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RESUMO

Introducgéo: Os Hemangioblastomas s&o tumores de origem vascular que podem prejudicar o
sistema nervoso central, com um pico de incidéncia na quarta década de vida. Apresentacao do
caso: Paciente de 24 anos, feminino, procedente do centro-oeste do Brasil, apresenta ha 2 anos,
pequena massa na regiao cervical com crescimento lento. Ha 1 ano, associa-se forte dor nos
ombros e cefaleia, além de reducdo gradual da sensibilidade em méos e pés. Ao exame, reducao
da sensibilidade tatil, térmica e dolorosa em membros. Realizada Ressonancia magnética com
evidéncia de lesBes nodulares de realce homogéneo, associando-se a cisto. Discussdo: A clinica
dos hemangiomas varia de acordo com a localizagdo do tumor e do efeito de massa, sendo a
cefaléia o sintoma mais comum, seguido por nauseas, vertigem, e diplopia. O diagndstico é
realizado através de angiografia, tomografia computadorizada e ressonancia magnética. A
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terapia empregada € a remocdo cirurgica por excisdo tumoral. Conclusdo: Por meio de uma
identificacdo imediata de infiltracdo tumoral ou a presenca de células tumorais residuais, em
que se observa a frequéncia de uma pequena quantidade de células tumorais pode levar a
recorréncia tumoral sendo por isso importante remover completamente os hemangioblastomas.

Palavras-chave: hemangioblastoma, neoplasias cerebrais, neurologia.

ABSTRACT

Introduction: Hemangioblastomas are tumors with vascular origin that can damage the central
nervous system, with a incidence pek in the fourth decade of life. Case presentation: A 24-year-
old female patient from the center-west of Brazil presented with a slow-growing, small mass in
the cervical region for 2 years. For 1 year, it has been associated with severe pain in the
shoulders and headache, in addition to a gradual reduction in sensitivity in the hands and feet.
On examination, reduced tactile, thermal and painful sensitivity in limbs. Magnetic resonance
imaging was performed with evidence of nodular lesions with homogeneous enhancement,
associated with a cyst. Discussion: The clinic of hemangiomas varies according to the location
of the tumor and the mass effect, with headache as the most common symptom, followed by
nausea, vertigo, and diplopia. The diagnosis is through angiography, computed tomography and
magnetic resonance imaging. The therapy employed is surgical removal by tumor excision.
Conclusion: Through an immediate identification of tumor infiltration or the presence of
residual tumor cells, in which the frequency of a small amount of tumor cells is observed, it can
lead to tumor recurrence, which is why it is important to completely remove
hemangioblastomas.

Keywords: hemangioblastoma, brain neoplasms, neurology.

1 INTRODUCAO

Os hemangioblastomas de corddo cervical s&o raros tumores de origem vascular,
benignos, os quais podem corresponde de 4 a 10% dos tumores do sistema nervoso central,
além de poderem acometer outros sitios, como: pancreas, rim e figado (LOUIS et al., 2016).

Caracteristicamente sdo mais comuns na populacdo adulta, tendo seu pico de incidéncia
entre 40 e 60 anos, sem predilecdo por sexo. Em sua maioria sdo de origem esporadica, sendo
os principais locais de surgimento o cerebelo e medula espinhal (PATEL et al., 2019).

Embora a forma esporadica seja mais frequente, os hemangioblastomas de canal
cervical podem ser componentes da Sindrome de Von Hippel-Lindau (VHL). Quando
associados, aumentam as chances de disseminacao de suas células para outros 6rgaos, formando
tumores multiplos de pior prognéstico (BAKER et al., 2000).

Inicialmente sdo tumores assintomaticos e, com a progressao tumoral, apresentam-se
com sintomas de compressdo estrutural inespecificos, como: cervicalgia, parestesias de
membros inferiores e superiores, lombalgia e, em casos mais avangados, incontinéncia urinaria,
retal e distarbios da marcha (LIMA et al., 2021)
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Por se apresentar com sintomas inespecificos, idealmente o diagndstico € realizado
através da Ressonancia Nuclear Magnética, a qual, além de confirmar a hipdtese diagnostica, é
de fundamental importancia para que, durante o ato de resseccao cirdrgica, guie o cirurgido,
aumentando a precisao da resseccdo cirurgica (BAKER et al., 2000; LOUIS et al., 2016).

Neste relato de caso, iremos abordar um caso clinico de Hemangioma de cordéo
cervical, sendo nosso objetivo elucidar a epidemiologia, clinica, diagndstico, tratamento e
prognostico deste raro tipo de tumor do sistema nervoso central.

2 APRESENTACAO DO CASO

Paciente de 24 anos, sexo feminino procedente da regido centro-oeste do Brasil, vem
apresentando, ha cerca de 2 anos, uma pequena massa na regido cervical com crescimento muito
lento. Relata ainda que ha cerca de 1 ano comecou a sentir uma forte dor nos ombros e reducédo
gradual da sensibilidade da regido das méos e dos pés e cefaleia com aumento gradual da dor.
Ao exame, paciente apresentava reducdo da sensibilidade térmica em membro inferior direito
e reducédo da sensibilidade dolorosa, térmica e tatil em membro inferior esquerdo. Realizada
uma Ressondncia magnetica, foram evidenciadas leses nodulares que  realcam
homogeneamente o contraste, podendo estar associadas a cisto. Exames laboratoriais (Hb:12
/ Ht: 40 / Plaquetas: 270.000 / Leucocitos: 7.570)

3 DISCUSSAO

O termo “hemangioblastoma”, originalmente introduzido por Cushing & Bailey em
1928, descreve uma neoplasia benigna altamente vascularizada e de crescimento lento que
acomete tipicamente o0 sistema nervoso central. Também conhecidos como
“hemangioblastomas capilares”, estes tumores respondem por cerca de 1-2,5% de todos os
tumores intracranianos e por aproximadamente 2-3% de todas as neoplasias intramedulares.
Embora possam ocorrer em qualquer area do sistema nervoso central e, excepcionalmente,
também fora dele, o cerebelo é, de longe, o local de elei¢do para a sua localizacdo ( LIMA et
al, 2014).

Podem ser esporadicos, em cerca de 70 a 80% dos casos, ou associados a doenga de von
Hippel-Lindau (VHL), doenga genética de carater autossdmico dominante em 20 a 30% dos
casos (JOAQUIM et al, 2009). A mutacdo da doenca esta no gene supressor de tumor no
cromossomo 3p26-p25, sendo que perdas alélicas e mutagdes foram encontradas tanto na
sindrome quanto nas formas esporadicas.Ha predominancia de pacientes masculinos na relagcdo

de 2:11. A fossa posterior é a regido mais acometida, seguida da medula espinhal e
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ocasionalmente de lesbes supratentoriais. Na fossa posterior os tumores localizam-se no verme
e hemisférios cerebelares, bem como no quarto ventriculo.

Os hemangioblastomas sdo descobertos normalmente entre os 30 e 0s 65 anos de idade,
quando ocorrem esporadicamente. Quando associados a DVHL, o diagndstico tende a ser feito
em idades mais jovens, normalmente por volta dos 20-30 anos. Estes tumores afetam
geralmente os adultos e quando surgem em criangas costumam estar associados & DVHL. E
possivel descrever dois picos de incidéncia destes tumores, nomeadamente na terceira e na
quinta décadas de vida, o que reflete as médias de idades dos diagndsticos dos casos familiares
e dos casos esporadicos, respectivamente (SANTOS et al, 2014).

O aspecto macroscopico € de lesdo bem delimitada, composta por nodulos
avermelhados altamente vascularizados, com frequéncia localizados na parede de grandes
cistos. Algumas porcdes podem apresentar-se amareladas devido ao alto conteudo lipidico das
células tumorais. Resumidamente, os hemangioblastomas séo constituidos por quatro tipos
celulares principais: células estromais (componente neoplasico do tumor), células endoteliais e
pericitos (que juntas constituem o elemento vascular) e mastécitos. As células estromais, que
representam o verdadeiro componente neoplasico, tém nucleo de tamanho variado,
apresentando ocasionais atipias ou hipercromia, e caracterizam-se por conterem numerosos
vacuolos citoplasmaticos de conteudo lipidico. Devido ao alto componente vascular,
hemorragias intratumorais séo frequentes. Necrose e calcificacdo sdo incomuns. A histogénese
dos hemangioblastomas ainda é incerta.! Patologicamente, os hemangioblastomas sdo tumores
de baixo grau, segundo a classificacdo da OMS, como grau 1 (LIMA et al, 2021).

A apresentacdo clinica dos hemangioblastomas do SNC varia em funcéo da localizacéo
do tumor e das complicacfes eventualmente associadas ao efeito de massa sobre as estruturas
adjacentes. Esse efeito compressivo é condicionado pelo crescimento do tumor em si, pela
formacdo e expansdo do quisto peritumoral, bem como pelo edema circundante. A cefaleia
constitui o sintoma mais comum a apresentacdo, tanto nos hemangioblastomas cerebelosos
quanto nos do tronco cerebral, estando presente em 95% dos casos. Depois desta, nauseas,
vomitos, vertigem, tonturas, diplopia, nistagmo, ataxia e perturbacbes da marcha séo as
manifestacdes clinicas mais comumente apresentadas pelos pacientes. Especificamente, 0s
hemangioblastomas do tronco cerebral normalmente acarretam hipotensao ortostatica.

Os locais mais acometidos do SNC sdo, respectivamente, o cerebelo, a medula espinhal
e o tronco encefalico, com sintomatologia dependente do tamanho e da topografia da lesdo.2
Embora surjam caracteristicamente no SNC, predominantemente no cerebelo, estas neoplasias

podem, excepcionalmente, ser encontrados fora do SNC, em locais muito variados, como por
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exemplo, nervos periféricos, tecidos moles, retroperitonio, pele, figado, pancreas, pulmdes, rins
e bexiga urinéria. Existem poucos estudos acerca de hemangioblastomas esporadicos nessas
localizagdes.

A angiografia, revelando lesdo altamente vascularizada em fossa posterior, bem como a
ressonancia nuclear magnética e tomografia axial computadorizada, demonstrando nédulo
impregnado por contraste nesta mesma topografia, sdo os métodos de neuroimagem de escolha
para o diagnostico de hemangioblastomas.t A ecografia pode ser usada intraoperatoriamente
como um componente adjunto durante o tratamento cirirgico dos tumores (SANTOS et al,
2014).

A maior parte dos individuos que apresentam hemangioblastomas do SNC necessitara
de tratamento para 0 mesmo em algum ponto da histéria natural do tumor. A resseccao cirirgica
do tumor, microcirurgia, é considerada o tratamento de escolha e deve ser oferecida a todos 0s
pacientes sintomaticos que ndo apresentem risco cirurgico capaz de ultrapassar o beneficio
potencial da intervencdo.* A cirurgia é curativa se for efetuada a excisio total do tumor uma
vez que se trata de tumores benignos ndo invasivos. O principal objetivo da cirurgia consiste na
resseccao tumoral com a preservacao da maior quantidade possivel de tecido nervoso adjacente.
Em 82-98% dos casos, 0s sintomas irdo melhorar ou estabilizar apés a cirurgia.

No tratamento intra operatorio pode se utilizar o acido 5-aminolevulinico (5-
aminolevulinic acid, 5-ALA), que é um marcador de fluorescéncia usado em algumas cirurgias
de excisdo tumoral que permite a identificacdo imediata de infiltracdo tumoral ou a presenca de
células tumorais residuais, observando que a persisténcia de uma pequena guantidade de células
tumorais pode levar a recorréncia tumoral sendo por isso importante remover completamente
0s hemangioblastomas (LIMA et al, 2021).

A radioterapia convencional também deve ser considerada em casos de lesdes
inoperaveis. Pode ainda ser usada no pos-operatdrio para melhorar o progndstico dos pacientes
e reduzir a incidéncia de recorréncias quando o tumor néo foi totalmente excisado, o que é mais
provavel acontecer em tumores solidos ou nos que surgem no tronco cerebral (SANTOS et al,
2014).

Os individuos apresentam um progndstico muito bom ap0s a ressecc¢do cirurgica
completa. No entanto, apesar de serem tumores benignos, apresentam taxas de recorréncia de
até 27% apos a excisao cirurgica e a recorréncia tumoral esta, até certo ponto, associada a uma

excisdo cirargica incompleta (SANTOS et al, 2014).
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4 CONCLUSAO

Os Hemangioblastomas sdo conhecidos como tumores que possuem origem do sistema
vascular e que podem acometer principalmente prejudicar o sistema nervoso central, e também
rim, figado e pancreas. Ademais, em relacdo a patologia por ter um pico de acometimento
principalmente na quarta década de vida, e sem fazer distingdo entre homem e mulher possui
diagndstico por meio de exames (JOAQUIM, 2009).

Além disso, tais exames como a angiografia, tomografia computadorizada e ressonancia
magnética através de exames como angiografia, TC e ressonancia magnética. A terapia
empregada € a remocdo cirurgica por excisdo tumoral (KOELLER., 2000).

No tratamento do Hemangioblastoma cervical, a cirurgia de lesdes sintomaticas, o
manejo dos tumores controverso, tem sugerido aos pacientes assintomaticos a ressecc¢ao quando
ha evidéncia de progressdo da lesdo mesmo na auséncia de sinais e sintomas (JOAQUIM;
SANTOS; TEDESCHI, 2009).

A indicacdo cirdrgica € aceita perante lesdes sintomaticas. Enquanto que o manejo dos
tumores assintomaticos é contraditorio sugerindo aos pacientes que apresentam um tumor
primario da medula espinhal ser observados se o paciente for assintomético, ou também sendo
sugerido, por muitos, a ressec¢do, quando ha evidéncia de progressao da lesdo em exames de
imagem seriados, mesmo na auséncia de sinais e sintomas. (JOAQUIM; SANTOS;
TEDESCHI, 2009).

No modo de tratar intra operatério, temos o &cido 5-aminolevulinico (5- aminolevulinic
acid, 5-ALA), que se configura como um marcador de fluorescéncia realizado em algumas
cirurgias de excisdo tumoral. Por meio de uma identificacdo imediata de infiltracdo tumoral ou
a presenca de células tumorais residuais, em que se observa a frequéncia de uma pequena
quantidade de células tumorais pode levar a recorréncia tumoral sendo por isso importante

remover completamente os hemangioblastomas (SANTOS, 2014).
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