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Cavernomas Cerebrais: Patologia Benigna? 
Apresentação de um Caso Clínico 
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Resumo 

Os cavernomas cerebrais são malformações vasculares raras do 
sistema nervoso central que se podem manifestar em qualquer idade. 
Sendo muitas vezes assintomáticos, as manifestações clínicas depen-
dem da localização e do estadio evolutivo das lesões. As formas de 
apresentação mais frequentes são as crises comiciais, a sintomato-
logia pseudotumoral e a hemorragia intracraneana. Com  o desenvol-
vimento das técnicas de neuroimagiologia, sobretudo da ressonância 
magnética, têm surgido novos dados sobre a incidência, a evolução 
natural e o prognóstico desta situação. Como consequência, nos 
últimos anos a atitude terapêutica face aos cavernomas tem vindo 
a ser questionada. Parece haver cada vez mais adeptos da opinião 
de que se trata afinal de uma patologia benigna com uma consequente 
maior restrição nas indicações para um tratamento cirúrgico. 

Os autores apresentam um caso clínico de cavemomatose múltipla 
que se manifestou aos 14 meses de idade sob a forma de convulsões 
focais. Abordam o diagnóstico, a terapêutica e o prognóstico desta 
situação, com base nos dados mais recentes da literatura. 

Palavras-Chave: Cavernomas, convulsões focais, ressonância 
magnética, criança. 

Summary 

Cerebral Cavernomas: A Benign Condition? 
Case Report 

Cerebral cavernomas are rare vascular malformations of the 
Central Nervous System that can be detected at any age. Although 
frequently asymptomatic, clinical symptoms depend on their location 
and evolutional stage. Seizures, mass lesion and intracraneal hemor-
rhage are the most common presenting clinicai forms. In the last 
years, with the improvement of neuroimaging techniques, new data 
have emerged on the incidence, natural course and prognosis of 
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cavernomas. In the light of these, indications for surgical treatment 
are being questioned and restricted, as seems to be increasing the 
number of those who believe that this might be a potentially benign 
condition. 

The authors report a case of multiple cerebral cavernomas 
presented at the age of 14 months with focal seizures. They discuss 
the diagnosis, treatment and prognosis of this situation based on 
recent literature. 

Key-Words: Cavernomas, focal seizures, magnetic resonance 
imaging, child. 

Introdução 

Os cavernomas são malformações vasculares congé-
nitas constituídas por conglomerados de vasos sinusoidais 
dilatados formados por uma camada única de células 
endoteliais, caracteristicamente sem tecido nervoso entre 
eles e geralmente bem delimitados por gliose periférica. 
Apresentam com frequência calcificações e depósitos de 
hemossiderina no seu interior em consequência de hemor-
ragia (1, 2). Podem ser únicos ou múltiplos, de ocorrência 
esporádica ou familiar (1, 3-8)  e podem encontrar-se pratica-
mente em qualquer local no SNC (7-9). A localização mais 
frequente é supratentorial, nos hemisférios cerebrais (1-8). 
Por vezes surgem associados a outras malformações 
vasculares em diversos orgãos e sistemas (2, 4-8)

. 
 

As manifestações clínicas dependem da localização 
e do volume das lesões (1, 2.5). As formas de apresenta-
ção clínica mais frequentes são a epilepsia (50 a 70% 
dos casos), com predomínio de crises parciais, a clínica 
pseudo-tumoral (20%) e a hemorragia intracraneana (1, 2, 4, 

10-12).  

A Ressonância Magnética (RM) é a técnica de neuro-
imagem de eleição para o diagnóstico e o seguimento 
destas malformações (1-5, 8, 1012). O desenvolvimento das 
técnicas neuroradiológicas, sobretudo nas duas últimas 
décadas, trouxe novos dados sobre a incidência, a preva- 
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lência, a evolução e a história natural dos cavernomas o 
que tem feito levantar algumas questões. O número de 
novos casos diagnosticados nos últimos anos parece indi-
car que se trata de uma patologia mais frequente do que 
anteriormente se pensava (8,  I°. I". 

Por outro lado, o seguimento a longo prazo dos 
doentes e dos portadores assintomáticos tem fornecido 
novos dados sobre a evolução natural destas lesões (1, 11)

. 
 

A hipótese de se poder tratar de uma patologia potencial-
mente benigna (I, 2, 11) tem conduzido a uma maior restrição 
das indicações para o tratamento cirúrgico, anteriormente 
considerado de eleição pelos riscos potenciais da própria 
lesão (6' 7, 9' 13). 

Apresenta-se um caso de cavernomatose múltipla que 
se manifestou sob a forma de convulsões focais numa 
criança de 14 meses de idade. A investigação etiológica 
revelou a presença de duas malformações cavernosas (fron-
tal direita e parietal esquerda profunda). Cinco meses depois 
foram identificadas três novas lesões nas imagens de res-
sonância magnética de controle. Com  base na literatura 
especializada mais recente, os autores discutem os méto-
dos de diagnóstico, a terapêutica e o prognóstico desta 
situação. 

Caso Clínico 

GMLG, do sexo masculino, raça caucasiana, segundo 
filho de pais não consanguíneos. A mãe, de 35 anos, 
sofre de hipertensão arterial (HTA) crónica e cefaleias 
bitemporais episódicas. A avó materna tem epilepsia e 
HTA. A gestação foi vigiada e decorreu sem incidentes 
relevantes até às 29 semanas. Nesta altura, por pré-eclâm-
psia materna, foi realizado o parto (cesareana) na Mater-
nidade Dr. Alfredo da Costa (MAC). A criança nasceu 
com uma somatometria adequada à idade de gestação 
(peso: 1705 g, perímetro cefálico: 26 cm) e com um 
Apgar de 3 ao 1.° minutos e 8 ao 2.° minuto, tendo ficado 
internada na Unidade de Cuidados Intensivos da MAC. 
Para além de ventilação mecânica (nas primeiras 24 horas 
de vida), icterícia moderada tratada com fototerapia e 
anemia da prematuridade não são referidas outras compli-
cações no período neonatal. A primeira ecografia transfon-
tanelar revelou hiperecogenecidade parieto-occipital e he-
morragia do plexo coroideu de grau I que não foram 
evidencidas em ecografias posteriores. Foi seguida em 
Consulta de Desenvolvimento na MAC com adequado 
desenvolvimento psicomotor: sentou-se aos 6 meses, 
gatinhou aos 8 meses e aos 14 meses andava agarrado. 

Aos 14 meses, em pleno estado de saúde aparente, foi 
observada a primeira convulsão caracterizada por tremor 
da pálpebra superior direita, desvio da comissura labial 
para a esquerda e movimentos tónico-clónicos dos mem- 

bros esquerdos, com uma duração de cerca de 10 minu-
tos. Seguiram-se outras convulsões com as mesmas carac-
terísticas, progressivamente mais frequentes e mais pro-
longadas, que não cederam à medicação com carbamaze-
pina (5 mg/kg/dia) instituída no hospital da sua área de 
residência. Três dias depois, por manutenção do quadro, 
foi trazido pelos pais ao serviço de urgência do Hospital 
de Santa Maria (HSM). 

À entrada foi observada uma convulsão tónico-clónica 
focal com características semelhantes. No período pós-
-crítico apresentava assimetria da força muscular, paresia 
e espasticidade à esquerda e Babinski assimétrico, tendo 
ficado internado na Unidade de Cuidados Especiais Pediá-
tricos deste hospital. As convulsões cederam após insti-
tuição de terapêutica com fenitoína. No dia seguinte o 
exame neurológico era absolutamente normal. Os exames 
laboratoriais realizados não revelaram quaisquer alterações 
(Quadro I) com excepção dos exames imagiológicos, que 
conduziram ao diagnóstico. A tomografia computorizada 
(TC) crâneo-encefálica, realizada à entrada, revelou a 
presença de duas lesões nodulares espontaneamente hiper-
densas: uma lesão frontal direita, homogénea com discreta 
calcificação periférica e uma lesão mais heterogénea envol-
vendo a corona radiata à esquerda (parietal profunda), 
predominantemente hiperdensa, ambas com edema perile-
sional e efeito de massa local. Estas imagens eram com-
patíveis com hematomas e evidenciavam sinais de hemor-
ragia recente e antiga. 

QUADRO I 
Exames Laboratoriais Realizados 

Hemograma completo 

Doseamento sérico da Proteína C reactiva 

Glicémia 

Ureia e creatinina séricas 

Ionograma sérico 

Gasimetria arterial 

Estudo da coagulação: contagem plaquetária, tempo de protrombina, 

tempo de tromboplastina parcial, fibrinogénio, doseamento de 

anti-trombina III, anticorpo anti-cardiolipina, proteína C e pro- 

teína S livre 

TC e RM crâneo-encefálicas 

Ecodoppler carotídeo e transcraneano 

Observação cardiológica 

Observação oftalmológica 

Exame citológico e exame bacteriológico do líquor 

Serologias virais (soro e líquor): VCM, VHS, Varicela zoster, 

Parotidite, Influenza, Parainfluenza, Adenovirus, Echovirus, 

Coxsackie, VIH 1 e 2 

TC - tomografia computorizada, RM - ressonância magnética, 
VCM - Vírus citomegálico, VIH - Vírus da Imunodeficiência 

Humana, VHS - Vírus Herpes simples 
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FIG. 1— Imagem de ressonância magnética (corte sagital; imagem 
ponderada em T2) que mostra um volumoso cavernoma de 
localização frontal. É característico o centro com sinal de 
intensidade mista, em que a área de sinal hipointenso 
corresponde a depósitos de hemossiderina, representativos 
de hemorragia antiga. 

FIG. 2 — Imagens de ressonância magnética do doente (cortes axiais; 
imagens ponderadas em T2) que mostram as duas 
malformações cavernosas, frontal direita (imagem superior) 
e parietal esquerda profunda (imagem inferior). São bem 
visíveis o halo envolvente, de sinal hipointenso, correspon-
dente a hemossiderina e o centro hiperintenso, reticulado, 
representativo de hemorragia recente (metahemoglobina), 
imagens características destas lesões. 

Perante estes resultados a primeira hipótese de diag-
nóstico colocada foi a de se tratar de malformações vascu-
lares, arteriovenosas ou cavernosas, embora fosse intri-
gante o facto de sangrarem duas lesões em simultâneo. 
As características das lesões e a existência de edema peri-
lesional não permitiam excluir a hipótese de se poder 
tratar de lesões neoplásicas. Por último, estas imagens 
poderiam ainda ser compatíveis com fenómenos de trom-
bose, impondo-se um estudo da coagulação e a exclusão 
de possíveis focos embolígenos, embora não houvesse 
uma clínica sugestiva. 

As imagens de ressonância - magnética (RM) foram 
compatíveis com malformações cavernosas, com sinais 
evidentes de hemorragia recente e antiga (Figuras 1 e 2). 
A hipótese de se tratar de malformações arteriovenosas 
tornou-se pouco provável dada a ausência de fluxo, de 
uma artéria alimentadora ou de uma veia de drenagem que 
caracterizam este tipo de lesões. O estudo da coagulação, 
a avaliação cardiológica e o ecodoppler carotídeo e trans-
craneano não revelaram alterações significativas. 

No quinto dia de internamento surgiram novas con-
vulsões de curta duração na sequência de uma intercor-
rência febril, compatível com um síndrome gripal, motivo 
por que foi realizada uma punção lombar. Não se encon-
traram alterações nos exames citológico, bioquímico e 
bacteriológico do líquor e as serologias virais realizadas 
simultaneamente no soro e no líquor foram negativas (Qua-
dro I). Não se registaram mais crises convulsivas durante 
o internamento e a criança teve alta para a Consulta de 
Neuropediatria do HSM medicada com um anti-convul-
sivante oral. 

Aos 19 meses foi efectuada uma RM de controlo que 
evidenciou novas lesões cavernosas na substância branca, 
perfazendo um total de cinco lesões. Actualmente, com 3 
anos, continua sob terapêutica anti-convulsivante oral, sem 
evidência de crises convulsivas e apresenta apenas um 
discreto atraso do desenvolvimento global. Até à data 
não foi considerado um tratamento cirúrgico por se ter 
obtido um bom controle de sintomatologia com terapêu-
tica médica. 

Discussão 

Desconhece-se a incidência real desta patologia na 
população. Sabe-se que a incidência de cavernomatose 
múltipla pode atingir os 73% na presença de história fa-
miliar de malformações semelhantes (4). As formas fami-
liares da doença, por vezes associadas a outras malfor-
mações vasculares têm sido amplamente estudadas nos 
últimos anos (1, 3-7, 14). Foi recentemente localizado no cro-
mossoma 7 o gene CCM1 que parece ser responsável 
por uma forma de transmissão autossómica dominante, 
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mas existem evidências de que pelo menos outro gene 
poderá estar implicado (7). No caso descrito não encontrá-
mos evidência de cavemomas nos familiares da criança, 
embora os antecedentes familiares e o facto de se tratar 
de cavernomatose múltipla nos tivessem levado a investi-
gar essa hipótese. 

Desde o advento da TC e sobretudo da RM que se 
multiplicaram os casos de malformações cavernosas sin-
tomáticas e assintomáticas descritas na literatura. Estas 
técnicas são unanimemente consideradas como os exa-
mes neuroradiológicos de eleição para o diagnóstico e 
seguimento dos cavernomas, cujas imagens característi-
cas se encontram pormenorizadamente descritas na lite-
ratura (1, 2, 4, 8, 1012) 

É ao desenvolvimento da neuroimagiologia e ao traba-
lho de vários autores que se têm dedicado nos últimos 
anos ao estudo desta patologia que se devem os conhe-
cimentos que temos hoje sobre a sua história natural e 
evolução. Desde há muito que os cavemomas eram temi-
dos pelo conhecimento do risco de hemorragia e da pos-
sibilidade de crescimento das lesões. Actualmente pensa-
-se que a hemorragia raramente se estende para além da 
própria lesão e do parênquima adjacente (no caso dos 
cavernomas de localização supratentorial) e que na maio-
ria dos casos é assintomática ('' 8• "). É provável que o 
aumento de tamanho das lesões, que ocorre ao longo de 
vários anos, seja causado pelas hemorragias sucessivas e 
pela organização e gliose subsequentes (1). Recentemente 
Notelet et col. (15)  demonstraram a existência de capaci-
dade proliferativa das células endoteliais dos cavernomas 
cerebrais, o que pode explicar não só os fenómenos de 
trombose e hemorragia como também o crescimento e o 
aparecimento de novo destas lesões. 

As convulsões, que constituem o sintoma mais fre-
quente dos cavernomas supratentoriais, poderão ser cau-
sadas principalmente pelos efeitos irritantes do sangue e 
dos depósitos de hemossiderina no córtex adjacente às 
malformações (1). No entanto é infrequente a ocorrência 
de sintomas provocados por duas lesões em simultâneo 
(11)  como sucedeu no caso descrito. As manifestações 
clínicas graves parecem estar mais relacionadas com a 
localização dos cavernomas em áreas críticas, como o 
tronco cerebral ou a medula, do que com o crescimento 
das lesões ou com hemorragia intracraneana (1). 

O número de novos casos diagnosticados nos últimos 
anos, que atingem ambos os sexos e todas as idades (4, 10, 

11, 13) faz-nos pensar que esta patologia é mais comum do 
que se julgava. Este facto e a frequência de cavernomas 
cerebrais assintomáticos, aliados ao número crescente de 
casos descritos que se mantêm sem sintomas apenas com 
o tratamento médico, tem levado a uma progressiva res-
trição das indicações para o tratamento cirúrgico desta 
patologia. Actualmente e considera-se que têm indicação  

para tratamento cirúrgico os doentes em que não se con-
segue um controle eficaz da sintomatologia com o trata-
mento médico, os doentes com défices neurológicos gra-
ves, recorrentes ou progressivos e aqueles que sofreram 
hemorragia intracraneana, desde que tenham lesões aces-
síveis cirurgicamente ("). Nas lesões de difícil acesso os 
riscos da própria cirúrgia poderão ser superiores ao risco 
de uma hemorragia grave (4). 
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