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CAVERNOMAS

Conduta no Servi¢co de Neurocirurgia
da Santa Casa de Belo Horizonte

Marcello Penholate Faria!, Walter José Fagundes-Pereyra?,
Gervasio Teles Cardoso de Carvalho*, Atos Alves de Sousa®

RESUMO - A melhor compreensao da histéria natural dos cavernomas, o aprimoramento dos métodos
diagndsticos e das técnicas microcirtrgicas tornaram possiveis as seguintes condutas: tratamento conservador,
radiocirurgia e resseccdo cirargica. Apresenta-se revisdo de 33 pacientes operados no servigo de Neurocirurgia
da Santa Casa de Belo Horizonte, no periodo de 1992 a 2001. Cavernomas corticais e subcorticais que se
manifestaram por crises convulsivas de dificil controle (57,5%) ou principalmente por hemorragia (15,1%)
foram tratados cirurgicamente. As les6es profundas (ganglios basais, talamo e tronco encefalico) somaram
27,7%. Estas, atualmente, s6 devem ser operadas quando estao préximas a superficie ependimaria ou pial.
Indicou-se ainda a ressec¢édo de lesdes medulares (5,5%) e cerebrais profundas, que apresentaram déficit
focal progressivo(13,8%) ou episodios recorrentes de hemorragia(13,8%). As lesGes pequenas e profundas
gue ndo apresentam hemorragia devem ser tratadas conservadoramente.Nao existe, no momento, evidéncia
de resultados favoraveis com a radiocirurgia.

PALAVRAS-CHAVE: cavernomas, quadro clinico, microcirurgia.

Cavernous malformations: surgical management in Belo Horizonte Santa Casa Hospital

ABSTRACT - The better understanding of the natural history of the cavernous malformations and the
improvement of diagnostic methods and of microsurgical techniques have made the management of
cavernous malformations possible through the conservative treatment, radiosurgery, and microsurgical
resection. We present 33 cases operated at our service at Santa Casa Hospital, Belo Horizonte, from 1992
to 2001. Cortical and subcortical cavernomas manifested by epilepsy (57.5%) or mainly by hemorrhage (15.1%)
were surgically approached. The deep lesions (basal ganglia, talamo and brain steam) represented 27.7%
of our cases. They should only be operated when located near the pial or ependimary surface. The resection
of spinal cord lesions (5.5%) and of deep brain lesions is also recommended when they present progressive
focal deficit (13.8%) or recurrent episodes of hemorrhage (13.8%). Small and deep seated cavernomas that
do not present bleeding must be conservatively treated. There has been no evident favourable result related

to radiosurgery so far.

KEY WORDS: cavernous malformations, clinical presentation, microsurgery.

As malformag8es vasculares do sistema nervoso
central (SNC) sdo anomalias do desenvolvimento
nao neoplasicas. Podem ser divididas, de acordo
com McCormick?, em quatro tipos: malformacdes
ateriovenosas (MAVs), telangectasias capilares,
malformagcdes venosas e hemangiomas cavernosos
(HC) ou cavernomas.

Os cavernomas sao lesdes raras, representam de
5% a 13% das malformacgdes vasculares do SNC.

Essa incidéncia aumentou tendo em vista a maior
possibilidade de diagndstico com o desenvolvi-
mento dos exames de imagem, principalmente a
ressonancia magnética (RM). Segundo o aspecto
a RM, os cavernomas podem ser classificados con-
forme os critérios de Zabramski?. Sdo sobretudo
identificados nas sequéncias ponderadas em T22.

O presente estudo foi realizado com o objetivo
de analisar aspectos clinicos, histopatoldgicos, ra-
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dioldgicos e evolutivos de pacientes portadores
de HC de diferentes localiza¢Bes, com revisdo da
literatura e proposta de protocolo de conduta nos
cavernoms.

METODO

Foram avaliados, retrospectivamente, 33 pacientes
portadores de HC. Todos foram tratados no servigo de
neurocirurgia da Santa Casa de Belo Horizonte, entre
marco de 1992 e setembro de 2001. Estudo conduzido
com a aprovagao da comissdo de ética da instituigao.

A idade variou de 5 a 70 anos (M= 31,5 + Xue=y). A
maior incidéncia ocorreu na faixa etéria de 20 a 40 anos
(Tabela 1). Vinte pacientes (60,6 %) eram do sexo mas-
culino e 13 (39,4 %) do feminino.

Os pacientes foram avaliados quanto a apresentagao
clinica, presenca de hemorragia, caracteristicas morfo-
I6gicas da lesdao, abordagem cirurgica, e evolugao po6s-
operatdria. O periodo de seguimento variou de 4 a 120
meses (M= 56,0 + Xue=y). Utilizaram-se as escalas de
resultados de Glasgow para o resultado final no pés-ope-
ratério.

Foram utilizados os testes de t de Student e o Qui-
quadrado, com as corre¢des de Fisher e Yates quando
necessario.

RESULTADOS

A manifestacao clinica mais comum foi crise con-
vulsiva (57,5%), seguida pelo déficit motor focal
(27,7%) e pela cefaléia (18,1%). Outros sintomas
e sinais sdo apresentados na Tabela 2.

Foram classificados como casos de hemorragia
0s pacientes que apresentaram um sintoma clinico
como cefaléia subita ou crise convulsiva, associado
ou ndo a déficit ou sinal focal, confirmados a tomo-
grafia computadorizada do cranio (TC) com area
hiperdensa indicativa de sangramento aguda, a RM
com imagens sugestivas de sangramento agudo e,
em 2 casos, a puncao lombar sugestiva de hemor-
ragia.

Nos dois casos com lesdes medulares, um deles
manifestou-se clinicamente com paraparesia acen-
tuada e o outro com dor lombar.

Trés pacientes apresentavam a forma familiar
da doenca. Em dois a les@o era assintomatica e se
localizava superficialmente no tronco encefalico.
Houve ainda associa¢do de cavernoma familiar
com aneurisma intracraniano assintomatico em
um caso.

Lesdes multiplas ocorreram em trés casos sendo
dois com historia familiar para a doenca.

Todos os pacientes foram submetidos a TC. Ja a

Tabela 1. Distribuicdo por idade em 33 casos de cavernomas.

Idade N (%)

0 a 20 anos 9 (27,2)
20 a 40 anos 16 (48,5)
Maiores de 40 anos 8(24,2)
Total 33(99,9)

Tabela 2. Quadro clinico de 33 casos de cavernoma.

Sintomas N (%)
Crise convulsiva 19 (57,5)
Déficit motor 9(27,7)
Cefaléia 6 (18,1)
Hemorragia 5(15,1)
Sindrome cerebelar 3(9,0)
Assintomaticos 2 (6,0)
Distarbios visuais 2 (6,0)
Déficit de nervos cranianos 2 (6,0)
Vertigem 1(3,0)
Coma 1(3,0)
Dor lombar 1(3,0)
Disartria 1(3,0)
Sindrome de hipertenséo intracraniana 1(3,0)

RM encefélica foi realizada em 21 pacientes (63,6%0),
enquanto a angiografia com subtragao digital em
6 casos (18,1%).

As lesBes no SNC ocorreram nas regides supra-
tentorial, infratentorial e medular (Tabela 3).

Todos os pacientes foram submetidos a trata-
mento cirdrgico. Trés pacientes com cavernomas
localizados no tronco encefalico foram conduzidos
inicialmente de forma conservadora. Dois casos
foram operados posteriormente apés ressangra-
mento e um paciente por apresentar déficit motor
em progressdo (Figs 1 e 2). A indicacdo cirurgica
seguiu a proposta de conduta demonstrada nas
Figuras 3 e 4.

Craniotomia convencional foi empregada em 27
pacientes e a craniotomia com localizacdo por
estereotaxia em quatro pacientes (11,1%) (Figs 5,
6 e 7). Os dois pacientes com lesdes medulares fo-
ram submetidos a laminectomia com ressec¢ao mi-
crocirdrgica do cavernoma.
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Tabela 3. Distribuicdo da localiza¢do de 36 cavernomas em 33
pacientes.

Tabela 4. Relagédo entre complicag8es e localizagdo em 33 casos
de cavernomas.

Localizagdo N (%) Localizagdo N (%)
Supratentorial 28 (77,7) Supratentoriais profundos 4 (12,1)
Frontal 10 (27,7) Déficit motor 3 (9,0)
Parietal 7 (19,4) Distarbios visuais 1 (3,0
Temporal 6 16,6 - L
Occipital 4 Ell 1; Supratentoriais superficiais 0
Intr:/entricular 1 @ '7) Infratentoriais 5 (15,1)
' Déficit de nervos cranianos 2 (6,0)
Infratentorial 6 (16,6) Sindrome cerebelar 1 (3,0
Ponte 4 (11,1) Hemorragia 1 (3,0
Bulbo 1 2,7) Infecgdo cirdrgica, sepse, 6bito 1 (3,0)
Cerebelo 1 2,7
@n Medulares 2 (6,0)
Intramedular 2 (5,5) Paraparesia 1 (3,0)
Toracolombar 2 (5,5) Disturbios esfincterianos 1 (3,0)
Total 36 (99,8) Total 11 (33,3)

A evolucgdo pos-operatoria foi avaliada preco-
cemente, em até 15 dias de pds-operatorio, e tar-
diamente em 4 a 120 meses (M=56) .

Trés pacientes com lesGes supratentoriais sem
alteracdo motora pré-operatoéria desenvolveram dé-
ficit motor focal transitdrio com recuperagéo com-
pleta. Um paciente evoluiu com alteragdo da acui-
dade visual persistente. Nos pacientes com lesdes
infratentoriais ocorreram altera¢fes de nervos cra-
nianos em dois casos (6,0%), em um deste perma-
nente. Um paciente apresentou hematoma extra-
dural no pés-operatorio tendo sido necessaria no-
va intervenc¢ao, e outro evoluiu com alteracdes ce-
rebelares transitorias (Tabela 4). Um paciente teve
infeccdo de ferida cirdrgica e osteomielite evolu-
indo com sepse e 6bito (3,0%) (Tabela 5).

Tabela 5. Complica¢des e GOS (Glasgow outcome scale) inicial
e tardio em 11 pacientes com cavernomas.

Paciente Complicagdo G.0.S. G.0.S.

inicial final

N

Déficit motor 3
Déficit motor

Déficit motor

Déficit de I1X, X,XII

Infecgéo, sepsis, 6bito

Distdrbios visuais

Sindrome cerebelar
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Fig 1. TC de paciente com cavernoma pontino.

Fig 2. TC de controle p6s operatério.



1082 Arqg Neuropsiquiatr 2004;62(4)

ASSINTOMATICO

}
CONSERVADOR

‘ SINTOMATICO ‘

|
| CORTICAL/SUBCORTICAL |

} )

EPILEPSIA CONTROLADA HEMORRAGIA
EPILEPSIA S/ CONTROLE

} }

| CONSERVADOR | | CIRURGICO

‘ SINTOMATICO ‘
[

| TRONCO CEREBRAL |
PROFUNDOS ‘ SUPERFICIAL
CONSERVADOR | | CIRURGICO

Fig 3. Proposta de conduta geral nos cavernomas.

Fig 5. RM de paciente com cavernoma cortical.

DISCUSSAO

Os angiomas cavernosos sao também conhecidos
como hemangiomas cavernosos, malformacdes ca-
vernosas ou simplesmente cavernomas. Sao lesbes
circunscritas, variam de tamanho, de milimetros a
centimetros* existindo correlagdo entre seu tama-
nho e a sintomatologia. Em diversas séries as le-
sBes tornaram-se mais sintomaticas a medida que
aumentaram de volume; entretanto; as menores
sdo muito mais freqientes®.

As caracteristicas macroscopicas tipicas sao lesdes
lobuladas, avermelhadas e arroxeadas, com aspecto
de framboesa®.O tecido circundante € geralmente
descolorado e espesso em decorréncia de hemor-
ragias antigas. Apresenta limites bem definidos
apesar da auséncia de capsula. A microscopia, com-
prova-se a auséncia de cdpsula pelo achado de

Fig 4. Proposta de conduta geral nos cavernomas.

Fig 6. Localizagdo estereotaxica do cavernoma.

areas de interdigitagdo em tecido gliético circun-
dante. Demonstram-se areas cisticas separadas por
finos septos. Estes sdo constituidos de uma camada
de endotélio em matriz de colageno com espacos
vasculares dilatados de forma e tamanho variado.
Algumas vezes apresentam-se areas com calcifica-
¢cOes e areas com depodsito de hemossiderina resul-
tado de sangramentos antigos®. Sdo malformacdes
cripticas, parcialmente trombosadas’. Essas lesGes
podem ser evidenciadas a TC e de maneira mais pre-
cisa pela RM, mas néo séo identificadas & angio-
grafia, motivo pelo qual s&o denominadas “angio-
graficamente ocultas”.

Os cavernomas sao lesdes raras. Em séries de au-
topsia corresponderam de 0,02%°8 a 4%° das mal-
formacdes vasculares do SNC. Ja em estudos clinicos
existe grande diferenca de dados ao longo dos
anos pois a incidéncia aumentou com a melhoria
dos métodos de imagem, principalmente através
da RM®8, Em revisdo da literatura Voigt e Yasargil®
ndo encontraram prevaléncia de cavernomas em
relacéo a sexo. No presente estudo houve pequena
prevaléncia do sexo masculino (1,66 /1) como em
outras sériest®1?
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Fig 7. Cavernoma cortical: aspecto pré-operatorio.

A maior incidéncia ocorre nos pacientes entre
20 e 40 anos® (Tabela 2). Entretanto, ha descri¢bes
de que os cavernomas seriam usualmente diagnos-
ticados entre os 20 e 50 anos com predominio na
quarta década®13,

Classicamente manifestam-se com crises con-
vulsivas, mas a sintomatologia pode ser bastante
variavel*, dependendo da localiza¢do e do volume
de sangramento. As lesdes de localizac¢do supraten-
torial apresentam principalmente crises convulsi-
vasi!1516 Qs sinais focais séo mais freqiientes em
lesdes infratentoriais. Estas apresentam-se em faixa
etaria pouco mais avangada?®.

Em nosso estudo houve grande namero de pa-
cientes com déficits motores instalados no ictus.
Mas, nas lesbes sintomaticas supratentoriais a con-
vulsdo prevaleceu.

A forma familiar da doenca foi confirmada em
estudo em 1982'. O namero de casos diagnosti-
cados tende a aumentar com o uso cada vez mais
difundido de RM para avalia¢éo das formas fami-
liares e as vezes assintomaticas?®. A incidéncia fami-
liar chega a 6%, Acredita-se que a presenca de
lesBes multiplas em um Unico individuo varia entre
as formas familiar e esporadica, sendo mais raras
nesta Gltima**°. A associacdo das formas multiplas
em individuos de uma mesma familia sugere he-
reditariedade autossémica dominante com pene-
trancia variavel®?, Demonstraram-se alteracdes

cromossdmicas nas regides 7q, 7p e 3 g no gen KRTI,
principalmente em hispanicos e franceses?.

Como se percebe nesta série, a distribuicdo dos
cavernomas pelo SNC segue aproximadamente a
propor¢do da massa de tecido nervoso em cada
compartimento: 80% supratentorial, 15% infraten-
torial e 5% medular (Tabela 3).

A localizagdo dos cavernomas tem grande sig-
nificado clinico e terapéutico. Os cavernomas in-
traventriculares ndo apresentam uma imagem ti-
pica do halo perilesional hipointenso, o que difu-
culta o diagnostico pré-operatoério?.

Indica-se a “ressecc¢éo radical e completa quando
possivel!, As indicagdes cirurgicas para os caver-
nomas sao: epilepsia intratavel clinicamente, ne-
cessidade de diagnéstico, hemorragia recorrente
documentada e piora neurolégica progressiva. A
principal contra-indicagao relativa é a localizagéo
em areas eloquientes como area motora, ganglios
basais e tronco cerebral???3. Por se acreditar na
necessidade do diagndstico e na baixa morbidade
cirargica?*, houve grande impeto para a aborda-
gem mais agressiva destas lesdes. Atualmente essa
conduta vem sendo reavaliada diante da evolugao
relativamente benigna demonstrada em estudos
recentes?.

Nossa indicagao cirdrgica seguiu os critérios aci-
ma citados conforme protocolo de conduta (Figs
3 e 4). O resultado cirdrgico varia principalmente
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conforme a localizagédo da lesdo e quadro clinico
do paciente. As lesdes supratentoriais que se apre-
sentam como epilepsia refrataria possuem bom
prognostico. Ha séries que demonstram bom resul-
tado em 80% dos casos operados, com controle a
médio e longo prazo?*. Ha de se ressaltar a possi-
bilidade de se definir por eletrocorticografia pero-
peratoria areas epileptdgenas perilesionais para a
ressec¢ao adequada?* Recomenda-se a excisdo da
camada glidtica perilesional para melhor resultado
clinico?. Quanto aos angiomas venosos que geral-
mente acompanham os HC considera se importan-
te a sua identificacao precoce e a sua preserva-
cao®B,

Em casos de lesdes corticais cuja apresentacdo
clinica é de hemorragia o tratamento consiste na
retirada microcirargica. Nas leses profundas deve-
se ponderar a indicagdo microcirdrgica conside-
rando sua localizacdo em relagdo a proximidade
com a superficie pial ou ependimaria. Para as lesbes
localizadas no tronco encefalico e ganglios da base
o tratamento deve ser criteriosamente avaliado, op-
ta-se geralmente pela conduta conservadora com
acompanhamento neurorradiolégico, e em caso de
ressangramento ou piora do quadro clinico, indica-
se a cirurgia. A microcirurgia para estas lesdes € indi-
cada quando, pelo menos em parte, estiverem
proximas a superficie pial ou ependimaria. Nestes
casos preserva-se a area gliética perilesional®.

A indicacdo da radiocirurgia tem sido questio-
nada inclusive em casos de indica¢ao microcirargica
limitada pois seus resultados demonstram o con-
trole dos eventos hemorragicos depois dos dois
primeiros anos de seguimento?3°, Ao mesmo tem-
po, estudos da histdria natural do sangramento dos
cavernomas demonstram que as hemorragias
ocorrem em salvas e que o risco de ressangramento
diminui apés 2 a 3 anos de tratamento conserva-
dor3?,

Em concluséo, os cavernomas sao leses benig-
nas, cuja histéria natural ainda nao esta comple-
tamente definida. A cirurgia esté indicada visando
o controle ou diminuicdo da freqtiéncia das crises
convulsivas, a prevengdo de ressangramento e a di-
minuicdo dos sintomas causados pelo efeito de
massa. A radiocirurgia apresenta ainda resultados
desencorajadores. O prognéstico é influenciado
principalmente pela localizacéo da leséo.
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