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CAVERNOMA GIGANTE

Relato de dois casos

Guilherme Cabral de Andrade’, Mirto Nelso Prandini?, Fernando Menezes Braga’®

RESUMO - Angiomas cavernosos ou hemangiomas ou ainda cavernomas sdo malformagdes do sistema nervoso
central, classificadas como lesdes cerebrais vasculares ocultas, frequentemente assintomaticas, sendo
relativamente raras. Definidas histologicamente como massas compactas cavernosas ou canais sinusoidais de
vérios tamanhos, com paredes finas no interior do parénquima cerebral e sem intervencao do tecido glial.
Podem ocorrer em qualquer faixa etaria inclusive em neonatos. Na maioria das vezes sdo lesdes de tamanho
reduzido, localizadas no interior do parénquima encefalico. Angiograficamente ndo mostram alteragdes com
circulacdo patoldgica, podendo mesmo néo ser diagnosticados pela tomografia, sendo o exame ideal para o
seu diagnostico a ressonancia magnética de cranio. Os cavernomas sao lesdes histologicamente benignas
mas, dependendo de sua localizacdo, podem trazer grandes transtornos neurolégicos e ser irressecaveis. A
exérese cirurgica da lesao é o tratamento de escolha se a lesdo for Unica e em localizacdo favoravel e estiver
desencadeando sintomatologia neuroldgica prejudicial ao paciente. Apresentamos dois casos de cavernomas
gigantes que apresentaram boa evolucao apds resseccdo cirlrgica completa. Descritos como gigantes, foram
encontrados apenas trés casos individuais na literatura .

PALAVRAS-CHAVES: cavernoma, angioma cavernoso gigante.

Giant cavernous angioma: report of two cases

ABSTRACT - Cavernous angiomas or haemangiomas or yet cavernomas are malformations of the central
nervous system classified as occult vascular brain lesions. These rare lesions are clinically silent. They are
defined by the presence of abnormally large vascular cavities or sinusoids channels of variable size, with sharp
walls, located inside but not invading the brain parenchyma. They can occur at any age, including the neonatal
period. Most of the small lesions are located inside the brain parenchyma. No abnormal circulation can be
demonstrated in angiography and CT scan can be helpful for diagnosis only in rare occasions. Magnetic
resonance is the best exam to demonstrate the lesion. Despite the benign character some lesions may cause
neurologic dysfunction when their removal may be difficult. Complete extirpation is the best treatment if the
lesion is favorable located and is causing neurological dysfunction. Two cases of giant cavernomas with good
outcome after total removal are present. Only three cases of giant cavernomas were reported in the literature.

KEY WORDS: cavernoma, giant cavernous angioma.

Cavernomas intracerebrais sdo malformacoes vas-
culares raras, angiograficamente ocultas’, com ca-
racteristicas histopatolégicas préprias e distintas de
outras malformacdes vasculares cerebrais (Tabela 1)2.
De acordo com Russel e Rubinstein?, 75% sao supra-
tentoriais, podendo acometer qualquer lobo do cé-
rebro. Apresentam localizacao preferencial na regiao
da fissura rolandica e sdo duas vezes mais frequen-
tes no hemisfério direito em comparacdo com o es-
querdo. Quando infratentoriais, a localizacdo mais
comum é no tronco cerebral (ponte). Outras locali-

zagOes mais raras estdo no cerebelo?, medula espi-
nhal®, tentério®, regido do clivus’, extra axiais envol-
vendo os seios durais®, intraventriculares®'?, em re-
gido da pineal'’, na duramater'?, na calota craniana's.
Podem apresentar calcificacdes', ser multiplos, clas-
sificados como hemangiomatose' e multiplos com
calcificacoes'®. Podem também apresentar-se asso-
ciados a neoplasias gliais'”. Ndo ha predominio por
sexo'®. Compreendem cerca de 5 a 13% das lesbes
vasculares do sistema nervoso central e 0,02 a
0,13% dos casos, em amplas séries de necropsia®’.
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Tabela 1. Critérios histologicos para classificacdo das malformagées
vasculares (MAV) do cérebro.

MAV’S

Conjunto de artérias e veias anormais; paredes dos vasos conten-
do elastina e musc. liso tipicamente espessados (artérias hiper-
trofiadas e veias arterializadas); invasdao minima de tec gliotico.

ANGIOMAS CAVERNOSOS

Conjunto de canais (cavernas) com paredes finas e desprovidas
de elastina e musc. liso; cavernas contendo sangue e/ou trombos
em variados estagios de organizacdo; sem interacdo com tec.
cerebral exceto na periferia da lesao.

ANGIOMAS VENOSOS

Colecoes de pequenas veias geralmente arranjadas em torno de
uma ou mais veias maiores; histologicamente possuem parede
venosa tipica; interacdo normal com tec.gliético.

MALFORMAGOES CAPILARES
Colegobes de capilares dilatados; interacdo normal com tec. gliético.

MALFORMAGOES MISTAS
Ocorre combinacdo de duas ou mais malformacgdes distintas histo-
logicamente em regides separadas da mesma lesao.

Cavernomas podem ser esporadicos ou familiares. Os
casos familiares sdo comuns na populacdo hispano-
americana, tém carater autossomico dominante e, fre-
guentemente, sdo multiplos'™. Os cavernomas sao
comumente observados entre a 32 e 52 décadas, mas
podem ser diagnosticados em qualquer faixa etaria,
sendo mais raros na infancia?'. Cavernomas gigantes
sdo ainda mais raros. Encontramos apenas trés casos
descritos na literatura??24, Relatamos dois casos.

CASOS

Casol1. Menina de 7 anos (RG-HSP 730.370), admitida
em 02/01/1991, com histéria de macrocrania desde o nas-
cimento, sem qualquer outra manifestagao clinica. No exa-
me apresentava macrocrania com +/- 55 cm de perime-
tro craniano (PC) e sem qualquer outra alteracdo neurolé-
gica. A tomografia computadorizada (TC) de cranio com
e sem contraste mostrou grande massa tumoral fronto
parietal esquerda, hiperdensa e hipercaptante, de limites
regulares, medindo 14 x 12 cm, com area hipodensa cen-
tral (Fig 1). Craniotomia ampla fronto parietal esquerda,
apos abertura da dura mater, mostrou grande lesao ex-
pansiva na regido fronto parietal (Fig 2). Durante a ma-
nipulacdo cirdrgica observou-se que a lesdo, possuia colo-
racdo vinhosa, e continha em seu interior pequenos cistos
contendo liquido escuro. Realizou-se resseccao total da
lesdo (Fig 3). A paciente teve evolugdo favoravel, sem
intercorréncias, retornando a escola em 20 dias em boas
condicdes fisicas e mentais. O exame histopatolégico evi-
denciou um cavernoma, com tecido composto por sinu-

séides com paredes finas, desprovidas de musculatura lisa
e elastina, com sangue trombosado em seu interior e sem
relagdo com tecido glial normal. A investigagao radiol6gi-
ca pbs operatoria nao revelou lesdo residual (Fig 4). No
seguimento de 4 anos, a paciente apresentava-se com bom
desenvolvimento neuropsicomotor, sem qualquer limita-
¢ao de suas atividades.

Caso 2. Menina de 7 meses, nascida de parto cesareo
em 11/1990. Evoluiu sem intercorréncias até os 4 meses
de idade, quando apresentou episddio convulsivo ténico-
clénico generalizado, na auséncia de febre, sendo medi-
cada com fenobarbital 20 mg/dia. Dois meses ap6s, aos 6
meses de idade, apresentou novo episédio convulsivo, se-
melhante ao anterior. Reavaliada percebeu-se aumento do
PC, com tensao da fontanela bregmatica. O exame neuro-
I6gico mostrava uma crianca apatica. A TC de cranio, evi-
denciou grande processo expansivo tumoral, na regido
fronto parietal esquerda, hiperdenso, hipercaptante e de
caracteristica cistica, com importante efeito de massa.
Submetida a ressonancia magnética (RM) de cranio, evi-
denciou-se grande lesdo expansiva, cistica, com hipersinal
em T2 (Fig 5 ) na regiado fronto parietal esquerda. Com a
hipotese diagndstica de cavernoma gigante, foi submeti-
da a extensa craniotomia fronto témporo parietal esquer-
da em 05/1991 e, apéds a abertura da dura mater, obser-
vou-se lesdo cistica, no interior do parénquima encefalico,
bastante tensa, com drenagem de liquido xantocromico
vinhoso espesso apds a abertura da membrana. Foi feita
exérese total da lesdo, confirmada com a realizacdo de TC
pbs operatédria (Fig 6). No periodo pds operatério imedia-
to apresentava discreta monoparesia braquial direita, que

Fig 1. Caso 1, CT com contraste pré operatdrio, cavernoma gi-
gante FP esquerdo.
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Fig 2. Caso 1, visdo intra operatdria de
grande lesdo expansiva FP esquerda.

Fig 3. Caso 1, foto de peca cirugica
medindo 14 x 12 cm, com aspecto
de TEC hepatico.

regrediu em 3 meses. Em um seguimento de 5 anos a
paciente nao apresentou qualquer intercorréncia.

DISCUSSAO

Os cavernomas, hemangiomas cavernosos ou an-
giomas cavernosos sdo malformacdes vasculares
cerebrais do grupo das malformacbes angiografi-

camente ocultas®. Possuem carater esporadico ou fa-
miliar. Quando familiar sdo mais comumente diag-
nosticados na populagdo hispano-americana, com
carater autossOmico dominante e geralmente mul-
tiplos, o primeiro gene (CCM1) sendo mapeado no
braco longo do cromossomo 7 (7q11.2921)%>% e
outros dois no braco curto do cromossomo 7 (7p15-
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Fig 4. Caso 1, CT controle pds operatdrio com exérese total da lesao.

13) e no braco longo do cromossomo 3 (3g25.2-
27)%. Devido a algumas de suas caracteristicas como
tamanho, lesées multiplas e localizacdo podem, ape-
sar de serem lesdes benignas, apresentar risco ele-
vado de morbidade’. Podem variar de alguns mili-
metros a varios centimetros de didmetro. Podem apre-
sentar calcificacdo e ocasionalmente cistos. Apresen-
tam localizagado supratentorial (75%) nos mais varia-
dos sitios. Descritos como cavernomas gigantes en-
contramos na literatura trés casos (Tabela 2), porém
nao ha definicdo na literatura no que diz respeito
ao tamanho dessas lesdes.

Os cavernomas podem acometer qualquer faixa
etaria, mais comumente entre a 32 e 52 décadas,
sendo menos encontrados nas faixas etarias extre-
mas3, sendo também considerados congénitos. Se-
gundo Arnstein e cols.?® que descrevem cavernoma
em um recém-nascido de 3 dias de idade, tumores
sintomaticos antes da idade dos 60 dias podem ser
considerados congénitos. Clinicamente, apresentam-
se com convulsbes, cefaléia, acidente vascular cere-
bral hemorragico e déficit focal, por ordem de fre-
guéncia. Nos dois casos ja descritos como gigantes
em criancas, juntamente com os dois apresentados
neste estudo, aumento do perimetro cefélico foi uma
manifestacdo comum.

A angiografia e a TC podem ser negativas em até
1/3 dos casos de cavernomas. A RM de cranio é o
exame neurorradiolégico de escolha e de maior
acuracia no diagnéstico destas lesdes. Nos casos con-

Fig 5. Caso 2, Rm mostrando grande lesdo exansiva e cistica FP
esquerdo com hipersinal em T2.

siderados como cavernomas gigantes, a TC identifi-
ca a lesdo porém ha a necessidade de realizacéo da
RM, em virtude de ser um exame de maior acuracia,
sendo importante na delimitacdo da lesdo e no es-
tudo das suas relacbes com o parénquima normal,
fatos importantes para um melhor planejamento ci-
rdrgico. O exame mostrou em ambas, grande lesao
tumoral de carater expansivo e cistico, localizada na

Fig 6. Caso 2, CT controle pds opreratério monstrando exérese
completa da lesao
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Tabela 2. Casos de cavernomas gigantes publicados entre 1966 e 2001.

Autor Ano Idade Sexo Topografia Clinica Cirurgia Evolucdo
Sansone e col. 1980 72 anos Fem Regiao Diplopia Nao Obito por
pituitaria adenocarcinoma
de mama
Chen e Kuo 1984 3,5 meses Fem Fronto Aumento do Nao Obito por
parietal direita PC/ dist. da hipertensao
consciéncia/ intercraniana
crise convulsiva
Khosla e col. 1984 3 anos Fem Fronto Aumento do Extirpacdo Boa / sem
parietal direita PC/dificuldade Completa intercorréncias
para andar

regido fronto parietal esquerda. Apenas a segunda
paciente realizou também RM de cranio. Por serem
lesdes que podem nao aumentar de tamanho ou,
também, ndo evoluir com sangramento, muitas ve-
zes sdo diagnosticadas incidentalmente ou no mo-
mento da necropsia. Em uma pequena minoria dos
casos, alguns fatores podem servir como diagndsti-
co presuntivo, como a presenca de casos familiares
e a presenca de angiomas cavernosos cutaneos ou
em outros 6rgdo ou tecidos?.

O tratamento de escolha para as lesdes solitarias
ou de localizacdo favoravel é a resseccdo cirtrgica
completa da lesdo. Lesbes multiplas ndo possuem
tratamento especifico. Nas lesées de dificil acesso e
qguando ha duas ou mais hemorragias, pode-se usar
como tratamento coadjuvante a radiocirurgia, que
oferece bons resultados no que diz respeito a redu-
¢ao do seu tamanho?°.

Em concluséo, os cavernomas sao raros, principal-
mente quando se apresentam nos extremos das fai-
xas etarias (criangas e idosos) e particularmente quan-
do de grandes dimensdes (gigantes). Descrevemos dois
casos de cavernomas gigantes diagnosticados em uma
crianca de 7 anos e em um bébé de 7 meses. A revisdo
da literatura mostrou dois relatos em criancas de 3,5
meses e de 7 anos, ao lado de uma descricao de
cavernoma gigante em um idoso de 72 anos. Nas 4
criancas a manifestacao clinica foi macrocrania. Dos 3
casos descritos na literatura, em apenas um foi reali-
zada a resseccdo cirlrgica, com bom resultado. Os
outros dois faleceram, sem tratamento cirdrgico.

Os nossos dois casos foram tratados cirurgicamen-
te, com extirpacdo completa dos cavernomas mos-
trando excelente evolucdo. Em criancas que apre-
sentam aumento do PC e em que a TC mostre a pre-
senca de grande lesdo expansiva de caracteristicas

cisticas, deve-se concluir a investigacdo com RM de
cranio e acrescentar ao diagnéstico diferencial o caver-
noma. Deve-se submeter o paciente a resseccao cirdrgi-
ca com exérese total da lesao, visto que é uma lesdo
de caracteristicas benignas, com bom plano de cliva-
gem com o tecido glial normal, sem que ocorram le-
soes importantes do tecido cerebral normal, com o que
os pacientes apresentam boa evolugao pds operatdria.
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