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HEMANGIOMA CAVERNOSO INTRAMEDULAR

Relato de caso

Juliano Colonetti’, Fernando de Oliveira Costa?,
André Geraldo Dal Bo Lima', Giancarlo Bettin SancheZz’

RESUMO - O hemangioma cavernoso intramedular é anomalia vascular de baixo fluxo, curavel através de
resseccdo cirdrgica. Entretanto, se nao forem instituidos o diagnéstico precoce e a terapéutica adequada,
pode levar & graves sequelas neurolégicas. E extremamente raro a ocorréncia de um angioma cavernoso
intramedular. E relatado o caso de uma paciente de 33 anos, com um angioma cavernoso intramedular no
nivel de T6 - T7, que apresentava quadro clinico de compressdo medular lenta e progressiva, com piora
recente importante. A ressonancia magnética da coluna toracica demonstrou, entre a sexta e a sétima vértebras
dorsais, lesdo expansiva intramedular que se apresentava hipointensa em T1 e discretamente hiperintensa em
T2, com pequeno halo hipointenso a sua volta nas duas sequéncias. A paciente foi submetida a tratamento
cirtrgico tardio e ndo apresentou recuperacao neurolégica. Os achados clinicos, de imagem e a importancia
de instituir precocemente o tratamento adequado sao analisados e discutidos.

PALAVRAS-CHAVE: angioma cavernoso, cavernoma, intramedular, malformacao vascular, hemangioma
cavernoso.

Spinal cord intramedullary cavernous haemangioma: case report

ABSTRACT - The intramedullary cavernous haemangioma is a low flow vascular anomaly curable through
surgical resection, howewer if the precocious diagnosis and the appropriate therapeutics are not done it can
cause serious neurological sequels.|t is extremely rare the occurrence of intramedullary cavernous haemangioma.
We report the case of a 33 year-old woman patient with an intramedullary cavernous angioma at T6-T7, that
presented a clinical picture of slow and progressive spinal cord compression , with an important recent
worsening.The magnetic resonance of the thoracic column demonstrated a T6 - T7 a intramedullary expansive
lesion wich presented hypointense on T1 and discretely hyperintense on T2 with a small hypointense area in
the two sequences.The patient was submitted to late surgical treatment and did not presented neurological
recovery. The clinical and imagelogy pictures, and the importance of instituing precociously the appropriate
treatment of this entity is reviewed, analyzed and discussed.

KEY WORDS: cavernous angioma, cavernoma, intramedullary vascular malformation, cavernous haemangioma.

Hemangiomas cavernosos sao malformacoes vas-
culares que ocorrem no tecido nervoso'2. E quando
intramedulares sdo classicamente descritas como ra-
ras®>. Malformagdes cavernosas espinhais ocorrem
usualmente nas vértebras e podem se estender para
dentro do canal medular extradural®. Cavernoma ex-
tradural e intradural ja foram relatados. No presen-
te relato, descrevemos um caso de angioma caver-
noso, revisamos a literatura relacionada a patologia
e discorremos sobre seus aspectos clinicos, diagnés-
ticos e terapéuticos. A apresentacao clinica mais
comum ¢ a de sindrome medular de evolucao lenta

e progressiva®>®. O tratamento do angioma caverno-
so é cirurgico, mas ha poucos casos relatados de
completa excisdo cirdrgica’®. A ressonancia magné-
tica (RM) é o exame de imagem de escolha para o
diagndstico®91°,

CASO

Mulher de 33 anos de idade apresentava, na admis-
sdo, histéria de 1 ano de evolucado de dor lombar alta com
piora importante recente associada a diminuicdo progressi-
va da for¢a muscular nos membros inferiores. A paciente
apresentava dificuldade para deambular com intensifica-
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¢ao recente que culminou com plegia dos membros infe-
riores posteriormente. Negava qualquer tipo de traumatis-
mo raquimedular. O exame neuroldgico revelou discreta
paraparesia espastica e hiperreflexia nos membros inferi-
ores, sem alteracdo sensorial.A RM da coluna toracica re-
velou, entre a sexta e sétima vértebras dorsais, lesdo expan-
siva intramedular medindo cerca de 1,2 centimetros no
maior diametro. Esta lesdo se apresentava hipotensa na
sequéncia ponderada em T1 e discretamente hipertensa
em T2, com pequeno halo menos hipotenso a sua volta
nas duas sequéncias. A lesao (Fig 1), apos a injecao de
gadolineo ndo sofreu modificagoes significativas. Reali-
zou-se intervencao cirdrgica com resseccao de uma mas-
sa de consisténcia esponjosa e coloracdo vinhosa. O estudo
anatomo-patoldgico da peca revelou-se negativo para ma-
lignidade, apresentando diagnostico definitivo posterior de
angioma cavernoso. A paciente apresentou quadro de cons-
tipacdo intestinal e retencdo urinaria durante a admissao
hospitalar; realizou-se sondagem vesical e a paciente rece-
beu alta hospitalar 10 dias apés a cirurgia sem apresentar
melhora clinica.Ap6s 4 anos da cirurgia a paciente apresen-
ta-se com plegia dos membros inferiores.

DISCUSSAO

Os angiomas cavernosos sao malformacoes
vasculares que podem afetar qualquer area do sis-
tema organico. Foram relatados casos de envolvi-
mento do sistema nervoso central (SNC) simultane-
amente com figado, baco, rim, coragao e pele'-'3,
Ocorrem em 0,5% a 0,7% da populagao, perfazen-
do 8% a 15% de todas as malformacgobes vasculares
do neuro-eixo. Sdo lesdes caracteristicamente intra-
axiais; 78% dos casos localizam-se em regido supra-
tentorial e 22% em infra-tentorial'4, podendo apre-
sentar-se sob duas formas: esporadica e familiar'>'®,
Nesta, as lesdes sdo multiplas e atribui-se um modo
de transmissao autossémico dominante com alta
penetrancia e expressividade variadas®. Os angiomas
cavernosos perfazem 3 a 15% de todas as lesoes
angiomatosas no territério espinhal’. Tais lesoes se
distinguem em lesbes extradurais e lesdes intradu-
rais.As lesdes extradurais podem localizar-se no cor-
po vertebral, no corpo vertebral com extensao epi-
dural e lesao epidural; as lesdes intradurais se divi-
dem em extramedulares e intramedulares®. Malfor-
macoes cavernosas intramedulares da coluna verte-
bral ocorre mais frequentemente no sexo feminino
com razao aproximada de 2:14. Geralmente ocorre
entre a terceira e sexta décadas de vida, apresentan-
do paraparesia progressiva, perda sensorial, frequen-
temente associada com dor. Podem ser indistin-
guiveis de radiculomielopatia crénica progressiva“.
Tem sido sugerido que os angiomas cavernosos sao
uma forma adulta de um hemangioma da infancia’.

O declinio neurolégico agudo ocorre secundario a
hemorragias dentro da medula espinhal. Nao exis-
tem evidéncias de que os cavernomas aumentem de
tamanho®. Os sintomas agudos da doenca sdo pro-
vavelmente causados por novas hemorragias ocor-
ridas dentro ou ao redor das lesdes*. As complica-
¢Oes dos angiomas incluem hemorragia subarac-
noéidea, hematoma epidural, hematomielia, lesdes
compressivas da medula e das raizes com défices
neuroldgicos progressivos, e alteracoes isquémicas,
causando radiculomielopatia crénica progressiva,
denominada anteriormente Sindrome de Foix-
Alajouanine.As lesdes crOnicas da medula e das raizes
espinhais resultam de compressao, trombose dos
vasos andmalos,disturbios da drenagem venosa en-
tre outros.

A histologia dos angiomas cavernosos revela uma
malformacao vascular composta de canais vasculares
sinusoides irregulares, com delgadas paredes de cola-
geno e endotélio que variam em tamanho e cali-
bre'. Nao existe parénquima nervoso entre os sinu-
séides, elemento importante usado para diferenciar
uma malformacao cavernosa de uma telangiectasia
capilar.Hemossiderina é muito frequentemente en-
contrado nas lesdes intramedulares, porém é ele-
mento raramente encontrado nas lesdes epidurais e
de corpo vertebral.

A deterioracdo neurolégica pode apresentar al-
guns graus variaveis de recuperacao embora a mai-
oria dos pacientes exiba um declinio clinico gradu-
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Fig 1. Ressondncia magnética com cortes sagitais ponderados em
T1 demonstrando processo expansivo intramedular entre a sexta
e sétima vértebra dorsal, medindo cerca de 1,2 centimetros de
maior didmetro com area hipointensa na sequiéncia ponderada
em T1 e hiperintensa em T2 com pequeno halo hipointenso a
sua volta nas duas sequéncias.
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al*. Numa correlacdo histopatolégica, sao definidos
principalmente quatro exemplos clinicos: (a) episé-
dios agudos de deterioracdo da marcha decorrente
de pequenas mas repetidas hemorragias ou trombo-
ses de malformacoes vasculares; (b) progressao len-
ta devido ao crescimento da espessura dos sinuséides
vasculares do angioma ou das tromboses eventuais;
() inicio agudo com rapida deterioragao neuroldgi-
ca devido a hemorragia intraparenquimatosa; (d)
inicio agudo com declinio gradual atribuido a altera-
¢oes na microcirculacdo devido hemorragia intra-
parenquimatosa*. No caso presente, observamos
quadro clinico de dor lombar e fraqueza muscular
dos membros inferiores que culminou com deterio-
racdo completa da marcha da paciente.

A RM é considerada o método de escolha para
estudo por imagem dos angiomas cavernosos®'>20,
Na tomografia computadorizada (TC), os angiomas
cavernosos podem se apresentar com nédulos hi-
perdensos com pouca captacao de contraste, po-
dendo estar circundados por halo hipodenso que
corresponde a edema’™. Os angiomas cavernosos
apresentam-se usualmente negativos a angiografia®,
o que torna este método de pouca utilidade na inves-
tigacdo das lesoes.Existe correlacdo entre os acha-
dos anatomo-patoldgicos e os achados de imagem
por RM dos angiomas cavernosos, que se deve a pre-
senca ou auséncia de fendmenos degenerativos e
pigmentos de hemossiderina.

A resseccao cirlirgica total com alta ampliacdo usan-
do técnicas microcirdrgicas é o procedimento de es-
colha para o manejo do angioma cavernoso intra-
medular sintomatico?'. A remocao parcial pode levar
ao reaparecimento de sintomas e continuar com de-
terioracdo progressiva, como um resultado de san-
gramento originado de malformacao residual®??. A
radioterapia fica reservada a casos com lesoes irrese-
caveis, restos tumorais em ressec¢oes parciais e a pacie-
ntes em que procedimento cirdrgico é contra-indicado
por outras razdes médicas, sendo o papel da ra-
dioterapia extremamente controvertido na literatura.

Neste presente relato a paciente apresentou um
quadro de compressdo medular progressiva com
posterior incapacidade completa para deambular.A
RM demonstrou alteracbes compativeis com an-
gioma cavernoso intramedular.O tratamento de es-

colha preconizado pela literatura, a resseccao cirdr-
gica, foi indicada ,entretanto, a paciente optou por
esperar e s6 acatou a decisdo dos médicos tardia-
mente quando, esta ja apresentava quadro de plegia
dos membros inferiores.Foi entdo realizado a cirur-
gia e a paciente nao apresentou melhora do déficit
neuroldgico ja instalado.
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