CASO XXII

Fibromatose Muiltipla

Caso contribuido pelo Dr. Hans H. Japp (*)

Criancga de 2 anos de idade, que foi ao hos-
pital porque apresentava um nddulo na
regiao subescapular, intercostal, sem dor,
sem nenhuma outra sintomatologia a nao
ser que atrapalhava os movimentos do mem-
bro superior direito. Apresentava também
manchas café-com-leite. Foi feita uma
biépsia e, 5 meses ap6s, ocorreu recidiva no
mesmo local, com extensao do tumor para o
mediastino = posterior, tendo sido, nesta
segunda internagao, submetido a exame
radiolégico.

Fig. XXII-1-Rx de cranio, perfil.

Nas metafises proximais de ambos os fému-
res nota-se o mesmo tipo de lesao, bem
como no iliaco (Fig. XX1I-2). Nas metafises
distais dos fémures, novamente, lesdes
liticas, mas delimitadas e sem esclerose (Fig.
XXII-3). Este aspecto, isoladamente das ou-
tras lesoes, se tivesse um pouco mais de
esclerose, seria um Defeito Fibroso Cortical.
Existe, ainda, uma vértebra dorsal colapsada
(Fig. XX11-4).

Dr. Fernandes — Eu tive oportunidade de
estudar este caso e acho que a primeira

L

Fig. XXII-2 — Rx de bacia e 1/3  Fig. XXII-3 - Rx de 2/3 distais

proximal das coxas. Lesdes me- das coxas. Lesdes metafisarias.
tafisarias.

Dr. Brenner — As radiografias mostram, no
cranio, lesoes liticas, mas definidas, sem rea-
cao de esclerose no contorno (Fig. XXII-1).

(*) Neuropatologista do Centro de Reabilitacao Sarah
Kubitschek — Hospital das Doengas do Aparelho Loco-
motor e do 1° Hospital Distrital de Brasilia — Brasilia —
DF.
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IFig. XX11-4 - Rx de coluna dorsal. Colapso
de T-9.

impressao levaria a um diagnéstico de
Histiocitose ou um processo metastatico do
tipo de Neuroblastoma. Foi o que pensamos
a principio. Mas, do ponto de vista radiol6gi-
co, as lesoes sao de baixa agressividade e
observando melhor o caso, vendo a evolu-
Gao, nbs passamos a aventar a hip6tese de
outro diagnéstico, que vai ser discutido pelo
Dr. Japp.

Dr. Pratess — E claro que o primeiro
diagnéstico que se pensa é Histiocitose, mas,
no inicio da histéria clinica, foram referidas

manchas café-com-leite e um nédulo cuta-
neo e eu levantei a hipétese de Neurofibro-
matose.

Prof. Schajowicz — Mas, vocé conhece
algum caso de Neurofibromatose com le-
soes O6sseas multiplas assim?

A primeira impressao que tive, quando vi as
lesbes metafisarias, foi metastase de
Neuroblastoma. Em segundo lugar, Histioci-
tose. As lesdes aparecem muito regularmen-
te nas metafises, o que € mais comum no
Neuroblastoma. Vendo o preparado his-
tolégico, mudei completamente de idéia,
porque nao é nenhum dos dois. Este caso é
muito interessante.

A primeira bi6psia é de uma lesao do tipo fi-
broblastico, que as vézes esboga uma certa
estrutura em palicada, porém os nicleos sao
muito alongados, muito finos, como ob-
servados, as vezes, no Leiomioma. Em ou-
tro campo, vé-se uma certa atividade mit6ti-
ca e alguma atipia celular e nuclear (Fig.
XXI11-5, XX11-6 e XXI11-7). Na segunda biopsia,
da recidiva, repete-se o mesmo quadro,
porém nao é tao clara a estrutura em pali-
cada, comum nos Neurinomas. A coloragao
para reticulina mostra abundantes fibras
impregnadas pela prata (Fig. XX11-8 e XX11-9).

. . .
IFig. XXII-5 - 1? bi6psia. Aspecto microscopico em pe-
queno aumento. HE.

.
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A bibpsia da calota craniana mostra também
o mesmo quadro: células com ntcleos
alongados, mas que nao tém o aspecto visto
no Neurofibroma, com esbogo de paligada
(Fig. XX11-10).

Dr. Japp — Eu fago neuro-oncologia, entao
me agradava muito mais o diagnéstico de tu-
mor nervoso, e foi o que dei na primeira
biépsia: Neurinoma Semimaligno, segundo
a classificacao de Ziilch, do Instituto Max
Planck, com as recomendagdes de que este
tumor iria, provavelmente, recidivar. Foi o
que aconteceu, mas com a surpresa, No exa-
me radiol6gico, de encontrar estas lesdes
que nao foram observadas no primeiro exa-

Fig. XXI1-6 - 12 bi6psia. Aspecto microscépico em gran-

'de aumento. HE.

Fig. XXI11-8 - 22 bi6psia. Aspecto microscépico em
grande aumento. HE.

i g
Fig. XX11-10 - Bi6psia de lesao craniana. Aspecto mi-
croscopico.
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me. Com a segunda bi6épsia mais o aspecto
radiol6gico, pareceu-me estranho que um
Neurinoma ou mesmo um Neurofibroma se
comportasse dessa maneira. Entao, submeti
esta biopsia a onze patologistas de Brasilia e
ao Prof. Polak, de Buenos Aires, surgindo dai
quatro diagnésticos. O Prof. Polak, com sua
experiéncia em tumores nervosos, diz que
nao se trata de tumor nervoso, diz ser outra
coisa. E o diagnéstico que mais nos agrada
no momento é o diagnéstico que o Dr.
Fernandes sempre insistiu em manter:
Fibromatose, que nés gostariamos que o
Prof. Schajowicz comentasse.

Prof. Schajowicz— A Fibromatose ge-
neralizada estd relatada por Enzinger na
publicacao de uma reuniao muito importan-
te que se realizou no Texas, em 1963, sobre
tumores 6sseos e de partes moles, em um
capitulo a parte em que chama de Fibroma-
tose Miltipla ou Generalizada. Estes casos,
as vezes, podem retroceder esponta-
neamente. Tive um caso muito parecido que
regrediu espontaneamente, com lesoes
6sseas inclusive. De modo que eu creio que
o diagnéstico seja este: Fibromatose Multi-
pla ou Generalizada. No caso que citei a re-
gressao foi sem nenhum tratamento e a mae
do paciente me comunica todos os anos que
o paciente esta bem.

Dr. Japp — Este caso foi extensamente
estudado, gragas a insisténcia do Dr. Joao
Luis Fernandes, que insistiu no diagnoéstico
de Fibromatose, e nos levou a fazer essas
indmeras consultas a patologistas, tendo
aparecido os diagnésticos de Neurinoma
Maligno, Neurotibrossarcoma, Neurofibro-
matose e Fibrossarcoma de baixa malignida-
de.

Dra. Nany — Porque o Prof. Polak afastou
um tumor nervoso?

Dr. Japp — O Prof. Polak acha que aquilo
sao estruturas que estao envolvidas pelo
processo fibroblastico e seu diagnéstico foi
Fibrossarcoma de baixa malignidade. Eu
interpretei as estruturas em palicada e outras
que me deram a impressao nitida de que
havia um filete nervoso e estruturas axoniais,
na primeira biépsia, como parte do tumor. A
paciente ainda esta sendo investigada e, no
momento, desenvolveu colapso vertebral
com paralisia de membros inferiores.

Prof. Schajowicz — Seria muito raro um Fi-
hrossarcoma se comportar como neste caso.

Dr. Prates — Um Neurinoma Maligno seria
compativel com essas ‘‘metastases’’?

Dr. Japp — Nao. Ha somente um caso descri-
to e, inclusive, nao é nessa idade que o
Neurinoma Maligno ocorre. E sua primeira
localizagao de metastase seria figado ou pul-
mao, nao 6ssea, nem multipla e nem simétri-
ca.

Dr. Prates — Para mim, nesse caso, a Neu-
rofibromatose explicaria as lesdes multi-
plas.

Prof. Schajowicz — Esta descrito algum caso
de Neurofibromatose com lesdoes Osseas
maltiplas, como aqui? O Neurofibroma, no
esqueleto, aparece, as vezes, isolado na colu-
na, causando uma escoliose, ou na tibia.

z

Acho que é aconselhavel deixarmos isto
provisoriamente como Fibromatose Genera-
lizada. Sugiro que se mande material para o
Dr. Franz Enzinger, a fim de ouvir sua
opiniao.



