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ANGIOPATIA AMILOIDE CEREBRAL
SIMULANDO TUMOR CEREBRAL

Relato de caso

Gustavo Cardoso de Andrade’, Roberto Leal Silveira?, Nilson Pinheiro Jr.,
Eckstdnio Marcos Melo Rocha?, José Eymard Homem Pittella*

RESUMO - Descrevemos o raro caso de um paciente de 45 anos portador de lesdo expansiva intracraniana
por angiopatia amiléide cerebral com caracteristicas clinicas e de imagem compativeis com um glioma de
baixo grau. A bidpsia revelou angiopatia amiléide cerebral. Os achados clinicos, radiolégicos e histopa-
tolégicos sdo discutidos e analisados juntamente a literatura disponivel.
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Cerebral amyloid angiopathy presenting as a brain tumor: case report

ABSTRACT - We describe the unusual case of a 45-year-old male patient harboring an intracranial mass
due to cerebral amyloid angiopathy whose clinical and radiological features were those of a low grade
glioma. Biopsy revealed cerebral amyloid angiopathy. The clinical, radiological and pathological findings

are discussed as we review the available literature.
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A angiopatia amildide cerebral (AAC) ou angiopa-
tia congofilica consiste na deposicdo de amildide nas
camadas média e adventicia das pequenas artérias e
arteriolas encefalicas ou leptomeningeas. Apresenta-
se habitualmente como hemorragias cerebrais, as ve-
zes multiplas, em pacientes idosos e normotensos.
AAC manifestando-se como lesdo expansiva sem evi-
déncia de hemorragia é rara’’.

Relatamos um caso de AAC com essas caracteris-
ticas, submetido a tratamento cirdrgico, com descri-
¢ao e discussdo dos achados clinicos, radiolégicos e
histopatoldgicos, além de revisarmesa literatura dis-
ponivel.

CASO

Homem de 45 anos, portador de hipertensdoarterial
sisttmica moderada, sem outras comorbidades, apresentou
episodio de crise convulsiva ténico-clénica generalizada,
sem qualquer alteracdo ao exame neurolégico. Submetido
a tomografia computadorizada (TC), que revelou lesao
expansiva hipodensa em regido frontal esquerda, acometen-

do principalmente a substancia branca subcortical, sem efei-
to de massa ou desvio da linha média e sem captac¢do de
contraste. Realizou, entdo, ressonancia magnética (RM),
que demonstrou lesdo hipointensa em T1, hiperintensa em
T2, também sem captacdo de contraste (Fig 1). Exames bio-
quimicos e hematoldgicos, radiografias de térax e avaliacdo
cardiolégica ndo apresentavam altera¢des. A historia clinica
e exames de imagem foram compativeis com o diagndstico
de glioma de baixo grau e, 30 dias apos o ictus, o paciente
foi encaminhado ao nosso servico para avaliagdo neurocirir-
gica. Foi submetido a craniotomia frontal esquerda. Os giros
e sulcos cerebrais apresentavam aspecto usual, sem evidén-
cia de lesdo infiltrativa; todavia, a substancia branca encon-
trava-se mais endurecida e escura do que o tecido cerebral
normal, apresentando-se de colorac¢do cinza-clara. Nao se
evidenciaram areas hemorragicas. Realizamos, entdo, exére-
se microcirurgica do tecido cerebral alterado.

O paciente ndo apresentou qualquer déficit no pos-
operatoério. A TC de controle evidenciou resseccdo subtotal
da lesdo, sem complica¢des relacionadas ao ato cirirgico.
Recebeu alta no 5° dia pos-operatério em uso de anticon-
vulsivante e corticosterdéide, este reduzido gradualmente
em 15 dias. RM realizada seis meses apds o tratamento ci-
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Fig 1. Pré-operatdrio. Lesdo expansiva frontal esquerda hipo -
intensa a ressondncia magnética ponderada em T1 (A), hiperin -
tensa em T2 (B), sem captacdo do meio de contraste, acometen -
do sobretudo substéncia branca subcortical, sem efeito de massa
ou desvio da linha média. Imagem de tomografia computadori -
zada sem contraste (C) mostra lesdo hipodensa com as carac -
teristicas descritas.

rdrgico ndo apresentou novo crescimento da lesdo inicial
(Fig 2). O paciente mantém-se neurologicamente assinto-
matico.

O material ressecado do lobo frontal esquerdo era cons-
tituido de multiplos fragmentos irregularesmedindo em
conjunto 2,9x1,8x0,8 cm, de consisténcia macia e cor bran-
cacenta com dreas acinzentadas. A andlise histopatolégica
revelou tecido nervosorepresentado por leptomeninge,
cortex cerebral e juncdo cortex/substancia branca apresen-
tando pequenas artérias e arteriolas corticais e leptomenin-
geas de contorno arredondado, com espessamento da
parede por deposi¢do de substancia eosinéfila amorfa PAS

Fig 2. Pés-operatdrio. Ressondncia magnética ponderada em
T1 (A) e FLAIR, em corte coronal (B) mostrando auséncia de
crescimento da lesdo 6 meses apOs tratamento cirdrgico.

e Vermelho-Congo positivas, exibindo birrefringéncia verde-
maca a luz polarizada, com perda das células musculare s
lisas da camada média, por vezes formando imagem de
duplo contorno da luz. Uma das pequenas artérias exibia
dilatagdo da luz, necrose fibrindide da parede e trombose
semi-oclusiva recente. Em torno dos vasos afetados havia
focos microscépicos de hemorragia recente e antiga, no-
tando-se ainda focos de gliose perivascular e foco microscé-
pico de necrose em fase de organizacao (Fig 3). A conclusdo
diagnéstica foi de angiopatia amiloide cerebral associada
a alteracdes microscopicas isquémicas e hemorragicas recen-
tes, em fase de organizac¢do e antigas no cértex cerebral.

DISCUSSAO

Amiloidose consiste num grupo heterogéneo de
afeccOes caracterizadas por depositos extracelulare s
de proteinas de origem diversa, a substancia amiléide,
numa configuracao fibrilar atipica, com propriedades
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Fig 3. Angiopatia amildide cerebral. Cortex cerebral. Pequena artéria com espessamento da parede por deposicdo de
substancia eosinofilica amorfa, apds coloracdo com Hematoxilina-Eosina (A) e Ve rmelho-Congo positiva (B). Ampliacdo

original: 200X.
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fisico-quimicas e tintoriais caracteristicas'2. Amiloidose
cerebral primaria é caracterizada pela deposicdo de
amiléide no tecido cerebral e na parede dos vasos
sanguineos cerebrais e leptomeningeos, na auséncia
de amiloidose sistémica. A deposicdo primaria de ami-
l6ide no cérebro da-se sob a forma de placas senis
na doenca de Alzheimer, como lesdes expansivas pou-
pando o restante do parénquima cerebral (amiloido-
mas) e como angiopatia amiléide cerebral (AAC) ou
angiopatia congofilica e sua variante, AAC com vascu-
lite do sistema nervoso central®489,

A variedade mais comum da AAC caracteriza-se
pela deposicdo do peptideo beta-amiléide, formado
a partir da proteina precursora do amiléide, especial-
mente nas camadas média e adventicia de pequenas
a rtérias e arteriolas da leptomeninge e do coértex ce-
rebral. Os vasos da substancia branca sdo raramente
envolvidos. A lesdo é segmentar, com areas de espes-
samento da parede e substituicdo da camada média
por material amorfo, eosinofilico, positivo na colora-
¢do pelo Ve rmelho-Congo e PAS, exibindo birrefrin-
géncia verde-maca a luz polarizada e fluorescente
pela tioflavina S ou T, resultante da deposicdo do
material amil6ide2462,

A AAC manifesta-se usualmente como deméncia
progresiva, sindromes vasculares ou ambas®*. Existe
forte associacdo ente AAC e hemorragia intracerebral
espontanea, sendo responsavel por 5-10% desses
eventos, sobretudo em pacientes idosos acima de 70
anos, normotensos e freqlientemente demenciados.
Em contraste com hemorragias hipertensivas que se
localizam predominantemente nos nucleos da base,
tronco cerebral e cerebelo, as hemorragias associadas
a AAC tendem a se situar préximas a superficie cor-
tical nos lobos parietal e occipital>51%'3, Admite-se
que a deposicdo do amiléide na parede arterial resul-
te em perda pro g ressiva das células musculares lisas,
dilatacoes saculares das artérias afetadas, quebra da
barreira hémato-encefalica e deposicdo de proteinas
plasmaticas na parede vascular, levando ao enfraque-
cimento e ruptura da parede arterial e hemorra-
gia%68.14,

Nos cinco casos previamente descritos de AAC
apresentando-se como lesdo expansiva a apresenta-
¢do dlinica foi de crises convulsivas, declinio da funcao
cognitiva, cefaléia e/ou sindrome de hipertensado
intracraniana'34%7, Apresentavam idades entre 49 e
71 anos e o lobo parietal foi a sede mais comum das
lesdes. Os achados radiolégicos do nosso paciente
foram semelhantes aos descritos por outros autores,
quais sejam, lesdo hipodensa lobar, habitualmente

subcortical e com extensao até o epéndima, sem cap-
tacdo de contraste, a TC e de lesdo hipointensa em
T1 e hiperintensa em T2, também sem captacdo de
contraste, a RM"3467.1516 O espessamento da parede
arterial pela deposicdo de amildide e a perda da vaso-
motricidade em conseqUéncia da destruicdo das
células musculares lisas podem resultar em hipoper-
fusdo de areas vulneraveis da substancia branca, o
que explicaria o hipersinal em T27. A perfusdo sangui-
nea da substancia branca cerebral é originada de ra-
mificacbes leptomeningeas das artérias cerebrais an-
terior, média e posterior, denominadas artérias pene-
trantes longas, que sdo artérias terminais, isto é, ndo
se anastomosam entre si. Apesar de ser raro o envol-
vimento de pequenas artérias da substancia branca
na AAC, as artérias penetrantes longas poderiam ser
acometidas por depésitos de amiléide durante a sua
passagem pelo cértex cerebral, antes de se dirigirem
a substancia branca. A presenca de foco microscopico
de necrose em fase organizacdo e de focos de gliose
perivascular no cortex cerebral em nosso paciente e
o encontro de gliose difusa da substancia branca em
alguns pacientes’ reforcam a possibilidade de atuacao
deste mecanismo patogenético, qual seja, deposicdo
de amiléide na parede arterial, reducdo da luz vascu-
lar, hipoperfusédo tecidual e aparecimento de lesdes
isquémicas no cortex cerebral e na substancia branca.

Safriel e colaboradores sugeriram que a espectros-
copia por RM possa ser Gtil na distincdo entre lesées
expansivas por AAC e lesdes tumorais, haja vista que
gliomas de baixo grau podem apresentar baixos niveis
de creatina e niveis elevados de colina, com relacdao
anormal NAA/Creatina (<1), podendo haver, ainda,
pico anormal de lactato. Na AAC a relagdo NAA/Crea-
tina € normal (>1), ndo ha elevacdo na relagdo coli-
na/creatina, e a atividade metabdlica do tecido ence-
falico é normal3. No entanto, os demais achados de
imagem de lesdo expansiva associada a AAC sdo se-
melhantes aos dos gliomas de baixo grau. Tendo em
vista os achados radiolégicos e a apresentacdo clinica
sugestivos de um tumor cerebral, além da raridade
da ocorréncia da AAC, os pacientes descritos, incluin-
do o presente, foram tratados como sendo portado-
res de tumor cerebral, ou seja, submetidos a cranioto-
mia ou biopsia’3467.15,

A literatura enfatiza o diagnéstico de AAC e sua
associacdo com hemorragias e deméncia. Pouca infor-
macdo encontra-se disponivel quanto ao seu trata-
mento. A AAC ndo-hemorrdgica mostrou resposta
satisfatéria ao tratamento com corticosteréides em
pacientes com evidéncias de inflamagdo. Contudo, o
papel da terapia imunossupressora e/ou corticoterapia
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AAC nao se encontra estabelecido, ainda necessi-

tando novos estudos para ratificar seu valor3s®.

Em conclusdo, apesar da raridade da AAC, sugeri-

mos que ela seja considerada no diagnéstico diferen-
cial das lesdes expansivas da substancia branca cere-
bral ndo-captantes de contraste em pacientes de

me

ia-idade e idosos.
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