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ESCLEROSE MULTIPLA, EPENDIMOMA MEDULAR
E MENINGIOMA INTRACRANIANO

RELATO DE CASO

MQNICA F COSTA*, SERGIO AR NOVIS**, PAULO NIEMEYER FILHO***,
MARIA LUCIA V. PIMENTEL**** RICARDO F NOVIS***** FRANCISCO DUARTE******

RESUMO - Relatamos aassociagao impar entre esclerose maltipla(EM), tumor medular etumor intracraniano
em uma paciente de 63 anos de idade e com EM h&dez anos com evolugdo em surtos de remissao e exacerbacéo.
Haviamelhorados sintomas com o uso de corticoster6ides. Em 1997 apresentou paraparesiacrural edo membro
superior direito, deinstal acdo progressivae que ndo respondeu a corticoterapia. A ressonanciamagnéticada
colunacervical evidenciou tumor intramedul ar, que se revel ou um ependimoma, e ado crénio, apresencade
meningioma parietal aesquerda. Ressaltamos aassociagdo incomum entre tumores do sistemanervoso central e
EM e enfatizamos a necessidade de investigag&o clinicae por imagem diante de umamanifestacéo ou evolucdo
clinicaincomum no curso dadoenca.
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Multiplesclerosis, spinal cord ependymomaand intracr anial meningioma: caser eport

ABSTRACT - Wereport theassociation amultiplesclerosis(MS), spinal cord tumour and intracrania tumor in
a63 years-old female patient with a10 years history of relapsing/remitting MS. Symptoms usually remitted in
response to costicosteroid therapy. In 1997 the patient presented with paraparesisand paresis of right armwhich
did not respond to corticotherapy. A spinal RMI revealed in the cervical spinal anintraspinal cord tumour,
further diagnosed as ependymoma, and aparietal region meningioma. Wecall attention to thisrare association of
central nervous system tumour and M S, enphasizing the need for investigation of new and uncommon symptoms
during theevolution of MS.
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Clinicamente, a coexisténcia de esclerose multipla (EM) e um tumor do sistema nervoso
central (SNC) pode levar a dificuldades significativas no manejo do paciente, uma vez que a
manifestagdo do processo expansivo pode ser erroneamente interpretada como aevolucdo dadoenca
desmielinizante. A ocorréncia de compressdo medular por doenca degenerativa da coluna cervical,
com ou sem hérnia de disco, ja foi exaustivamente divulgada e deve ser pesquisada em pacientes
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com forma progressiva de comprometimento medular. Em outros casos a descorberta de um dos
elementos de associacdo é feita por um achado de necrépsia em pacientes que nunca apresentaram
expressdo clinica do processo desmielinizante? .

Relatamos o caso de uma paciente com EM havérios anos que passou a apresentar manifestagso
neurolégica medular progressiva, ndo responsiva a corticoterapia, na qual a investigagdo com
ressonancia magnética (RM) da coluna revelou um ependimoma intramedular.

CASO

IAN, feminina, 63 anos deidade, com o diagnostico de EM provavel em 1987 quando do surgimento de
anestesiaem selaeincontinénciaurinéria. Naguele momento, ainvestigagao complementar por examedo liquido
céfa orragueano (L CR) —ndo foram pesquisadas bandas oligoclonais - e ainvestigagao da colunalombossacra
aravés de mielotomografiaforam normais. Seu quadro clinico evoluiu nesse periodo de dez anos com diferentes
manifestagdes neurol Ogi cas, caracterizadas por: ataxia cerebel ar apendicular acometendo os quatro membraos,
paralisiafacial periféricadireita, vertigem, e paraparesiacrural espastica. Os sintomas manifestaram-se sob a
forma de surtos de exacerbag&o, com remissao espontanea ou em resposta ao uso de corticosteroide oral
(prednisona). Em janeiro de 1997, a paciente encontrava-se em plenaatividade profissional, deambul ando com
auxilio unilateral (bengala), com adequado controle esfincteriano, sem ataxia ou qual quer outramanifestagdo
neurol gica. Deformaprogressiva, passou aapresentar
paraparesiacrura espasticae paresiabraquia direita,
com hiperreflexia destes trés membros, sinal de
Babinski bilateral, sem disturbio sensitivo.

A RM da coluna cervical evidenciou lesdo
expandvaintramedular com componente sdlido central,
captantede contraste paramagnéti co, com componentes
cisticosnospdlosproxima edistal dalesdo, nosniveis
entre C2 e C4. Haviaexpansao do volume medular. O
aspecto eracompativel comglioma(C3aC5) (Fig1).
A RM decrénio, nessamesmadata, revelavaalémde
lesdes hipointensasem T1 e hiperintensasem T2 na
substancia branca periventricular bilateralmente,
compativeis com doenca desmielinizante, e uma
imagem nodular, extra axial, na regido parietal
esquerda, isointensa com o parénquima cerebral e
intensamente captante do meio de contrasteem T1,
compativel comum meningioma(Fig2).

Foi medicada com dexametasona oral e
submetidaaexerese cirargicado tumor medular, cujo
estudo histopatoldgico revelou tratar-se de um
ependimomaepitelial ecelular, grau |l OMS (Fig 3).
A paciente evoluiu com melhoradaparesianostrés
membros, sendo mantidacom dexametasonano pos-
operatério. Umasemanaapdsacirurgia, em uso de 16
mg de dexametasona, a paciente que vinhamelhorando
progressivamente do seu déficit motor nos trés
membros, passou a apresentar paraparesiacrural de
predominio proximal, quefoi atribuidaamiopatiapor
corticdide. Apos a suspensdo da corticoterapiahouve
melhora progressivadaforga, também nos membros
superiores. A paciente retornou as suas atividades
laborativas, inicialmente em uso de andador, e,

Fig 1. RM da colunacervical emT1 ap6sinjegéo de

contraste paramagnético evidenciando | esdo expan-
sivaintramedular com componentes cisticos nos pé-
losproximal edistal dalesdo.

posteriormente, apenas com bengala. NovaRM de
colunacervical, emjulho de 1999, ndo evidenciou snais
delesdo expansiva.
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Fig2. RM do cranio evidenciando lesdio ovalada extraaxial, parietal es-
querda, comintensa captacdo de contraste paramagnéti co. Imagembas-
tante sugestiva de meningioma.

IR e g S T Y

Fig 3. Exame histopatol 6gico evidenciando, a direita, rosetas ependimarias verdadeiras e partede
tdbulo com!dmen amplo a esquerda (HE; 450 X).
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DISCUSSAO

Até 1974, haviam sido descritos apenas 12 casos de associacdo entre EM e tumores do SNC.
Nestes, o diagnostico de EM precedeu o do tumor em apenas seis casos. Nos restantes, foram descritos
em necropsia, placas de desmielinizacdo em SNC sem ter havido, em vida, manifestagdo clinica
destas |esbes. Até 1989 apenas 22 casos de associagdo deste tipo haviam sido relatados naliteratura
e destes, apenas um referia-se a ependimoma medular®®. Os autores ja percebiam a ocorréncia de
contiguidade entre as |esBes desmielinizantes e o tumor, i.e, atransi¢do entre a proliferagdo glia ea
neoplasia em si e subsequentemente seguiram esta linha da relag&o causal entre o processo
desmielinizante e o desenvolvimento de tumores. Varios autores apresentam seus relatos desta
ma;a)_l,Z,A,G-lO

A sugestéo de que haja relagdo entre a etiologia da EM e gliomas é sugerida pela aparente
contiguidade entre as duas lesfes!!. Propde-se a transformagdo dos astrdcitos intra placa de
desmielinizagdo, ndo obstante serem os gliomas do tipo astrocitoma e glioblastoma a maioria dos
tumores associados a EM, nos quais o ato grau de anaplasia resulta em células bastante diferentes
dosastrocitosrestivos dalesdo desmielinizante. Russell e Rubinstein postulam queasimplesevidéncia
de contiguidade entre as lestes ndo deve ser 0 argumento principal sobre apossivel relacdo etioldgica
destas condigdes, ja que qualquer coneccdo pode ser sobreposta pelo desenvolvimento da lesdo
tumoral*2. A ocorréncia de gliomatose multicéntrica semelhante as placas de desmielinizacdo, numa
propor¢do elevada em pacientes com EM, tem sido ressaltada como corroborativo para umarelagdo
etioldgica. Anderson et al. demonstraram uma transformagao histoldgica gradual da zona de
desmielinizag8o paraado tumor em trés casos'?. Por serem os gliomas os tumores mais frequentes
do SNC, alguns autores argumentam favoravelmente por uma relacdo fortuita entre estas duas
condigdes e, no caso descrito por Ho e Wolfe®, hé evidéncia de uma zona de substéncia branca entre
um astrocitoma e placas inativas de desmielinizagdo no parenquima cerebral.

Nossa paciente apresentava a doenca EM naforma de surtos de exacerbag&o e remissdo, com
manifestactes neurolégicas variaveis, de diversas regides do SNC. A sua evolugdo fora em surtos
que prontamente apresentavam melhora clinica em resposta a0 uso de corticosteréide oral ou mais
recentemente, a pulsoterapia endovenosa com metilprednisolona. O surgimento de paraparesia que
inicialmente apresentava instalagdo subaguda e que prontamente respondia a corticoterapia e que,
em um determinado momento, passou aapresentar evolugdo progressiva e ndo responsivaacorticoide,
nos permitiu trésinferéncias. Primeira: ainstalacio agora progressiva de uma manifestaggo neurologica
consequente ao processo desmielinizante ja reconhecido (EM), néo responsivo a corticoterapia.
Segunda: a presencainicialmente de uma placa desmielini zante com periodos de atividade e remissgo,
que sofrera degeneraco tumoral; sua expanso cervical teria desencadeado a paresia braquial - um
sintomanovo, nuncaantes apresentado pelapaciente. Terceira: aocorrénciafortuitade duas condices
distintas, sem correlacao fisiopatol égica — desmielinizagdo e tumor primario do SNC.

Esta paciente apresenta ainda um outro tumor primério do SNC — provéavel meningioma,
visto na RM de cranio e que nunca apresentou manifestagdo clinica. Diante das caracteristicas da
imagem por ressonancia serem sugestivas desta natureza do tumor, optamos pelaconduta expectante
neste aspecto.

O diagnostico de miopatia por corticosterdide foi baseado em dados clinicos — paraparesia
proximal nos membros inferiores — e ndo recebeu confirmagdo por estudo eetrofisiolégico, uma
vez que houve melhorarapidae progressivadafor¢caem membrosinferiores em respostaa suspensio
do cortiosterdide.

Conclusao

A doenga desmielinizante pode preceder o desenvolvimento do tumor por até 28 anos®. A
exata correlagdo fisiopatoldgica entre a ocorréncia de tumores no SNC e EM ainda esta para ser
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estabel ecida, umavez que ndo hareferénciaamudangade comportamento evol utivo destas patol ogias
ocorrendo simultaneamente. Naquel es paci entes em que adesmielinizagdo foi um achado de necrépsia,

arelevancia clinica desta associag8o pareceu ser nula. Entretanto, a partir do diagnéstico inicia de
EM, o desenvolvimento de sintomas pertinentes ao desenvol vimento de um tumor no SNC pode ser

erroneamente interpretado como uma manifestacao neurol 6gica amais do processo desmielinizante.

Portanto, diante de um paciente com EM que apresente umamanifestagdo neurol 6gicanovaedistinta
das apresentadas anteriormente, com instal agdo insidiosa e progressiva dos sintomas, e cujaevolugdo
clinica ndo apresente resposta ao tratamento com 0s esquemas terapéuticos habituais, como

corticoterapia endovenosa, devemos realizar uma reavaliagdo clinica detalhada utilizando, com

critérios clinicos, os exames complementares de imagem como a RM.

Diante da multiplicidade de patol ogias associadas - EM, ependimoma medular e meningioma
- 0 caso relatado tem grande relevancia clinica, pela associagdo entre EM e tumores do SNC.
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