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ASSOCIACAO DE MALFORMACAO
VASCULAR E GLIOMAS

Estudo de quatro casos

Lia Raquel R. Borges', Suzana M. F. Malheiros’, Maria Paula Pelaez?,
Joao Norberto Stavale?, Adrialdo J. Santos’, Henrique Carrete Jr°,
Roberto Gomes Nogueira®, Fernando A. P. Ferraz®, Alberto A. Gabbai’

RESUMO - Entre os pacientes operados no Hospital Sdo Paulo e acompanhados pelo setor de neuro-oncologia
no periodo de 1991 a 2000, avaliamos a apresentacao clinica, aspectos de imagem e caracteristicas
histopatoldgicas de 4 pacientes (2 homens; idade entre 15 e 52 anos) cujo diagndstico histoldgico foi
malformacdo vascular associada a glioma. O quadro inicial foi cefaléia progressiva com caracteristicas de
hipertensao intracraniana (em 3) e crises parciais motoras (em 1). O diagnéstico tomogréfico inicial foi processo
expansivo, sem que houvesse suspeita de malformacgao vascular pelo aspecto da imagem em nenhum caso. O
exame histologico mostrou neoplasias de linhagem astrocitica associadas a malformacoes vasculares. Em
nenhum paciente o componente vascular esteve localizado na intimidade da neoplasia. A associacdo de
malformacao vascular e gliomas é rara e deve ser caracterizada por nitida separacao entre a malformacao e a
neoplasia, independente da vascularizacdo prépria do tumor.

PALAVRAS-CHAVE: malformacao arteriovenosa, glioma.

Arteriovenous malformation-glioma association: study of four cases

ABSTRACT - We reviewed the clinical presentation, imaging and histopathologic findings in 4 patients with
the diagnosis of arteriovenous malformation associated with glioma that were operated on from 1991 to
2000 in our institution. Four patients (2 males; age between 15 and 52 years) presented with progressive
headache with clinical evidence of intracranial hypertension (in 3) and partial seizures (in 1). CT scan showed
a brain tumor without any detectable pathologic vessels. Histologic examination revealed astrocytic tumors
associated with arteriovenous malformation. No patient presented the vascular component intermixed with
the tumor. The arteriovenous-glioma association is rare and must be identified by a clear demarcation between
the malformation and the tumor.
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A verdadeira associacdo de tumor primario do
sistema nervoso central (SNC) com malformacao vas-
cular (MV) é rara e controversa. A diferenciacao en-
tre tumores hipervascularizados e MV com prolifera-
cao glial é necessaria para se estabelecer este diag-
nostico’. Relatamos quatro pacientes com diagnos-
tico de MV associada com gliomas e fazemos breve
revisdo sobre o tema.

CASOS
Caso 1- Homem de 32 anos, que se apresentou com
historia de crises parciais motoras no membro inferior es-

querdo ha 1 més, com eventual generalizacdo subsequen-
te, associada com perda de forca muscular e hipoestesia
a esquerda. A tomografia computadorizada (TC) de cra-
nio mostrou lesdo expansiva com realce periférico irregu-
lar, circundada por edema, em situacao subcortical paras-
sagital direita (Fig 1a). O paciente foi submetido a res-
seccdo completa da lesdo e o exame anatomo-patoldgico
(AP) evidenciou proliferacao de vasos arteriais e venosos
dilatados e com alteracdes estruturais na parede compa-
tivel com o diagndstico de malformagao arteriovenosa
(MAV) (Fig 2a), além de neoplasia constituida de astrécitos
com pleomorfismo e presenca de mitose (astrocitoma ana-
plasico, grau lll OMS)?3 (Fig 3a).
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Caso 2- Mulher de 23 anos, que apresentava histéria
de cefaléia ha 8 anos. A TC mostrou hidrocefalia com pro-
vavel tumor do lll ventriculo. Na época foi submetida ape-
nas a derivacdo ventriculo-peritoneal, permanecendo em
acompanhamento ambulatorial em outro servico. Aos 23
anos teve piora do quadro neurolégico com cefaléia, vomi-
tos e sonoléncia e procurou nosso servico com ressonan-
cia magnética (RM) de cranio mostrando lesao expansiva
com realce periférico de paredes finas e aspecto multilo-
culado, localizada no interior do Il ventriculo (Fig 1b). A
paciente foi submetida a cirurgia com resseccao parcial
do tumor e o exame AP evidenciou a presenca de neoplasia
constituida por astrécitos com discreto pleomorfismo ca-

racterizando um astrocitoma difuso (grau Il OMS)?* (Fig
3b) ao lado de vasos venosos dilatados e justapostos com-
pativel com o diagnostico de cavernoma (Fig 2b).

Caso 3- Homen de 15 anos, com historia de cefaléia,
nauseas e diplopia ha 2 meses, realizou TC que mostrou
lesao talamo-mesencefalica esquerda, com realce hetero-
géneo apobs contraste e hidrocefalia moderada (Fig 1c). O
paciente foi submetido a derivacao ventriculo-peritoneal
e, em seguida, resseccao parcial do tumor. O exame AP
mostrou proliferacao de vasos arteriais e venosos dilata-
dos e com alteracdes estruturais na parede, compativel
com o diagndstico de MAV. A TC pds-operatéria mostrou

Fig 1. Exames de imagem TC e RM: a. TC de crdnio com contraste mostrando lesao expan-

siva parassagital direita com realce periférico irregular, circundada por edema. b. RM de

crdnio mostrando lesao expansiva no interior do Il ventriculo com realce periférico e

aspecto multiloculado. c. TC de crdnio com contraste mostrando lesao tadlamo-mesencefélica

esquerda, com realce heterogéneo e hidrocefalia moderada. d. TC de crdnio com contras-

te mostrando lesdo expansiva témporo-insular direita de aspecto heterogéneo, com real-

ce periférico irregular e edema peri-lesional.
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Fig 2. Fotomicrografias (HE, 200x) nas quais se observa presenca de: a. proliferacao de vasos arteriais e venosos dilatados apresentando

alteracées estruturais na parede. b. vasos venosos dilatados e justapostos.

Fig 3. Fotomicrografias (HE, 200x) nas quais se observa presenca de: a. figuras de mitose e acentuado pleomorfismo. b. microcistos e

discreto pleomorfismo nuclear. c. presenca de necrose em palicada.

tumor residual e ap6s 28 dias o paciente foi reoperado. O
novo exame AP evidenciou neoplasia constituida de as-
trécitos com pleomorfismo e presenca de mitose com diag-
néstico de astrocitoma anaplasico (grau Ill OMS)?3, afas-
tando o diagnéstico diferencial com gliose reacional.

Caso 4- Mulher de 52 anos, que apresentou cefaléia pro-
gressiva, nauseas e vOmitos ha 3 meses. Realizou TC que
mostrou volumosa lesdo expansiva de aspecto heterogé-
neo, com intenso realce periférico, de paredes espessas e
edema peri-lesional, localizada na regido témporo-insular
direita (Fig 1d). A paciente foi submetida a cirurgia com
resseccdo parcial da lesdo, com diagnostico AP de MAV.
Avaliacdo pos-operatéria precoce mostrou progressao da
lesdo, sendo submetida a duas cirurgias no intervalo de 45
dias. O exame AP da 32 cirurgia mostrou presenca de
neoplasia constituida por astrocitos com pleomorfismo,
mitoses, proliferagdo microvascular e necrose (Fig 3¢c), com-
pativel com o diagndstico de glioblastoma (grau IV OMS)?3.

DISCUSSAO

A verdadeira associacdo de tumor intracraniano
com MV é rara e deve ser caracterizada por nitida

separagao entre a MV e a neoplasia, independente
da vascularizacao prépria do tumor'4. De acordo com
a revisao de Goodkin e col.%, varias sao as hipoteses
para explicar a associacdo de MV com tumor: asso-
ciacao fortuita, predisposicao genética, possibilida-
de de etiologia viral, neoplasia secundaria ou reativa
a uma MAV, ou influéncia de um fator angiogénico;
entretanto, nenhuma destas hipéteses foi ainda com-
provada. A possibilidade da concomitancia de duas
lesdes diferentes, da evolucdo de uma lesdo inicial
para outra, ou até mesmo de uma lesao Unica mis-
ta, ainda ndo foram esclarecidas®.

Nos casos em que existe uma relagdo topografi-
ca do tumor e MV, Heffner e col.® discutem alguns
pontos que devem ser considerados, antes que a as-
sociacao seja aceita como verdadeira. Em primeiro
lugar, entre os gliomas, particularmente os glioblas-
tomas, observa-se hipervascularizacdo e alteracoes
vasculares caracteristicas que envolvem pequenos va-
sos e sdo de natureza proliferativa. A alteracdo mais
comum é a formacao de canais convolutos e glome-
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rulares devido a proliferacdo endotelial. As MAVs,
por sua vez, sdo lesdbes congénitas e representam
shunts arterio-venosos. Sao formadas por vasos ec-
tasiados, tortuosos e compostos especialmente de
estruturas venosas, ocorrendo alteracao da espes-
sura, assim como calcificagdes e dilatacdo aneuris-
matica da parede dos vasos®’. Por outro lado, MAV
pode estar associada a infarto, hemorragia e isque-
mia, condicdes estas que induzem reacao glial, que
pode ser interpretada erroneamente como neopla-
sia’. A presenca, ou mesmo proliferacao, de células
oligodendrogliais sem caracteristicas neoplasicas em
MAVs é relativamente comum?’2. Em uma revisao re-
cente, Kasantikul e col.? relataram 10 casos e revisa-
ram 31 casos da associacdo de MAV com glioma. A
maioria dos casos'®#'%'4 tem ocorréncia simultanea
ou coexistente das lesdes, no mesmo local ou eventu-
almente em diferentes lobos ou hemisférios. Entre-
tanto, ha descricoes do desenvolvimento de um tu-
mor no mesmo sitio de uma MV diagnosticada me-
ses ou até anos antes®'2, Em alguns casos, os exa-
mes de imagem pré-operatorios ja sugerem o diag-
nostico de MAV7-1314, Kasantikul e col.® sugerem que
o componente vascular da lesdo geralmente apare-
ce na angiografia apenas quando ele ocupa um quar-
to ou mais da lesdo. Em nenhum dos nossos casos o
quadro clinico e as caracteristicas dos exames de ima-
gem foram sugestivos de MAV e, portanto, nao foi
realizada angiografia cerebral pré-operatoria.

Kasantikul e col.® retomaram a controvérsia so-
bre o termo “angioglioma”, utilizado por alguns au-
tores. Russel e Rubinstein'™ questionam a existéncia
do “angioglioma”, sugerindo inicialmente que, na
verdade, esses tumores seriam gliomas altamente
vascularizados ou MV, entre as quais particularmen-
te as MAV, associadas com reacao astrocitica. Os au-
tores relatam, entretanto, raros exemplos que na sua
opinidao poderiam ser interpretados como verdadei-
ros tumores mistos, compostos de elementos gliais
e vasculares neoplasicos, constituidos por glioma e
hemangioblastoma capilar, para os quais acreditam
que o termo “angioglioma” seria apropriado.

Em uma revisao da Clinica Mayo', foi descrita a
ocorréncia de 6% de gliomas hipervascularizados,
em um total de 237 tumores primarios do SNC. Em
nenhum destes pacientes a TC de cranio sugeria o
diagnoéstico de MAV. Embora o aspecto da vascula-
rizacdo sugerisse o diagndéstico de MAV, a caracte-
ristica focal e a presenca de canais vasculares ectasi-
cos, ao invés de veias e artérias, reforcaram a hipo-
tese de que se tratava apenas de gliomas hipervas-
cularizados. Os autores utilizaram inicialmente o ter-

mo “angioglioma” para caracterizar estas lesoes; en-
tretanto, sugerem que o termo deva ser abandona-
do. No mesmo estudo, os autores revisaram 1034
pacientes com diagnéstico confirmado de MAV e en-
contraram apenas 8 casos com proliferacao oligo-
dendroglial, com dois padroes basicos: um provavel-
mente relacionado com a isquemia crénica e gliose,
outro de aspecto malformativo. Os autores ressaltam
que nesta revisdo encontraram apenas um caso da
verdadeira associacdo de oligodendroglioma com MAV
caracterizado pela separacao distinta entre as duas
lesbes e comentam que nestes casos a angiografia
tende a demonstrar a presenca da MAV associada.

Os quatro casos descritos no presente relato apre-
sentaram associacao de astrocitomas de varios graus
com MV (trés MAV e um angioma cavernoso), coexis-
tentes e localizados no mesmo sitio, porém nitida-
mente demarcadas. Nos Casos 3 e 4, em que as neo-
plasias foram diagnosticadas apds novas cirurgias, ha-
via critérios histolégicos de anaplasia, tais como pleo-
morfismo, mitoses, proliferacdo microvascular e
necrose, afastando o diagnéstico diferencial com gli-
ose reacional. Acreditamos que o termo “angioglioma”
deva ser restrito a hipervascularizacdo, associada a
intimidade e fazendo parte da proépria neoplasia.
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