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Tratamento cirdrgico de angiomas cavernosos
na regiao da glandula pineal- relato de caso

Surgical Treatment of Cavernous Angiomas in the Pineal
Gland- Report of a Case
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Angioma cavernoso é uma malformagdo vascular cujo acometimento da regido da
glandula pineal tem uma probabilidade de ocorréncia menor que 1%. Sua etiologia é
discutivel; entretanto, acredita-se derivar de uma heranca autossomica dominante ou
de tratamento radioterdpico. A resseccdo total do angioma permite a cura e evita
complicacdes da evolucdo natural, principalmente a hemorragia. Paciente do sexo
feminino, 67 anos de idade, apresentou quadro de confusdo mental e déficit de
acuidade visual evoluindo com periodos de agitacdo psicomotora. A ressondncia
magnética de cranio, apos injecdo de contraste, mostrou lesdo expansiva lobulada
na regido da glandula pineal com hipersinal em T1 hipossinal em SWI. Constatou-se
hidrocefalia associada, e entdo a paciente foi submetida a microcirurgia com acesso
supracerebelar/supratentorial para remocao completa da lesdao. Na sequéncia, o exame
anatomopatoldgico revelou malformacao arteriovenosa, compativel com angioma
cavernoso. O angioma cavernoso na glandula pineal, portanto, é uma malformacao
rara que deve ser considerada no diagnéstico diferencial das lesdes expansivas da
regido da glandula pineal.

The pineal cavernous angioma is a vascular malformation which has a prevalence lower
than 1%. The etiology is debated. It is believed that it is originated from an autosomal
inheritance or from radio-exposure. The complete resection allows the cure and
prevents complications and natural evolution of the lesion, such as hemorrhagic
events. A female patient, 67 years of age, presented metal confusion and visual acuity
deficit, evolving to periods of psychomotor agitation. Magnetic resonance imaging of
the head showed a lobulated mass lesion in the pineal region with hypersignal inT1 and
hiposignal in SWI sequence. Hydrocephalus was also noticed. The patient underwent a
microsurgery for the complete lesion resection though a supracerebellar | supra-
tentorial access. The anatomo-pathology revealed an ateriovenous malformation,
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compatible with cavernous angioma. The pineal cavernous angioma is a rare malfor-
mation that should be considered in the differential diagnosis of expansive lesions of

the pineal gland.

Introducao

Angioma cavernoso é uma malformag¢do vascular que se
apresenta normalmente como aglomerados de vasos sangui-
neos que tém como caracteristica histolégica finas paredes
vasculares, e auséncia de revestimento elastico, com pouca
ou nenhuma intervencdo do tecido cerebral. Sdo lesdes
circunscritas ao interior do parénquima nervoso.'"?

Os locais mais comuns dessa lesdo sdo os hemisférios
cerebrais, seguidos de tronco cerebral, seio cavernoso, gan-
glios da base e tilamo. Considerada uma doenga mais
relatada no sexo feminino, seu diagndéstico geralmente é
feito ap6s manifestacdes neurolégicas relacionadas a locali-
zagdo dos angiomas. Assim, podem ocorrer déficits focais,
cefaleia e crises convulsivas. Na atualidade, é muito fre-
quente o achado acidental de imagem em pacientes
assintomaticos.’>*

A ressonancia magnética é uma técnica de imagem que
tem uma maior sensibilidade para a detec¢do de angiomas.”
Essa pratica mostra uma imagem tipica de um anel periférico
hipodenso em T2, sugestivo para hemossiderina, e o interior
da lesio com uma caracteristica heterogénea.>®

A remocdo cirtrgica possibilita a cura do angioma caver-
noso, além de ser a técnica mais aconselhada para evitar as
complicagdes a que essa lesdo pode levar com a sua evolugdo
natural, principalmente a hemorragia.">7 A cirurgia este-
reotaxica guiada é considerada mais segura e rapida para a
resseccao total dos angiomas cavernosos cerebrais subcorti-
cais e profundos.’

O angioma cavernoso envolvendo a regido da glandula
pineal tem uma probabilidade de ocorréncia menor que 1%.”
O primeiro caso relatado de angioma na glandula pineal foi
no ano de 1961; a malformacao foi parcialmente removida, e
o paciente faleceu apés episédio de hemorragia cerebral.
Dessa data até o ano de 2010, foram relatados 21 casos de
angioma cavernoso na regido da glandula pineal.>’

O presente estudo relata um caso de angioma cavernoso
na topografia da glandula pineal, cursando com hidrocefalia
supratentorial, em que se optou por resseccdo cirtrgica
completa.

Devido a infrequéncia do angioma cavernoso na regido da
glandula pineal, e por se tratar de uma lesdo passivel de cura,
consideram-se relevantes os estudos que buscam aprofundar
os conhecimentos dessa doenca.

Relato de Caso

E.Z.EIl, mulher de 67 anos, apresentou quadro inicial de visdo
turva e foi avaliada por oftalmologista que nido observou
alteragdes no exame. A paciente teve melhora do quadro no
periodo de 60 dias; porém, 2 meses apés esse periodo,

apresentou quadro de confusdo mental, déficit de acuidade
visual bilateral e ataxia de marcha progressiva, associado a
amnésia retrégrada e inversdo do ciclo de sono e vigilia,
permanecendo sonolenta na maior parte do dia e alerta
durante a noite. Houve piora no quadro de insénia noturna,
confusdo mental, além da ataxia de marcha mais acentuada,
0 que, consequentemente, a restringiu ao leito e a cadeira de
rodas, passando, na sequéncia, a necessitar de auxilio para as
atividades basicas do dia a dia.

Trés semanas depois, apresentou queda da prépria altura,
e entdo foi encaminhada e admitida para avaliacdo no
pronto-socorro. Nao houve relato de piora no nivel da con-
sciéncia, vomitos ou cefaleia relacionados ao trauma. Na
admissdo, a paciente apresentava abertura ocular aos cha-
mados, obedecendo a comandos; encontrava-se confusa,
desorientada no tempo e espaco, com periodos de agitacao
psicomotora. As pupilas estavam isocéricas e com reflexo
fotomotor preservado. Apesar de ela ndo colaborar adequa-
damente com o exame neuroldgico, observou-se auséncia de
déficit motor com a mobiliza¢do ativa dos quatro membros. A
motricidade ocular extrinseca também ndo revelava altera-
¢des aparentes; porém, possuia déficit de acuidade visual,
bilateralmente. Quando colocada para deambular, apresen-
tava marcha ataxica com instabilidade postural.

A tomografia computadorizada de cranio, realizada na
admissdo, revelou importante dilatacdo do sistema ventri-
cular. Havia lesdo expansiva hiperdensa com aspecto hemor-
ragico localizada na topografia do teto do mesencéfalo na
regido da glandula pineal, o que causou hidrocefalia obstru-
tiva supratentorial.

A ressondncia magnética, ap6s injecdo de contraste, confir-
mou a presenca de lesdo expansiva macrolobulada acometendo
a topografia da glandula pineal medindo 17 x 24 x 17 mm. A
lesdo apresentou hipersinal em T1 (=Fig. 1) com marcado
hiposinal em SWI, sugerindo contetido hematico, bem como
moderada captacdo de contraste.

Essa lesdo determinava oblitera¢do do aqueduto cere-
bral com consequente obstru¢do dos ventriculos supra-
tentoriais (=Fig. 2) associada a moderada transudacdo
ependimadria revelada por hipersinal em T2 (~Fig. 3) e
FLAIR da substancia branca periventricular. A impressdo
diagnoéstica do radiologista foi de uma lesdo expansiva de
natureza germinativa.

Optou-se por realizar microcirurgia com acesso inter-
hemisférico supratentorial, supracerebelar. Durante o ato
cirargico, foi realizada a puncdo do ventriculo lateral es-
querdo com o posicionamento de uma derivacdo ventricular
externa (DVE). O achado operatério foi de uma lesdo de
coloracdo violacea e capsulada. A incisdo microcirirgica da
lesdo revelou seu contetido com codgulos organizados e
discreta quantidade de tecido nervoso. O laudo do exame
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Fig.1 Ressondncia magnética do encéfalo, apdsinjecdo de contraste.
Hipersinal em T1.

anatomopatolégico transoperatério de congelacdo foi com-
pativel com angioma cavernoso, e a lesdo foi completamente
removida.

No pés-operatério a paciente foi gradualmente acordada
na UTI. A DVE foi mantida aberta para drenagem liquérica. A
tomografia computadorizada de cranio para controle pés-
operatoério revelou melhora na dilatagdo ventricular, remo-
¢do total do angioma e pneumoencéfalo. A paciente foi
extubada e apresentou melhora progressiva no nivel de
consciéncia e acuidade visual. A DVE foi fechada ap6s 48
horas, e a paciente ndo apresentou altera¢des no quadro
neurolégico. A DVE foi retirada, e a paciente recebeu alta da

Fig.2 Ressondncia magnética do encéfalo, ap6sinjecdo de contraste.
Obstru¢do do sistema ventricular.
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Fig.3 Ressondncia magnética do encéfalo, apdsinjecdo de contraste.
Hipersinal em T2 revelando transudacio ependimaria.

UTI. Uma nova tomografia computadorizada de cranio foi
realizada e mostrou auséncia de hidrocefalia e eliminagao do
pneumoencéfalo (~Fig. 4). Nos dias subsequentes, a paciente
apresentou melhora neurolégica e recebeu alta hospitalar;
estava alerta, orientada, e deambulando com auxilio. Houve
melhora de acuidade visual, e apresentava motricidade
ocular extrinseca normal. O laudo anatomopatolégico defi-
nitivo foi compativel com malformac¢do arteriovenosa -
angioma cavernoso.

Fig. 4 Tomografia computadorizada de cranio mostrando auséncia
de hidrocefalia e de pneumoencéfalo.
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Discussao

0 angioma cavernoso é uma malformacdo vascular e corres-
ponde a 5-13% das lesdes no sistema nervoso central.’
Histologicamente, apresenta finas paredes de células endo-
teliais separadas por colageno fibroso, sem revestimento
elastico e com pouca ou sem intervencao do parénquima
cerebral.’-?

A etiologia do angioma cavernoso é ainda bastante dis-
cutida, mas ha demonstragdo de que essa lesdo deriva de uma
heranga autossémica dominante localizada no cromossomo
sete® existindo ainda a possibilidade de um angioma caver-
noso radio-induzido.> A formacdo de angioma cavernoso
radio induzido é relativamente infrequente, e geralmente
ocorre em pacientes pediatricos tratados com radioterapia.®

Os locais mais caracteristicos de angiomas cavernosos sao
hemisférios cerebrais, tronco cerebral, seio cavernoso, gan-
glio da base e talamo.* As lesdes supratentoriais correspon-
dem a 80-90% dos casos; infratentoriais, 15%; e na medula
espinhal 5%. Do total de malformacdes cavernosas, 9 a 35%
ocorrem no tronco cerebral® e a probabilidade de acometi-
mento da regido da glandula pineal é menor que 1%.°

O risco para hemorragia nos angiomas cavernosos varia
conforme a localizagdo: os situados mais profundamente,
como no tronco cerebral, tdlamo ou ganglio da base, apre-
sentam risco de 4,1%; nos casos de cavernomas superficiais,
0,4%.>° J4 o risco para uma hemorragia na regido da glandula
pineal é bastante pequeno. Independentemente da area
acometida por angioma cavernoso, uma hemorragia inicial
aumenta significativamente um novo episédio de hemorra-
gia.” Estudos demonstram que pacientes do sexo feminino
tém maior incidéncia de hemorragias, provavelmente devido
a alteracdes hormonais.*

A paciente do caso aqui relatado apresentou sangra-
mento visualizado na imagem de ressonancia magnética
(=Figs. 1 e 2), mas ndo é possivel determinar se esse
evento foi o primeiro sangramento, pois ndo existem
exames prévios para comparagao.

A ressondncia magnética é o método de escolha para a
deteccdo e o diagnoéstico de angioma cavernoso porque é um
exame de maior sensibilidade.” A imagem caracteristica de
um angioma cavernoso inclui um anel periférico de baixa
intensidade, mais sensivel em T2, devido a deposi¢do de
hemossiderina no parénquima circundante, resultado de
pequenas hemorragias que mais comumente exibem um
ntcleo de intensidade mista em ambas as imagens T1 e T2.
(=Fig. 2). Essas caracteristicas podem variar conforme as
sequéncias de imagens, pois sdo determinadas pelos produ-
tos de sangue dentro da lesdo e pelo anel circundante de
hemossiderina. Apesar de ser uma ferramenta excelente para
diagnésticos, é aconselhavel que seja complementada com
outras sequéncias de imagens para defini¢do mais precisa da
lesdo.'0

0 diagnostico clinico dessa doenga é dificil, pois ela pode
ser confundida com outras lesdes na glandula pineal, como
frequentemente ocorre em casos de pineocitomas e pineo-
blastomas, mas principalmente nos de tumores das células
germinativas.? Isto geralmente acontece porque os germi-
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nomas tém localizacdo mais caracteristica na glandula pineal
ou na neuro-hipéfise, e sua ocorréncia é maior que a de
angiomas cavernosos nessa regido, variando de 4 a 9%.""

As manifestagées clinicas relacionadas a doenga variam;
uma manifestagdo comum é o sinal de Parinaud, caracteri-
zado principalmente por dificuldade de movimentag¢ao ocu-
lar, superiormente; outras, podem ser os sinais de
hipertensdo intracraniana, cefaleia, distdrbios visuais, ataxia
de marcha, e alteracdo do ritmo circadiano. Além destas,
ainda ha os sinais de hemiparesia, hemi-hipostesia, diabetes
insipido e amenorreia, com prolactina elevada, sendo que os
distirbios neuroendécrinos ocorrem principalmente devido
ao dano a regido do hipotalamo por distensdo do assoalho do
terceiro ventriculo.

O angioma cavernoso localizado na glandula pineal é
acompanhado, normalmente, de hidrocefalia supratentorial
com dilatacdo de ventriculos laterais e terceiro ventriculo,
sendo o quarto ventriculo preservado. Pode ocorrer, porém
de forma mais rara, obstru¢do do aqueduto por uma veia
subependimaria dilatada, funcionando como um canal ve-
noso para o angioma.'? Pacientes que evoluem com obstru-
¢do do aqueduto, causando hidrocefalia, podem apresentar
hipertensdo intracraniana com cefaleia, confusdo mental e
rebaixamento do nivel de consciéncia.>*

Para o tratamento da hidrocefalia supratentorial, do
caso aqui relatado, foi realizada uma DVE. Outro método
que poderia ser escolhido é a terceiro ventriculostomia,
considerado pouco invasivo e com controle visual dos
procedimentos. Esse método é visto como um procedi-
mento simples - ao menos que haja varia¢do anatdmica no
assoalho do terceiro ventriculo, principalmente nos casos
de hidrocefalia de longa data - e contribui também como
forma menos infecciosa, quando comparado com a deri-
vagio ventricular externa.'3~1®

A cirurgia para a remocao total do angioma cavernoso, do
caso aqui relatado, foi realizada por acesso inter-hemisférico
supratentorial supracerebelar devido a experiéncia do cirur-
gido e a particularidade anatémica da regido, que possibilitou
0 acesso seguro a glandula pineal, seguindo a foice do cérebro
e tentério. Outras técnicas cirtrgicas poderiam ser utiliza-
das, como as técnicas de localizagdo intraoperatéria (neuro-
navegacio) ou cirurgia estereotaxica.'®

Apesar da escolha do cirurgido, a cirurgia estereotaxica
tem sido a mais usada nas abordagens de angiomas caver-
nosos, pois a mortalidade dessas cirurgias é muito baixa,
cerca de 2%. A selecdo para abordagens normalmente é feita
por meio da verificagdo do tecido cerebral envolto de estru-
turas, com base nos exames de imagem, como a ressondncia
magnética. As principais complica¢fes no pds-operatério sao
as hemorragias e os déficits neurolégicos.'’

A tecnologia mais avancada é a cirurgia por neuronave-
gacdo, que consiste no uso de um equipamento capaz de
associar imagens dos exames de ressonancia magnética do
paciente com imagens de magnetoencefalografia obtidas em
tempo real, dando ao cirurgido maior precisdo, posto que ele
possui acesso a anatomia especifica do paciente, e possibi-
lidade de um melhor planejamento para as vias de acesso e
rotas de aproximacio.'®
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A remocdo total do angioma cavernoso permite a cura
desse tipo de lesdo e também é a técnica mais aconselhavel
para evitar complicac¢des a que essa malformacdo pode levar
com sua evolugdo natural, como as hemorragias recorrentes,
convulsdes e os déficits neurolégicos.

Conclusao

Com base neste estudo, considera-se importante que a
ocorréncia do angioma cavernoso, ainda que rara, seja ava-
liada nos diagnésticos dos casos de lesdes na glandula pineal.
No caso aqui relatado, verificou-se que a abordagem cirtr-
gica associada ao controle da hidrocefalia é uma opcdo
segura para o tratamento dessa doenca.
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