepg¢ao dos sinais e sintomas dessa doenga
varia de semana até meses, sendo dor, edema ou aumento de volume local e graus
variados de incapacidade motora os mais relatados. Perda de peso e outros sintomas
gerais associados a neoplasia podem ocorrer em casos mais avangados. Fratura
patologica e raro, devido a dor e consequente imobiliza¢do do membro pelo paciente.

Nao existem alteragdes laboratoriais relevantes para essa patologia, entretanto
graus variados de anemia e alteracdo da saturacdo de oxigé€nio venoso proximo ao local
afetado sugerindo comunicacgao arteriovenosa, podem ocorrer.

Por este tumor ser osteolitico, seu aspecto radiologico tomografico usualmente
descrito ¢ de uma volumosa massa com densidade de partes moles, com realce irregular
pelo meio de contraste venoso, de tamanho variando de 2-3 cm de diametro, podendo
ser observado ainda aumento das partes moles circunjacentes. Areas de rarefagdo dssea
sdo descritas no local da lesdo, assim como focos célcicos de permeio.

Na ressonancia magnética os achados incluem intensidade de sinal intermediario
em T1, com possiveis areas de sinal mais elevado de permeio a lesdo, indicando a
presenca de focos de sangramento. Hiperintensidade de sinal no T2 também ¢
caracteristico dos angiossarcomas. A presenga de flow void, com imagens de aspecto
serpengiforme de baixo sinal nas sequéncias ponderadas em T1 e T2, podem ser
encontradas indicando alto fluxo vascular nesses vasos. Angiossarcoma também exibe
realce pelo meio de contraste paramagnetico na RM , podendo ser encontradas areas
sem realce indicando regides de necrose tumoral.

Na tomografia por emissao de protons (PET) observa-se alta captagcao de fluor -18
fludeoxiglucose (*F-FDG) no local da lesdo.

Os achados radiologicos ndo constituem caracteristicas relativamente especificos
de angiossarcoma, mas geralmente indicam caracteristicas de malignidade. Desse modo,
a bidpsia faz-se necessaria e o diagnostico de angiossarcoma passa a ser por estudo
histopatologico que mostra presenca de células endoteliais malignas, pleomorficas e
anormais e que podem ser poligonais, fusiformes, arredondadas ou ter aparéncia
epiteloide.

O curso clinico da doenga bem como a descrigao do acometimento metastatico
local ou a distancia, principalmente para o pulmao ainda estdo em estudo.

Na maioria dos casos descritos na literatura o tratamento foi feito por meio da
excérese ou amputacdo da lesdo isoladas ou combinadas com radioterapia. Devido a
pequena experiéncia e informacgao sobre angiossarcoma 6sseo, ¢ impossivel determinar



o tratamento mais eficaz, sendo instituido o tratamento de acordo com cada caso,
levando em consideracao a localizagdo da lesao, tamanho, ressecabilidade, tipo e a
severidade e estdgio da doenca.

Angiosarcoma tem prognostico ruim, com taxas de sobrevida de 5 anos variando
entre 12%-35%.
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