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ANGIOPATIA AMILÓIDE CEREBRAL 
SIMULANDO TUMOR CEREBRAL

Relato de caso
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RESUMO - Descrevemos o raro caso de um paciente de 45 anos portador de lesão expansiva intracraniana
por angiopatia amilóide cerebral com características clínicas e de imagem compatíveis com um glioma de
baixo grau. A biópsia revelou angiopatia amilóide cerebral. Os achados clínicos, radiológicos e histopa-
tológicos são discutidos e analisados juntamente à literatura disponível. 
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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 amilóide cerebral (AAC) ou angiopa-
tia congofílica consiste na deposição de amilóide nas
camadas média e adventícia das pequenas artérias e
a rteríolas encefálicas ou leptomeníngeas. Apre s e n t a -
se habitualmente como hemorragias cerebrais, às ve-
zes múltiplas, em pacientes idosos e norm o t e n s o s .
AAC manifestando-se como lesão expansiva sem evi-
dência de hemorragia é rara1-7.

Relatamos um caso de AAC com essas caracterís-
ticas, submetido a tratamento cirúrgico, com descri-
ção e discussão dos achados clínicos, radiológicos e
histopatológicos, além de re v i s a rmosa literatura dis-
ponível.

CASO
Homem de 45 anos, portador de hipertensão art e r i a l

sistêmica moderada, sem outras comorbidades, apre s e n t o u
episódio de crise convulsiva tônico-clônica generalizada,
sem qualquer alteração ao exame neurológico. Submetido
a tomografia computadorizada (TC), que revelou lesão
expansiva hipodensa em região frontal esquerda, acometen-

do principalmente a substância branca subcortical, sem efei-
to de massa ou desvio da linha média e sem captação de
contraste. Realizou, então, ressonância magnética (RM),
que demonstrou lesão hipointensa em T1, hiperintensa em
T2, também sem captação de contraste (Fig 1). Exames bio-
químicos e hematológicos, radiografias de tórax e avaliação
c a rdiológica não apresentavam alterações. A história clínica
e exames de imagem foram compatíveis com o diagnóstico
de glioma de baixo grau e, 30 dias após o ictus, o paciente
foi encaminhado ao nosso serviço para avaliação neuro c i r ú r-
gica. Foi submetido a craniotomia frontal esquerda. Os giro s
e sulcos cerebrais apresentavam aspecto usual, sem evidên-
cia de lesão infiltrativa; todavia, a substância branca encon-
trava-se mais endurecida e escura do que o tecido cere b r a l
normal, apresentando-se de coloração cinza-clara. Não se
evidenciaram áreas hemorrágicas. Realizamos, então, exére-
se microcirúrgica do tecido cerebral alterado.

O paciente não apresentou qualquer déficit no pós-
operatório. A TC de controle evidenciou ressecção subtotal
da lesão, sem complicações relacionadas ao ato cirúrg i c o .
Recebeu alta no 5º dia pós-operatório em uso de anticon-
vulsivante e corticosteróide, este reduzido gradualmente
em 15 dias. RM realizada seis meses após o tratamento ci-
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r ú rgico não apresentou novo crescimento da lesão inicial
(Fig 2). O paciente mantém-se neurologicamente assinto-
mático.

O material ressecado do lobo frontal esquerdo era cons-
tituído de múltiplos fragmentos irre g u l a res medindo em
conjunto 2,9x1,8x0,8 cm, de consistência macia e cor bran-
cacenta com áreas acinzentadas. A análise histopatológica
revelou tecido nervoso re p resentado por leptomeninge,
c ó rtex cerebral e junção córtex/substância branca apre s e n-
tando pequenas artérias e arteríolas corticais e leptomenín-
geas de contorno arredondado, com espessamento da
p a rede por deposição de substância eosinófila amorfa PA S

e Ve rmelho-Congo positivas, exibindo birrefringência verd e -
maçã à 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
dilatação da luz, necrose fibrinóide da parede e tro m b o s e
semi-oclusiva recente. Em torno dos vasos afetados havia
focos microscópicos de hem orragia recente e antiga,  no-
tando-se ainda focos de gliose perivascular e foco micro s c ó-
pico de necrose em fase de organização (Fig 3). A conclusão
diagnóstica foi de angiopatia amilóide cerebral associada
a alterações microscópicas isquêmicas e hemorrágicas re c e n-
tes, em fase de organização e antigas no córtex cerebral.

DISCUSSÃO

Amiloidose consiste num grupo heterogêneo de
afecções caracterizadas por depósitos extracelulare s
de proteínas de origem diversa, a substância amilóide,
numa configuração fibrilar atípica, com pro p r i e d a d e s

Fig 1. Pré-operatório. Lesão expansiva frontal esquerda hipo -

intensa à ressonância magnética ponderada em T1 (A), hiperin -

tensa em T2 (B), sem captação do meio de contraste, acometen -

do sobretudo substância branca subcortical, sem efeito de massa

ou desvio da linha média. Imagem de tomografia computadori -

zada sem contraste (C) mostra lesão hipodensa com as carac -

terísticas descritas.

Fig 2. Pós-operatório. Ressonância magnética ponderada em

T1 (A) e FLAIR, em corte coronal (B) mostrando ausência de

crescimento da lesão 6 meses após tratamento cirúrgico.

Fig 3. Angiopatia amilóide cerebral. Córtex cerebral. Pequena artéria com espessamento da parede por deposição de

substância eosinofílica amorfa, após coloração com Hematoxilina-Eosina (A) e Ve rmelho-Congo positiva (B). Ampliação

original: 200X.
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físico-químicas e tintoriais características1 - 2. Amiloidose
cerebral primária é caracterizada pela deposição de
amilóide no tecido cerebral e na parede dos vasos
sanguíneos cerebrais e leptomeníngeos, na ausência
de amiloidose sistêmica. A deposição primária de ami-
lóide no cére b ro dá-se sob a forma de placas senis
na doença de Alzheimer, como lesões expansivas pou-
pando o restante do parênquima cerebral (amiloido-
mas) e como angiopatia amilóide cerebral (AAC) ou
angiopatia congofílica e sua variante, AAC com vascu-
lite do sistema nervoso central3,4,8,9.

A variedade mais comum da AAC caracteriza-se
pela deposição do peptídeo beta-amilóide, form a d o
a partir da proteína precursora do amilóide, especial-
mente nas camadas média e adventícia de pequenas
a rtérias e arteríolas da leptomeninge e do córtex ce-
rebral. Os vasos da substância branca são raramente
envolvidos. A lesão é segmentar, com áreas de espes-
samento da parede e substituição da camada média
por material amorfo, eosinofílico, positivo na colora-
ção pelo Ve rmelho-Congo e PAS, exibindo birre f r i n-
gência verde-maçã à luz polarizada e fluore s c e n t e
pela tioflavina S ou T, resultante da deposição do
material amilóide2,4,6,8.

A AAC manifesta-se usualmente como demência
p ro g ressiva, síndromes vasculares ou ambas4. Existe
f o rte associação ente AAC e hemorragia intracere b r a l
espontânea, sendo responsável por 5-10% desses
eventos, sobretudo em pacientes idosos acima de 70
anos, normotensos e freqüentemente demenciados.
Em contraste com hemorragias hipertensivas que se
localizam predominantemente nos núcleos da base,
t ronco cerebral e cerebelo, as hemorragias associadas
a AAC tendem a se situar próximas à superfície cor-
tical nos lobos parietal e occipital5 , 6 , 1 0 - 1 3. Admite-se
que a deposição do amilóide na parede arterial re s u l-
te em perda pro g ressiva das células musculares lisas,
dilatações saculares das artérias afetadas, quebra da
b a rreira hêmato-encefálica e deposição de pro t e í n a s
plasmáticas na parede vascular, levando ao enfraque-
cimento e ruptura da parede arterial e hemorr a-
gia4,6,8,14.

Nos cinco casos previamente descritos de AAC
a p resentando-se como lesão expansiva a apre s e n t a-
ção clínica foi de crises convulsivas, declínio da função
cognitiva, cefaléia e/ou síndrome de hipert e n s ã o
i n t r a c r a n i a n a1 , 3 , 4 , 6 , 7. Apresentavam idades entre 49 e
71 anos e o lobo parietal foi a sede mais comum das
lesões. Os achados radiológicos do nosso paciente
foram semelhantes aos descritos por outros autore s ,
quais sejam, lesão hipodensa lobar, habitualmente

s u b c o rtical e com extensão até o epêndima, sem cap-
tação de contraste, à TC e de lesão hipointensa em
T1 e hiperintensa em T2, também sem captação de
contraste, à RM1 , 3 , 4 , 6 , 7 , 1 5 , 1 6. O espessamento da pare d e
a rterial pela deposição de amilóide e a perda da vaso-
motricidade em conseqüência da destruição das
células musculares lisas podem resultar em hipoper-
fusão de áreas vulneráveis da substância branca, o
que explicaria o hipersinal em T27. A perfusão sangüí-
nea da substância branca cerebral é originada de ra-
mificações leptomeníngeas das artérias cerebrais an-
t e r i o r, média e posterior, denominadas artérias pene-
trantes longas, que são artérias terminais, isto é, não
se anastomosam entre si. Apesar de ser raro o envol-
vimento de pequenas artérias da substância branca
na AAC, as artérias penetrantes longas poderiam ser
acometidas por depósitos de amilóide durante a sua
passagem pelo córtex cerebral, antes de se dirigire m
à substância branca. A presença de foco micro s c ó p i c o
de necrose em fase organização e de focos de gliose
perivascular no córtex cerebral em nosso paciente e
o encontro de gliose difusa da substância branca em
alguns pacientes7 reforçam a possibilidade de atuação
deste mecanismo patogenético, qual seja, deposição
de amilóide na parede arterial, redução da luz vascu-
lar, hipoperfusão tecidual e aparecimento de lesões
isquêmicas no córtex cerebral e na substância branca.

Safriel e colaboradores sugeriram que a espectro s-
copia por RM possa ser útil na distinção entre lesões
expansivas por AAC e lesões tumorais, haja vista que
gliomas de baixo grau podem apresentar baixos níveis
de creatina e níveis elevados de colina, com relação
a n o rmal NAA/Creatina (<1), podendo haver, ainda,
pico anormal de lactato. Na AAC a relação NAA/Cre a-
tina é normal (>1), não há elevação na relação coli-
n a / c reatina, e a atividade metabólica do tecido ence-
fálico é norm a l3. No entanto, os demais achados de
imagem de lesão expansiva associada a AAC são se-
melhantes aos dos gliomas de baixo grau. Tendo em
vista os achados radiológicos e a apresentação clínica
sugestivos de um tumor cerebral, além da raridade
da ocorrência da AAC, os pacientes descritos, incluin-
do o presente, foram tratados como sendo port a d o-
res de tumor cerebral, ou seja, submetidos a cranioto-
mia ou biópsia1,3,4,6,7,15.

A literatura enfatiza o diagnóstico de AAC e sua
associação com hemorragias e demência. Pouca infor-
mação encontra-se disponível quanto ao seu trata-
mento. A AAC não-hemorrágica mostrou re s p o s t a
satisfatória ao tratamento com corticosteróides em
pacientes com evidências de inflamação. Contudo, o
papel da terapia imunossupressora e/ou cort i c o t e r a p i a
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na AAC não se encontra estabelecido, ainda necessi-
tando novos estudos para ratificar seu valor3,6.

Em conclusão, apesar da raridade da AAC, sugeri-
mos que ela seja considerada no diagnóstico difere n-
cial das lesões expansivas da substância branca cere-
bral não-captantes de contraste em pacientes de
meia-idade e idosos.
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