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Angioma cavernoso gigante em crianga
Giant cavernous angioma in children
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Resumo

Angiomas cavernosos sdo malformac@es vasculares incomuns do desenvolvimento vascular que
acomete o sistema nervoso central. Frequentemente sdo assintomaticos; a sintomatologia da doenca
quando ocorre geralmente esta associada a multiplicidade das les6es. Relatamos o caso clinico de
um paciente de 13 anos de idade admitido no Hospital de Base do Distrito Federal (HBDF)
apresentando sintomas frequentes como cefaleia e vOmitos, mas com nivel de consciéncia
preservado. Foi iniciada investigacdo na Unidade de Radiologia deste servico, onde se estabeleceu o
diagndstico de angioma cavernoso.

Palavras chave: Hemangioma cavernoso; Malformacbes Vasculares Cerebrais; Hemorragia
cerebral.

Abstract

Cavernous angiomas are uncommon vascular malformations that affects the central nervous system.
They are often asymptomatic. The symptoms of the disease when it occurs, is usually associated
with the multiplicity of lesions. We report a case of a 13 years old patient admitted to the Hospital
of the Federal District, due to a frequent headache, vomiting, but preserved consciousness level.
Began its investigation in Radiology Unit of the service, where we establish the diagnosis.

Key words: Hemangioma, Cavernous; Central Nervous System Vascular Malformations; Cerebral
Hemorrhage.

Introducgéo

Os Angiomas Cavernosos sdo lesdes nervoso central e a hemorragia é considerada
relativamente raras que pertencem a um grupo uma complicacdo comum.!
de malformacbes vasculares. Podem ser A faixa etaria de apresentacdo ocorre
encontrados em qualquer regido do sistema entre 20 e 40 anos e sem predominio de sexo,
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sendo observados em cerca de 8-16 % de
todas as malformacdes vasculares cerebrais.2

Foi descoberto recentemente que essas
malformacdes apresentam uma base genética
e as formas familiares sdo associadas aos
genes CCM (Malformagbes Cavernosas
Cerebrais ou Cavernoma Cerebral), 0os quais
apresentam padrdo de heranca autossomica
dominante. Essa forma familiar é definida
como a ocorréncia de CCM em pelo menos
dois membros da familia e/ou a presenca de
uma mutacdo causadora da doenca em um dos
genes associados com CCM e/ou a presenca
de ambos.®* Neste artigo é apresentado um
caso clinico de um paciente com diagndstico
clinico e radiolégico confirmados de
maltiplos angiomas cavernosos.

Relato de Caso

Paciente do sexo masculino, 13 anos
com queixa de cefaleia de forte intensidade e
varios episddios de vOmitos. Negava
convulsdes, sincope e febre; relatava alguns
episodios de cefaleia e tontura ha seis anos.
N&o se tem conhecimento de familiares ou
parentes que apresentam tal doenca, pois o

o b

Figura 1- Corte axial, flair, observando-se volumoso hemangioma c

paciente € adotivo. Ao exame fisico néo
apresentava déficit motor ou alteracdo do
nivel de consciéncia. Foi admitido no
Hospital de Base do Distrito Federal para
melhor investigacdo do quadro clinico, sendo
submetido a tomografia computadorizada e
confirmado o diagndstico com ressonancia
magnética.

Na Ressonancia Magnética de Cranio
foram evidenciados multiplos angiomas
cavernosos esparsamente distribuidos em
ambos os hemisférios cerebrais, uma no
tronco cerebral e uma no hemisfério cerebelar
esquerdo com componente parenquimatoso
minimo, além de apresentar siderose no
tronco cerebral (figuras 1, 2, 3). Na
tomografia computadorizada de cranio com
contraste  observamos  multiplas  lesbes
parenquimatosas nodulares, com focos de
hemorragia e calcificacbes consistentes com
indicacdo clinica de multiplos angiomas
cavernosos e que 0 maior apresentava realce
pelo meio de contraste na regido do tdlamo e
lobo parietal esquerdos com edema e efeito de
massa associados (figura 4).

In O

avernoso localizado na

transicdo dos lobos parietal e occipital esquerdo com intensidade de sinal intermediério.
Hé& ainda outras lesdes cortico-subcorticais hipointensas esparsamente distribuidas
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pelos lobos frontais, parietais e occiptais.

54 I_II_I-FILI -

Figura 2 - Sequencia gradiente axial observando-se hemangiomas cavernosos
esparsamente distribuidos pelo parénquima encefélico.

Figura 3 - Sequencia T1 com contraste endovenoso. Observa-se impregnacao pelo
meio de contraste paramagnético com predominio periférico.
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Figura 4 - Cortes axiais com contraste endovenoso, observando-se duas pequenas lesdes
puntiformes cortico-subcorticais e outra maior parietooccipital esquerda com extenséo
para o ventriculo lateral.

Discusséo
Angiomas Cavernosos sdo
malformagdes vasculares compostos

principalmente de aglomerados de vasos de
paredes finas e tipicamente sdo observados
como discretas lesdes  multiloculadas
contendo hemorragia em varios estagios de
desenvolvimento.” Os Angiomas Cavernosos
podem ser encontrados em qualquer parte do
sistema nervoso central incluindo medula
espinhal?, mas a localizacdo mais frequente é
supratentorial, mais especificamente nos
lobos frontal e temporal. Na medula espinhal
coexistem com midltiplas lesées cerebrais.
Cerca de 10% sdao multiplos e 5% tém
caracteristicas familiares, podendo encontrar
padrdo genético autossémico dominante. Uma
diferenca importante entre as formas
familiares e esporadicas dos angiomas
cavernosos consiste na maior frequéncia de
multiplas lesdes nos pacientes com heranca
familiar.” A forma familiar também apresenta

Rev Med Saude Brasilia 2013; 2(1):26-31

uma propensao para o crescimento das lesdes.
Além do fator genético, ha relatos do
aparecimento dessas malformacdes apos
terapia de radiagdo para meduloblastoma de
fossa posterior.®

A maior das lesdes e assintomética e
frequentemente descobertas acidentalmente
pela  ressonancia magnética.’  Quando
sintomaticos podem acarretar cefaleia em
decorréncia  de hemorragias, crises
convulsivas ou déficit neuroldgico
progressivo.® O quadro clinico mais frequente
dessas malformac6es vasculares é de epilepsia
em 40% e 60% dos casos, déficit neuroldgico
em 30% e de cefaleia recorrente em 25%.° As
hemorragias repetidas que ocorrem no interior
destes angiomas produzem deposicao cronica
de hemossiderina, gerando o aparecimento de
crise convulsiva. Episddios hemorragicos
repetidos, frequentemente  ocultos séo
comuns, embora a taxa de ressangramento
franco anual seja inferior a 1%.
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Os angiomas cavernosos sao melhores
diagnosticados por Ressonancia Magnetica, ja
gue a Tomografia Computadorizada evidencia
lesdes apés sangramento.’® No parénquima
cerebral os angiomas cavernosos aparecem
nas imagens de ressondncia magnética como
areas “em favo de mel” ou aspecto “em
pipoca” que caracterizam areas globulares de
hipersinal no T1 circundadas por um halo de
hipossinal no T2* representando
hemossiderina depositada perifericamente
como resultado de hemorragias prévias."* A
siderose  superficial é uma condicdo
radiolégica na qual existem extensos
depdsitos de hemossiderina nas
leptomeninges, medula espinhal e nervos
cranianos. E uma condicio rara que pode
produzir ataxia cerebelar progressiva e perda
auditiva neurossensorial.

Importante relatar também que metade
dos casos dos angiomas cavernosos aparecem
como multiplas lesGes e, quando aparecem de
forma isolada é dificil distinguir das
neoplasias.® Nos exames tomogréaficos sem
contraste, 0s angiomas caracterizam-se como
parcialmente  hiperdensos, associado a
calcificacBes e minimo realce homogéneo.*
Indica-se  realizar também  angiografia
cerebral com sequencias rapidas para delinear
a angioarquitetura, identificar aneurismas e
distinguir artérias nutricias das veias de
drenagem.’* Em casos sintomaticos, lesdes
crescentes exercendo efeito expansivo ou
lesbes com sangramento recorrente, a melhor
conduta médica € a realizagdo de remocéao
cirurgica radical. Deve-se também nestes
pacientes, ponderar cuidadosamente 0sS
potenciais riscos e beneficios da cirurgia antes
da remogcao dessas malformacoes.™

Concluséo

As malformacgbes vasculares sdo
incomuns em criancas e adolescentes. Quando
em criangas, apresentam sintomatologia
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recorrente e a investigacdo deve ser
cuidadosa. Atualmente, essas malformacdes
sdo descobertas com maior frequéncia com o
advento da tomografia computadorizada e
ressondncia magnética. No presente relato,
descrevemos a histdria de uma crianga com
angioma cavernoso gigante. O tratamento
definitivo para estes pacientes é cirdrgico com
a retirada total da lesdo, visto que a mesma
apresenta caracteristicas benignas e 0s
pacientes evoluem bem no pés-operatario.
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