ANEURISMA SACULAR INTRACRANIANO

APRESENTACAO DE TRES CASOS EM UMA MESMA FAMILIA
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RESUMO — Os autores apresentam os casos de trés irméos com diagnéstico de aneu-
risma sacular intracraniano, fazendo breve revisdo da literatura enfocando possiveis aspectos
etiopatogénicos implicados.
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Intracranial saccular aneurysm: report of three cases in a same family

SUMMARY — The authors report the cases of three patients from the same family, all with
intracranial saccular aneurysm (left carotid artery, anterior communicating artery, and middle
cerebral artery). AIll three patients were operated on with good recovery and no compli-
cations. The authors call attention for some etipathogenic aspects of familial saccular aneu-
rysms.
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A ocorréncia familiar de aneurisma sacular intracraniano (ASIC) nao cons
titui fato comum. Até 1990, cerca de 85 familias foram descritasi-4,6-9,12,15,17,24,
25,27,30. Todavia, 0s eventos responsaveis pelo surgimento de tais mas-formacoes
sdo insuficientemente conhecidos.

Neste estudo sdo apresentados trés irmaos com aneurisma sacular, todos
diagnosticados e tratados no Servico de Neurocirurgia do Hospital Universitario
Pedro Ernesto (HUPE-UERJ).

CASUISTICA

Trés irméos» pertencente® a familia de 7 membros (Fig. 1). foram internados no Servico
de Neurocirurgia do HUPE-UERJ em 1985, 1988 e 1990, tendo sido feito o diagnéstico de

ASIC (casos 1, 2 e 3 respectivamente). Apresentamos, a seguir, sumario dos casos em questdo.

Caso 1 — RSP, paciente branco, do sexo masculino, com 28 anos de idade, natural do
Rio de Janeiro (RJ), registro no HUPE-UERJ 581150. O enfermo queixava-se de cefaléia

holocraniana, de forte intensidade, que persistiu por 7 dias. O exame de admissdo revelava
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Fig. 1. Os trés irmaos estudados, pertencentes a mesma] familia.

discreta ptose palpebral a esquerda (E) e sinais de irritacdo meningea. A raquicentese deu
sai&a a liquido eefalorraquidiano (LCR) xantocrémieo. Anglografia foi realizada trés dias
apo6s, acusando presenca de aneurisma na bifurcacdo da artéria cardtida interna E (Fig. 2).
A cirurgia no 30 dia de internacao.

Caso 2 — RJP, paciente branco, do sexo masculino, com 30 anos de idade, natural do
RJ, registro no HUPE-UERJ 790239. Inicio do quadro com ceialéia holocraniana de forte
intensidade. Durante: a internacdo, 0 exame motrava rigidez de nuca terminal. A raquicentese
evidenciou LCR hemorragico e a angiografia, aneurisma da artéria comunicante anterior (Fig.
3). O paciente foi submetido a cirurgia no I&> dia de internacao.

Caso 3 — DCP, paciente branca, do sexo feminino, com 32 anos de idade, natural do
RJ, registro no HUPE-UERJ 839697. A enferma vinha sé queixando de cefaléia peri-orbitaria
a direta (D), persistente, pulsatii e de média intensidade. Todavia, visto haver histéria
familiar de ASIC, aceitou ela submeter-se a angiografia, a despeito do exame neuroldgico
ser absolutamente normal, sendo evidenciado pequeno aneurisma da artéria cerebral média D
(Fig. 4). Cirurgia foi realizada 5 meses mais tarde.



COMENTARIOS

Os aneurismas saculares intracranianos sdo mas-for macdes raramente encon-
tradas na infancia e adolescéncia. Desenvolvem-se eles, provavelmente, na juven-
tude, tornando-se sintomaticos durante a 5" década de vida. Contude, os ASIC
de incidéncia familiar ocorrem em faixa etéaria inferior, conforme constatamos
nos trés casos ora apresentados, além de possuirem algumas caracteristicas
especiais tais como: ruptura com tamanho menor do que se observa Nos casos
esporadicos e predilecdo pelo sexo feminino®.

Em gémeos univitelinos, observou-se que os ASIC se localizam no mesmo
territério ou em regido homénima (aneurisma em espelho), além de apresen-
tarem ruptura na mesma década, o que sugere base genética para sua pato*
génese”.

Diversos estudos reforcam essa etiologia para os ASIC familiares. Defi*
ciéncia de colageno tipo 111, detectada em cultura de fibroblastos por detro*
forese com ge-poliacrilamida, foi observada em algumas familias5,11,20-22. A des
cricdo, em paralelo, de aneurismas extra-neurais® e a concomitancia de outras
mas-formagdes congénitas 10,2629 reforcam a idéla de uma doenca generalizada do
tecido conjuntivo.

A tipagem de antigenos de histocompatibilidade leucocitarios (HL A) acusou
notavel incidéncia do B7 nos casos familiares”. Paralelamente, os HLA A 28",
DR2'3,23 ., Cw2' mostraram eevada ocorréncia nos enfermos com ASIC egpo-
radicos e o B40, uma verdadeira raridadeis. Ainda, com respeito a possiveis
implicacOes hereditarias, foi constatada reducéo do fator C4 do complemento’ U9
e maior incidéncia do gene C3-F em portadores de ASIC'».



Grande polémica existe quanto a investigacdo de pessoas assintomaticas
com histéria familiar de ASIC. Ter Berg et al"® defendem a realizacao rotineira
de angiografia digital com contraste venoso, nesses casos.

Em nosso estudo, o caso 3 apresentava cefaléa sem sinais indicativos de
hemorragia subaracndide. Tendo em vista a histéria de aneurisma intracraniano
em dois irméaos, a paciente foi submetida a angiografia convencional (Fig. 4).
Infelizmente, nenhum outro familiar concordou em submeter-se a tal investigacao
complementar. Mesmo assim, o0s autores créem ser vantajosa a indicacdo de
angiografia digital com contraste venoso ou, se possivel, angiorressonancia nos
demais membros de familias com antecedentes de ASIC.
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