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ASTROCITOMA SUBEPENDIMARIO DE
CELULAS GIGANTES EM PACIENTES COM
ESCLEROSE TUBEROSA

Achados em ressonancia magnética de dez casos

Karina Takata', Emerson L. Gasparetto’, Claudia da Costa Leite’,
Leandro T. Lucato’, Umbertina C. Reed?, Hamilton Matushita?,
Paulo Henrique P. de Aguiar? Sérgio Rosemberg?

RESUMO - Objetivo: Relatar os achados de ressondncia magnética (RM) em 10 casos de astrocitoma
subependimario de células gigantes (ASCG) em pacientes com esclerose tuberosa (ET). Meétodo: Foram
estudados de forma retrospectiva 10 pacientes com ET e diagndstico histolégico comprovado de ASCG.
Quatro pacientes eram do sexo masculino e seis do feminino, com idade média de 15,7 anos. Todos os
pacientes foram investigados com RM, sendo os exames revisados por dois radiologistas, havendo decisdo
por consenso sobre os achados de imagem. Foram analisados os seguintes achados: localiza¢do, dimensdes,
intensidade de sinal em T1/T2, realce pos-contraste e outros achados associados. Resultados: Todos os
pacientes apresentaram lesdo Unica sugestiva de ASCG, medindo entre 1,5 cm e 8 cm em seu maior diametro.
Oito lesdes foram encontradas junto ao forame de Monro (80%) e duas adjacentes ao corpo do ventriculo
lateral (20%). Os tumores apresentavam nas imagens pesadas em T1 médio sinal (70%) e em T2 alto sinal
(100%), com realce intenso apés a administracdo do gadolinio (100%). Concluséo: Os astrocitomas
subependimarios de células gigantes em pacientes com ET em geral apresentam-se como lesdo Unica
préxima ao forame de Monro, com médio sinal nas imagens ponderadas em T1, alto sinal em T2 e realce
intenso apds a administracdo de contraste.

PALAVRAS-CHAVME: ressonancia magnética, astrocitoma subependimario de células gigantes, esclerose
tuberosa.

Subependymal giant cell astrocytoma in patients with tuberous sclerosis: magnetic resonance
imaging findings in ten cases

ABSTRACT - Objetive: To report the magnetic resonance imaging (MRI) findings in 10 patients with
subependimal giant cell astrocytoma (SGCA) and tuberous sclerosis (TS). Method: Ten patients were
retrospectively studied, presenting TS and histologically proven SGCA. Four patients were male and six
female, with mean age 15.7 years. All patients underwent MRI, which was analyzed by two radiologists,
final diagnosis was reached by consensus. The following findings were studied: topography, size, signal
intensity on T1/T2-weighted images, contrast enhancement and associated findings. Results: All patients
presented a single lesion suggestive of SGCA, measuring between 1.5 cm and e 8 cm in the largest diameter.
Eight lesions were found near the foramen of Monro and two in the body of the lateral ventricles. The
tumors showed preferentially intermediate signal on T1 (70%), high signal on T2-weighted images (100%),
with intense enhancement after contrast administration (100%). Conclusion: SGCA in patients with TS
usually presents as a single lesion near the foramen of Monro, with intermediate signal on T1, high signal
on T2-weighted images and intense contrast enhancement.

KEY WORDS: magnetic resonance imaging, subependymal giant cell astrocytoma, tuberous sclerosis.

A esclerose tuberosa (ET) é doenca autossémica tema nervoso central (SNC) foi inicialmente descrito
dominante caracterizada por tumores hamartoma- por Bourneville em 1880, sendo caracterizado prin-
tosos em multiplos érgéos. O acometimento do sis- cipalmente pela presenca de tuberes corticais, lesdes
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de substancia branca, nédulos subependimarios e as-
trocitomas subependimarios de células gigantes
(ASCG). Os ASCG em pacientes com ET ocorrem co-
mumente nos ventriculos laterais préximo ao forame
de Monro. Estas lesdes apresentam crescimento lento,
mas podem causar hidrocefalia obstrutiva grave'>.

Os achados de imagem em pacientes com ET e
ASCG foram apresentados apenas em relatos de casos
e pequenas casuisticas. A ressonancia magnética (RM),
em geral sdo observadas lesdes heterogéneas proxi-
mas ao forame de Monro, com baixo sinal em T1, alto
sinal nas imagens pesadas em T2, e realce hetero g é-
neo pelo gadolinio. Calcificagdes intratumorais e hi-
drocefalia sdo relatadas com frequéncia®".

Relatamos os achados de RM em dez casos con-
firmados de ASCG em pacientes com ET.

METODO

O estudo foi aprovado pela comissdo de ética do hos-
pital e conduzido de forma retrospectiva a partir de 10
casos de ASCG em pacientes com ET. Quatro pacientes eram
do sexo masculino e seis do sexo feminino. As idades dos
pacientes no momento do diagndstico variaram entre 5 e
33 anos (média 15,7 anos). Todos os pacientes eram sinto-
maticos, sendo os principais sintomas relatados cefaléia,
tonturas, vomitos, crises epilépticas e diminuicdo da acui-
dade visual. Ao exame clinico, dois pacientes apresentavam
re t a rdoneuropsicomotor, quatro adenomas sebaceos em
face e seis maculas hipocrémicas em tronco e membros.
Papiledema bilateral foi encontrado em quatro pacientes
e dois apresentavam hemiparesia.

Todos os pacientes foram investigados com RM em apa-
relho de 1,5 Tesla (Signa Horizon LX; GE Medical Systems,
Milwaukee, WI, EUA). O protocolo de imagem incluiu:
imagens pesadas em T1 (tempo de repeticdo (TR)/tempo

de eco (TE), 466/19 ms) e pesadas em T2 (TR/TE=4500/120
ms). A espessura dos cortes foi 5 mm e o campo de visdo
variou entre 18 e 24 cm. Apds a administra¢do endovenosa
de gadolinio (0,1 mmol/Kg), foram obtidas imagens pesadas
em T1 spoiled gradient echo (SPGR) no plano axial (TR/TE
14/9 ms, flip angle 12°, espessura de corte de 1,5 mm). Todos
os exames foram revisados por dois radiologistas, havendo
decisdo por consenso sobre os achados. Foram avaliados os
seguintes aspectos das lesdes: localizagdo, dimensdes (maior
diametro), intensidade de sinal em T1 antes e apdés admi-
nistracdo de gadolinio e em T2 (sinal predominantemente
baixo, médio ou alto; homogéneo ou heterogéneo), bem
como outros achados associados, como hidrocefalia e lesdes
cerebrais relacionadas a ET.

RESULTADOS

Em relacdo aos achados de imagem por RM, todos
os pacientes apresentaram lesdo Unica sugestiva de
ASCG, medindo entre 1,5 cm e 8 cm em seu maior
diametro (média 3 cm). Oito lesbes foram encon-
tradas junto ao forame de Monro (80%) (cinco a es-
querda e trés a direita) e duas adjacentes ao corpo
do ventriculo lateral esquerdo (20%).

Em relacdo a intensidade de sinal na RM, nas ima-
gens pesadas em T1 sete tumores (70%) tinham mé-
dio sinal, dois (20%) apresentaram hipersinal e um
(10%) hipossinal. Nas imagens pesadas em T2, todos
(100%) apresentaram alto sinal. A maioria dos tu-
mores (80%) eram homogéneos nas imagens pesadas
em T1 e T2, sendo que em dois casos as lesdes eram
homogéneas em T1 e heterogéneas na imagens pesa-
das em T2. Apés a administracdo de gadolinio, houve
realce homogéneo em cinco casos (50%) e hetero-
géneo em outros cinco pacientes (50%) (Fig 1). Hidro-
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Fig 1. Paciente masculino, 12 anos de idade, com esclerose tuberosa e astrocitoma subependimario de células gigantes. Imagens
de ressondncia magnética pesadas em T1 (a-axial), T2 (b-coronal), T2 gradiente eco (c-axial) e T1 pds-contraste (d-axial) demonstram
uma lesdo expansiva arredondada intraventricular, proximo ao forame de Monro a esquerda, a qual apresenta sinal heterogéneo,
médio em T1 e alto em T2, havendo intenso realce apds a administracdo de gadolinio. Moderada hidrocefalia também é observada.
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Fig 2. Paciente feminino, 17 anos de idade, com esclerose tuberosa e astrocitoma
subependimdrio de células gigantes. Imagens de ressondncia magnética no plano coronal
pesadas em T2 (A) e no plano axial pesadas em T1 antes (B) e apds (C) a administracdo
de gadolinio evidenciam lesdo expansiva arredondada no interior do corpo do ventriculo
lateral direito, o qual apresenta-se dilatado. A lesdo tem sinal homogéneo, médio em
T1 e alto em T2, com realce intenso apds a administracdo de gadolinio. Nédulos
subependimadrios de pequenas dimensées também sdo caracterizados.

cefalia foi observada em 70% dos casos e calcificacdo
em 20% (areas no interior da lesdo de baixo sinal nas
imagens pesadas em T2 gradiente eco e em correla-
¢do com tomografia computadorizada). Imagens com-
pativeis com nédulos subependimarios foram obser-
vadas em todos os pacientes, em geral localizados
nos atrios e corpo dos ventriculos laterais. Tuberes
corticais evidenciados em sete casos (70%), distri-
buidos pelos lobos parietais e frontais (Fig 2). Lesdes
de substancia branca foram observadas em cinco
casos (50%).

DISCUSSAO

O acometimento do SNC é comum em pacientes
com ET. Entre as lesGes caracterizadas nestes pacien-
tes, destacam-se os hamartomas corticais, hamarto-
mas corticais glioneurais, ndédulos gliais subependi-
marios lesdes de substancia branca e astrocitoma sub-
ependimario de células gigantes. Em relacdo ao qua-
dro clinico, as manifestacdes neuroldgicas variam des-
de sintomatologia discreta até quadros extremamen-
te graves. A maioria dos pacientes tende a apresentar-
se com quadros convulsivos; entretanto, outras mani-
festacbes como retardo neuropsicomotor em diferen-
tes graus e sinais de hidrocefalia obstrutiva secundaria
ao crescimento do ASCG sdo frequentemente ob-
servados'>. No presente estudo, todos os pacientes
eram sintomaticos, apresentando em geral cefaléia,
tonturas, vomitos, crises epilépticas e diminuicdo da
acuidade visual.

Poucos estudos analisaram os achados de imagem
em pacientes com ET e ASCG®'". Nishio et al.” estu-
daram quatro casos de ASCG em pacientes com ET.
Nesse estudo, trés casos foram investigados com RM,
sendo tanto nas imagens pesadas em T1 quanto nas
pesadas em T2, dois casos eram isointensos ao cortex
e um isointenso a substancia branca. Todos os casos
apresentaram realce intenso apés a administracao
de gadolinio. Os autores concluiram que a RM é mais
sensivel que a TC para a detec¢do dos ASCG, princi-
palmente pela sensibilidade das imagens pesadas em
T2. Kumar e Singh?® avaliaram cinco pacientes com
ASCG, sendo que quatro apresentavam ET. Trés casos
foram investigados com RM, sendo as lesdes isoin-
tensas em T1 e T2, com realce intenso pelo meio de
contraste. Todos os pacientes foram submetidos a TC,
que demonstrou lesées lobuladas intraventriculares
com realce heterogéneo pelo meio de contraste.

Na presente casuistica, todos os pacientes apresen-
taram lesdo tumoral Unica sugestiva de ASCG, me-
dindo entre 1,5 cm e 8 cm (média de 3 cm), sendo
80% localizadas junto ao forame de Monro e 20%
adjacente ao corpo do ventriculo lateral. A RM de-
monstral principalmente tumores isointensos em T1
e hiperintensos em T2, com realce acentuado pelo
contraste. A maioria das lesées tumorais era homogé-
nea nas imagens pesadas em T1 e T2. Hidrocefalia
foi caracterizada em 70% dos casos. Imagens com-
pativeis com nédulos subependimarios foram obser-
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vados em todos os pacientes e tuberes corticais evi-
denciados em sete casos.

Concluindo, os ASCG em pacientes com ET em
geral apresentam-se como lesdo Unica préxima ao
forame de Monro, com médio sinal em T1, alto sinal
em T2 e realce intenso pelo contraste. Hidrocefalia
também é observada com frequiéncia. Além disso, os
achados comuns em pacientes com ET, como tuberes
corticais e ndédulos subependimarios, podem facilitar
o diagnéstico diferencial com outras lesdes intraven-
triculares.
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