LIPOMA DO CORPO CALOSO

REGISTRO DE UM CASO ASSOCIADO COM AGENESIA CALOSA
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Bonnefous e Valdiguié disseram em 1924 que os lipomas sdo formacgdes em
relacio de um lado com o metabolismo geral e, pelo outro lado, com formas ou
atividades celulares especiais. Mais recentemente, Atkinson e Galton descobriram
uma perda no controle de feedback normal de enzimas reguladoras do metabolis-
mo lipidico das células doentes, no quadro precoce do desenvolvimento dos lipo-
mas, que resultaria em deposicdo aumentada de lipdide encontrada nestes tumores.
Os lipomas intracranianos sdo raros e a maioria na regido do corpo caloso. Ro-
kitansky, em 1856, descreveu o primeiro caso de lipoma em descoberta acidental
de necropsia. Sosman, em 1939, conseguiu o primeiro diagnéstico em vida, des-
crevendo os achados radiol6gicos de massa mediana radiolucente, circundada por
calcificagbes simétricas, em crescente, formando paréntese. A agenesia parcial
ou completa do corpo caloso é a anomalia mais frequente associada ao lipoma
da regido.

A sua raridade nos deu o ensejo de publicar o caso. Abordaremos os
quadros clinico e radiol6gico, tecendo comentarios sobre as concepgdes fisio e
etiopatogénicas.

OBSERVACAO

M.A.P., branco, sexo masculino, 16 anos de idade, primeira consulta em 19-11-79.
Trata-se do 3¢ filho, de gravidez a termo e sem acidentes, eutScico, nascendo levemente
ciané6tico, desenvolvimento psico-motor normal e traumatismo cranioencefdlico lembrado
pelos pais aos 15 meses de idade, mas de gravidade duvidesa. Teve a primeira crise
convulsiva aos 20 meses de idade; as subsequentes se acompanharam de febre até
08 7 anos de idade, sendo descritas como do tipo generalizado. Mais recentemente apre-
senta tonteiras como pr6dromo. Em 15-11-79, o quadro se iniciou com convulsdes clonicas
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do membro superior direito seguindo-se de perda de consciéncia com generalizaciio das
convulsées. No referido dia teve nova crise convulsiva generalizada, acompanhada de
hipertermia. Ewxame fisico — Paciente obeso, de psiquismo normal, bom aproveitamentb
escolar, sem sinais neurolégicos deficitdrios motores, nem alteracdes de sensibilidade

ou estereognosia. As crises convulsivas estfo controladas desde 13-04-80.

Exames complementares — Radiografias cranianas, feitas aos 13 anos de idade n#o
revelaram calcificagdes patolégicas. As atuais (Fig. 1) demonstram, em postero-anterior,
as calcificagbes patognomonicas lineares curvilineas e cdncavas em crescente, formando
um paréntese unilateralmente, no hemisféric esquerdo; em perfil, se situam nas porcdes
anteriores do corpo caloso. Radiografias dos outros ossos do esqueleto ndo assinalavam
anormalidades. Tomografia computorizada do cramio, em 29-11-79 (Figs. 2 € 3) — Ima-
gem de baixa densidade (— 17 U.H.), mediana, insinuando-se mais para a esquerda.
posterjor do 3¢ ventriculo e os cornos frentais dos ventriculos laterais; restante dos
ventriculos laterais hipopldsicos; redugdo volumétrica encefilica frontal 3 esquerda;
aspecto de malformacgéio congénita associada a lipoma do corpo caloso. Angiografia
cerebral, em 04-01-80 (Figs. 4 e 5) — Aumento de calibre e tortuosidade das artérias
cerebrais anteriores, pericalosas e frontopolares; a artéria cerebral anterior direita
desviava-se para a direita; a artéria cerebral anterior esquerda se sitvava em trajeto
mais baixo, sem apresentar a curvatura normal em torno do joelho do corpo caloso: o
grupo da artéria cerebral média esquerda localizava-se em plano mais alto; evidéncia
de agenesia calosa parciai caracterizada pela aproximac¢do dos grupos das artérias
cerebral anterior e média esquerdas. Eletrencefalogramas — Em 19-12-66 durante sonc
induzido, tracado anormal focal com depressdo do ritmo de base no hemisfério direito;
outro, em 18-03-81, de vigilia e sonoléncia, apresentou ritmo cortical de fundo irregular,
ondas teta, espiculas e complexos ponta-onda em esbogo bilaterais, de predominio

a direita.

Fig. 1 — Caso M.A.P. Calcificagdes mas porgbes anteriores do corpo caloso.
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Fig. &8 — Caso M.A.P. Tomografia computorizada: em axial, imagem de baizxa densi-
dade, medinna, delineada por calcificacdes lineares; ndo se evidenciam a
parte posterior do 57 ventriculo e os cornos frontais dos ventriculos late-
rais; reducdo rvolumétrica encefdlica frontal a esquerda.

Fig. 3 — Caso M.A.P. To-
mografia: em cor-
te corondrio, a
imagem de baixa
densidade, media-
na, insinuando-se
para a esquerda
com densas calci-
ficacoes lineares.
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Fiy. 4 — Caso M.A.P. Angiografia:
desvio da artéria cerebral anterior
direita nara a direita.

Fig. 5 — Caso M.A.P. Angiografia: aumento do calibre e tortuosidade das
artérias cerebrais anteriores, pericalosas e frontopolares; apro-
ximacdo e alleracdo do percurso dos grupos das artérias cere-
brais anterior e média esquerdas evidenciando a agenesia calosa
(comparar com perfil do hemisfério direito).

COMENTARIOS

O lipoma do corpo caloso ¢ um tumor congénito situado sempre na superfi-
cie dorsal do corpo caloso, seguindo o seu contorno. Ocupa, frequentemente a
parte anterior rostral do corpo caloso, mas pode cobrir todo o seu comprimento
ou se limitar a regido esplénica. Como o lipoma se localiza debaixc das lepto-
meninges, a aracnoide ou pia-mater do sulco do corpo caloso formam o que
parece ser a capsula do lipoma. Em consequéncia, ambas as artérias cerebrais
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anteriores estdo incorporadas na neoformac¢do ou suas coberturas aracnodideas.
Lipomas adicionais, separados, podem estar presentes nos plexos cordides, no
tecido subcutdneo do vertex craniano, nervo olfativo e outras regides do siste-
ma nervoso ou do organismo. A associacdo com agenesia calosa ocorre em
cerca de 48% dos casos. Outros defeitos disrdficos da linha mediana ou lesdes
do sistema nervoso central sdo relacionades, com menor frequéncia.

Zettner & Netsky 18 consideram c¢s lipomas e agenesia calosas como lesdes
independentes, manifesta¢cdes de dois processos patoldgicos, maldiferenciagio me-
ningea e disturbio disrafico. Os lipomas sdo hamartromas, malformacgdes deri-
vadas da meninge primitiva da cisterna do corpo caloso, por maldiferenciacio
ou persisténcia do reticulo mesenquimal primitivo. O inicio de actimulo de gor-
dura nas células do organismo humano seria entre a 13* semana e o 5° més de
vida fetal. O corpo caloso se forma entre o 3* e o 5° més de vida fetal. As
agnesias calosas sdo anomalias de desenvolvimento associadas com a soldadura
neural e seu grau depende, de maior ou menor precocidade, no periodo de
parada embriondria.

As calcificagOes caracteristicas dos lipomas calosos se localizam de prefe-
réncia no tecido cerebral que limita o sulco caloso, ndo sendo proporcionais ao
tamanho do tumor ou idade do paciente. Presentes em 979% dos casos, se
originariam segundo a teoria de Klotz por degeneracdo gordurosa e formacio
de um sabdo de calcio. S6 aparecem apdés os trés anos de idade. Simétricas,
em geral, em relacdo a linha mediana, podem ser unilaterais como no nosso
caso. Os depositos de calcio se situam principalmente nas porcgbes periféricas
do tumor, na capsula fibrosa e tecido cerebral adjacente, mas podem encon-
trar-se no centro, que em raros exemplos, tornou-se uma massa oOssea.

Apesar de ndo conseguirmos observar uma zona radiolucente nas radiogra-
fias, a tomografia computorizada do crinio do nosso paciente patenteou um
tumor de baixa densidade, correspondente ao tecido graxo, sendo delineado
por uma calcificacao.

As manifestag¢des clinicas mais frequentes sdo as crises convulsivas, apare-
cendo em 68% dos cascs na primeira década de vida e, em 83%, antes dos
15 anos. Segundo Turpin & col.17 509% dos pacientes, apresentariam crises
generalizadas e os restantes teriam pelo menos uma das crises de inicio focali-
zado. Para Gastaut & col. 3, seriam quase sempre parciais ou hemiconvulsivas
ou, ainda, tipo lobo temporal, com possibilidade de algumas se¢ generalizarem
secundariamente. A grande frequéncia das crises convulsivas nos lipomas e
agenesias calosas deu margem a diversas interpretacdes. Gerschwin julga serem
devidas as lesbes cerebrais associadas. Zettner & Netsky '* sugerem que a
proliferacdo do tecido conectivo fibroso ao redor do lipoma, infiltrando areas
contiguas do cérebro provocaria uma epilepsia tipo pos-traumdtica. Gastaut &
col. concluem que a patofisiologia das crises parece ser essencialmente uma
desconexdo interhemisférica, a qual seria responsavel por acdo facilitadora e
desinibidora que favorece o aparecimento das mesmas, causadas por uma: lesdo
epileptogénica. Kuske e Rusk observaram extensdo de pods-descargas corticais
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e facilitacio para o talamo ipsi ou contralateral, apés seccdo calosa. Nestes
casos estariam em jogo a hipersensibilidade de denervacdo e hiper-bombardeio
de inervacdo. No eletrncefalograma, somente a assimetria do ritmo de fundo
entre os dois hemisférios, orienta para uma lesdo calosa. Sua inconstincia se
explicaria gracas a supléncia que podem exercer os sistemas subcorticais.

Estdo ausentes disturbios de transferéncia interhemisférica notados apods
comissurotomia. Para Ettlinger & col. 3 nas agenesias calosas, vias comissurais
ndc calesas sdo usadas. S6 haveria diferenca entre normais e acal6ésicos na
habilidade de comparar sinais de densidades diferentes, no campo de visdo direito
ou esquerdo, e na acuidade de localizacdo tactil cruzada. As outras manifes-
tacoes se devem a anomalias congénitas associadas ou a presenca da massa
lipomatosa. Sdo relatados a deficiéncia intelectual, a labilidade emocional, hemi-
paresia, movimentos involuntdrios, marcha atdxica, hemiandpsia, nistagno, dis-
turbios diencefélicos.

A evolucdo dos lipomas calosos € frequentemente lenta. Estes lipomas
crescem até a puberdade, se estabilizando geralmente depois. Raramente surgem
sinais de hipertensdo intracraniana.

O tratamento cirurgico é contraindicado no inicio. Patel assinalou 64% de
mortes cirdargicas. Somente Grafi & col. tiveram um caso de retirada total do
lipoma com bom resultado. A ablagdo cirtirgica esbarra com a incorporacido da
artéria cerebral anterior e seus ramos no tumor e com adesdes do ccldgeno da
capsula no cérebro. Contudo, havendo crescimento rapido com sinais de hiper-
tensdc intracraniana ou sinais deficitdrios progressivos, a cirurgia para hidro-
céfalo ou a ablagdo parcial do lipoma poderdo ser necessdrias.

O tipo e frequéncia das crises convulsivas podem tornar sombrio o prognos-
tico, segundo Gastaut & col. A severidade das anomalias associadas também o
influenciam. Para Loeser & col.11 a agensia calosa e epilepsia com inicio na
infancia associados com retardo mental, teria expectativa de vida curta, enquanto
os de inicio no adulto possuiriam bom progndstico, respondendo aos anticon-
vulsivantes.

Na etiopatogenia dos lipomas e agenesias calosas, o aspecto metabdlico
merece ser analisado. N&o parece ser mera coincidéncia o fato dos lipomas se
associarem em 48% dos casos com agenesia calosa ou ainda ocorrerem lipomas
associados, em outros lccais, isto €, nos plexos cordides, tecido subcutineo e
outras regides do organismo. Existem formas genéticas de agenesia calosa como,
por exemplo, na sindrome de Aicardi. Menkes & col. estudaram uma familia
com agenesia parcial do corpo caloso hereditaria, associada com alteracdes da
bioquimica cerebral. Em estudos recentes, Atkinson & Galton! demonstraram
a existéncia, nos lipomas, de uma enzima, a fosfofrutoquinase, com alteracio
estrutural, tornando-a menos sensitiva a inibicio por citrato. Isto afetaria a
regulacdo da glicolise, por perda do controle do “feedback” normal desta enzi-
ma, que provocaria o aumento de deposicio de lipide neutro no tecido precoce
de desenvolvimento da neoplasia. Estes autores distinguem érros de regulacdo
metabdlica de érros inatos do metabolismo. Os érros inatos, hereditarios, se
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caracterizam por aciimulo de intermedidrios incomuns, deplecio de produtos
metabolicos normais e, em principio, a reposicio enzimatica seria necessaria para
a sua cura. Os érros de regulacdo, onde os lipomas se enquadrariam, se dis-
tinguem por superproducdo de metabdlitos terminais, hereditarios por mutacéo
somatica ou adquiridos, induzidos por agentes ambientais, e poderiam ser trata-
dos por inibidores enzimaticos. Assim, apesar da semelhanca entre os adipdcitos
normais ¢ os dos lipomas, na morfologia e aparente composi¢do, estudos com
precursores radioativos de acidos graxos, confirmaram incorporacdo com maior
velocidade nas células do tumor que no tecido adiposo subcutdneo. Wells veri-
ficou uma independéncia da gordura dos lipomas da nutri¢io geral do organis-
mo, por persistir ou até ocasionalmente aumentar na caquexia carcinomatosa.
Concluindo, nos pareceria valida a especulacio, sobre a existéncia de fator ou
fatores ambientais ou até de genéticos mutacionais, atuando com biotropismo
quimico especifico sobre as células em desenvolvimento, afetando a formacido do
corpo caloso e alterando a estrutura funcional dos adipdcitos.

RESUMO

Registro de um caso de lipoma caloso com comprovagdo radioldgica,
angiografica cerebral e pela tomografia computorizada. Os achados sio dis-
cutidos bem como as recentes aquisicdes sobre os aspectos metabdlicos dos
lipomas. Os autores julgam ser valido especular sobre fator ou fatores ambien-
tais ou até genéticos mutacionais, atuando com biotropismo quimico especifico
sobre as células em desenvolvimento afetando a formag¢io do corpo caloso e
alterando a estrutura funcional das células afetadas.

SUMMARY

Lipoma of the corpus callosum: report of a case.

A case of callosal lipoma with radiologic, angiographic and CT comprova-
tion is discussed under actual knowledge of metabolic and clinical aspect of
lipomas. The authors also make considerations about surroundings and genetic
factors wich would play a role acting especifically with chemical biotrophism
on developing cells, affecting the genesis of corpus callosum and altering the
functional structure of cells affected.
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