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RESUMO — O caso de um menino com esclerose tuberosa, apresentando o quadro clinico
tipico e que morreu com hemorragia intratumoral macica, é estudado. A autdpsia parcia de
cranio revelou hemorragia cerebral macica a esquerda, no interior da qua se identificou um
tumor que, a microscopia, mostrou se tratar de astrocitoma subependimario de células gigan-
tes. Este é o segundo caso, na literatura, no qual um paciente com esclerose tuberosa morre

de hemorragia macica intratumoral, com inundacdo ventricular.

Massive intratumoral hemorrhage in tuberous sclerosis: autopsy study of a case

SUMMARY — A case of a 13-years-old boy with tuberous sclerosis manifested with the com-
plete syndrome that died with a massive intratumoral hemorrhage is presented. The post
mortem examination of the brain disclosed a massive left parenchymatous brain, hemorrhage
with intraventricular component. In the hemorrhage, near the lateral ventricle wall, a sube-
pendymal giant cell astrocytoma was found. This is the second case in the literature of tu-
berous sclerosis which cause of death was an intratumoral massive hemorrhage.

A esclerose tuberosa (ET) é uma das facomatoses descritas no fina do século
X1X 3,16, cujas alteracgdes cutaneas 2,15 foram profundamente estudadas. Campbell
em 1905, foi o primeiro a descrever a triade clinica que caracteriza a doenca, cons-
tituida de epilepsia, idiotia e adenoma sebaceo. Entretanto, foi Scherlock*& quem
introduziu, emm 1911, o termo «epildia» para designar essa triade clinicaa Muitos
trabalhos foram publicados estudando aspectos clinicos 614,21~ genéticos!8 e histopa-
toldgicos 6,13 dessa doenca. Entretanto, hemorragia em tumores cerebrais nesses paci-
entes nao tem sido observada com muita fregiéncia nos casos relatados na literatura
For esta razdo, resolveu-se descrever este caso, devido a hemorragia intratumoral
com inundacdo intraventricular como causa de morte precoce em paciente com ET.

OBSERVACAO

EEH, paciente branco, do sexo masculino com 13 anos de idade, hospitalizado (Registro
HCPA 273456) por apresentar crises convulsivas desde os dois anos de idade e lesio no couro
cabeludo. Ha 8 anos foi submetido a exame detrencefalografico (EEG) que evidenciou a exis
téncia de foco irritativo occipital esquerdo (E). O exame fisico mostrou presenca de lesao,
no couro cabeludo, de 7cm de didmetro na regiao parieto-occipital direita (D). Alén dessa
lesBo maior, evidenciavam-se outras lesbes cuténeas, cujo diagndstico anatomo-patoldgico foi
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de cistos epidermdides. O paciente apresentava, ao exame neuroldgico, lentiddo de raciocinio
e clono bilateral de pé. O EEG mostrou tracado lento, instavel e pouco organizado para a
idade, além de assimetria de amplitude (provavel hemangioma em area anterior de hemis-
fério cerebral D e tumor com edema em areas posteriores a D). Ao estudo radiolégico sim-
ples do cranio evidenciou-se presenca de calcificagbes intracerebrais com diferentes dimen-
sfes, confluentes em algumas areas, além de extensa area de osteosclerose parieto-occipital
D compativel ao diagnoéstico de ET. O estudo dermatoldégico mostrou presenca de placas tu-
berosas com aspecto de pele «Shagreen» no couro cabeludo e regido lombar, além de maculas
hipocrémicas lancetadas no abdome e coxa direita; além disso, existia lesdo papilomatosa
peri-ungueal em pododactilo D e adenomas sebaceos no nariz. Evolugdo hospitalar — Ao
exame neurologico foram identificados hipertonia nas 4 extremidades, movimentos involun-
tarios do tipo coreo-atetdésicos predominantes a D, caracterizando sindrome piramido-extra-
piramidial com predominio nos membros superiores, e retardo mental. Pé plano valgo. Puncéo
lombar demonstrou liquido cefalorraqueano (LCR) xantocrémico, com pressao de 60cm H.,<J.
Eletrocardiograma evidenciou sobrecarga de ventriculo esguerdo. TA: 160/120 mm Hg. Urogra-
fia excretdria foi normal. Efetuou-se bidépsia da lesdo facial, que mostrou fibrose dérmica
difusa. Debeladas as crises convulsivas, o paciente teve alta hospitalar com o diagndstico de ET.

O paciente foi, dois anos apds, novamente hospitalizado (Registro Hospital S. José-| SCM PA
26546/86) com quadro clinico de nauseas, vOmitos e cefaléia. Apresentou na ocasido desta in-
ternacdo achados clinicos que se seguem. Exame neurolégico — Torpor, hiperreflexia gene-
ralizada e paresa de movimentos oculares a E. Rigidez de nuca, sinais de Kernig e Brud-
zinsKi. Edema de papila bilateral. TA: 170/150mm Hg. Exames subsidiarios — Tomografia
computadorizada de cranio (TC) evidenciou hemorragia intraparenquimatosa no nudcleo cau-
dado E, hidrocefalia e hemorragia intraventricular. Cirurgia — O paciente foi entdo subme-
tido a cirurgia, com remocao de hematoma intraventricular E através de craniotomia frontal
e derivacdo ventriculo-peritoneal. No poés-operatdério o paciente entrou em coma profundo,
evoluindo para o obito.

AutOpsia parcial de cranio (A 88/86) — Cadaver masculino, aparentando 15
anos de idade, em regular estado nutricional. Apresenta aumento do tamanho
da cabeca que esta tricotomizada e possui incisdo cirdrgica suturada na regido

frontal esguerda que mede 4x3cm. Na abertura da cavidade craniana identifica-se
vavula de drenagem de LCR; o0 cérebro estd edemaciado, assimétrico, com maior
volume a E; observa-se hemorragia subaraendidea e hemorragia no uncus a D; ha hemorragia
petequial no coértex occipital, na ponte e no cerebelo (Fig. 3B), hérnia temporal posterior
a E e area de atrito cirdrgico frontal E; véem-se areas amareladas endurecidas em regido
parietal e occipital esquerdas. Ao corte transversal do cérebro observa-se processo expansivo
ocupando a regido subependimaria a E, junto ao orificio de Monro, com extensa area de he-
morragia que inunda os ventriculos (Figs. 1, 2 e 3A). A direita, em situacdo simétrica, ob-
serva-se pequeno noédulo de 0,5cm de diametro, com as mesmas caracteristicas da neoplasia a
Et (Fig. 2). Ao exame microscopico do material de autdpsia observou-se neoplasia constituida
de cédlulas grandes, de nucleo oval, com citoplasma homogéneo e eosinofilico e numerosos
prolongamentos, identificados como astrocitos gigantes (Figs. 4A e B); vése extensa area
de hemorragia intratumoral (Figs. 4C e D). O exame imuno-histoquimico foi persistentemente
negativo para a GFAP (proteina acida da fibra glial). O diagnéstico histopatoldgico foi de
astrocitoma subependimério de células gigantes compativel a esclerose tuberosa, com hemor-

ragia intratumoral macica com inundacdo ventricular e hérnia temporal esquerda.

COMENTARIOS

O caso estudado apresenta aspectos clinicos e radiolégicos tipicos da ET. As
alteracbes cutaneas encontradas, representadas pelos «adenomas sebaceos» (angiofi-
bromas) no dorso do nariz, pele em «Shagreen» («Chagrem») e fibromas comprome-
tendo a regido peri-ungueal, sdo bem conhecidas na literatura2,6,15. AS manifestacoes
de comprometimento do sistema nervoso central (SNC), caracterizadas por crises
convulsivas e retardo mental, encontradas neste paciente desde os dois anos de idade,
parecem ser o0 resultado das alteracbes morfoldgicas encontradas no encéfalo, que
variaram desde é&reas endurecidas corticais até a presenca de astrocitoma de células
gigantes subependimario.

Os tumores encontrados nos pacientes com ET sdo formados por células gran-
des, com nudcleos ovais, cuja origem glial ou neuronal foi tema de controvérsias na
literatura. Todavia, hoje se sabe que essas células representam astrécitos proliferados,









embora ndo sejam imunorreativos ao GFAP13. A localizacdo mais frequente desses
tumores € préoxima ao ventriculo lateral, junto ao for ame de Monro. Essas neoplasias
sdo de lenta evolucdo e sua extirpacdo cirargica s6 € recomendada quando determinam
aumento da pressao intracraniana e hidrocefalia8,12. Entretanto esses tumores podem,
raramente, apresentar caracteristicas mais agressivas de crescimento e até hemorragia

macica intratumoral, mesmo em tumores biologicamente benignosio0,20. Esta udltima
eventualidade é raramente relatada na literatura.



No presente caso, 0 paciente apresentava, além de todas as alteracbes clinicas

da ET, hipertenséo arterial sistémica, que deve ser considerada como a causa desen-
cadeante da hemorragia intratumoral. Em apenas um caso de ET encontrado na
literatura20 ha referéncia a hemorragia intratumoral macica com inundagdo ventri-
cular, a semelhanca do presente caso, que foi documentado pelo estudo post mortem,
enquanto naquele descrito por Waga et d.20 , diagnostico foi feito pela TC, com
cirurgia e bidpsia do tumor, embora o paciente estivesse em estado vegetativo na
ocasidao da publicacdo do caso.

A maioria das hemorragias macicas ocorre como complicacdo de tumores malig-

nos do SNC, tais como glioblastoma, meduloblastoma, astrocitoma grau Il e metéas-
tases5.7. Tumores benignos raramente se acompanham de hemorragia macica
Entretanto, alguns meningeomas e adenomas hipofisarios1l7 4o sede relativamente
freqiente de hemorragias. Mais raramente é descrita hemorragia macica em neuri-
noma do acustico”. Hemorragia em astrocitoma subependiméario de células gigantes
previamente sO tinha sido descrita por Waga et al.”* sendo este o0 segundo caso
relatado na literatura
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