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Resumo

Introducdo. As hemisferectomias séo cirurgias utilizadas ha décadas para se
tratar epilepsias refratarias a medicacdo anticonvulsivante. Embora o
controle das crises seja satisfatério, a morbidade, per e pds-operatdria, ainda
€ considerada um importante fator limitante a sua utilizacdo. Dessa maneira,
compreender as complicagdes mais comuns do procedimento, e os fatores
que as influenciam, é essencial para se estabelecer o melhor uso para a
técnica. Métodos. Foram coletados dados de 30 pacientes, operados por
seis cirurgides no Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da
Universidade de Sao Paulo no periodo entre 1980 e 2003. Foram realizadas
11 hemisferectomias com a abordagem de Rasmussen, trés
hemisferectomias  anatOmicas, nove hemisferectomias funcionais
extraventriculares e sete hemisferotomias. Foram estudados cinco grupo de
pacientes de acordo com a fisiopatologia da doenca de base: Dezesseis
pacientes eram portadores de Sindrome de Rasmussen, dois da Sindrome
de Sturge-Weber, quatro de malformacdes corticais, dois de lesdes
sequelares e seis de cistos porencefalicos. Os fatores de morbidade foram
avaliados dentro de rés perspectivas: 1- da doenca de base; 2- da técnica
utilizada; e 3- do fator humano. Resultados. Nossos dados mostraram
auséncia de diferenca estatisticamente significativa entre as técnicas
cirdrgicas empregadas nos itens: tempo cirdrgico; tempo de internagcdo na
unidade de terapia intensiva;, queda da hemoglobina; volume de
hemoderivados transfundidos e febre no pos-operatorio. Presenca de
leucograma acima de 15.000 leucécitos/mm?® no pds-operatério imediato foi
associada a estadias mais longas na unidade de terapia intensiva A média
diaria de temperatura dos pacientes, mostrou temperaturas acima de 38° C
entre o terceiro e sexto dia poés-operatério. Pacientes com
hemimegalencefalia apresentaram temperaturas mais elevadas quando
comparados com os portadores de cistos porencefalicos. Doencas com
maior manto cortical contribuiram para aumentar o tempo cirargico, embora
o fator humano tenha sido decisivo nesse item. Ao comparar Nossos
achados com os da literatura, vimos que o0s pacientes submetidos a
hemisferectomia anatdmica apresentaram no pos-operatorio temperaturas
mais elevadas e reacdo inflamatéria liqudrica mais intensa que o0s
submetidos a técnicas de desconexdo hemisférica, no entanto, a importancia
desse dado necessita ser estabelecida. Conclusdes: O principal fator de
morbidade nas hemisferectomias € a doenca de base, assim, os dados
presentes na literatura, incluindo nossa casuistica, ndo nos permite concluir
gue uma técnica seja superior a outra ou que as técnicas desconectivas
sejam melhores que as ressectivas.



Summary

Hemispherectomy has been the treatment of choice in some sorts of
refractory epilepsies for decades. Although surgery results in satisfactory
control of seizures, its morbidity remains a major concern. Thus,
understanding most common complications, as well as the factors that
contribute to it, becomes an essential step to learn the limits on technique
applications. Methods. Hospital charts from 30 patients operated on by six
different surgeons at the Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da
Universidade de S&o Paulo from 1980 to 2003 were reviewed. Eleven
functional hemispherectomies using Rasmussen approach, three anatomical
hemispherectomies, nine extraventricular functional hemispherectomies, and
seven hemispherotomies were included in this study. Sixteen patients
presented with Rasmussen Syndrome, two Sturge-Weber Syndrome, four
cortical malformations, two hemispheric lesions, and six porencephalic cysts.
Morbidity was evaluated from three different perspectives 1- background
disease, 2- employed technique, and 3- human factor. Results: our data
presented no statistical difference among the employed techniques regarding
1- surgical time, 2- intensive care unit time, 3- per and postoperative fall of
hemoglobin, 4- blood transfusion volume, and 5- postoperative axilar
temperature variation. Patients that presented over 15,000 leucocytes per
mm?® stayed longer at the intensive care unit, regardless of the surgical
technique employed. Daily average temperatures varied around 38 degrees
Celsius from the third to the sixth postoperative day. Patients with
hemimegalencephaly had higher postoperative axilar temperatures when
compared to those with porencephaly. Thicker cortical mantle contributed to
increase surgical time, though human factor also showed to be important in
this item. Comparing data from this study and the literature disclosed that
patients undergoing anatomical hemispherectomies presented an
inflammatory response in the cerebrospinal fluid more evident than those
submitted to cerebral disconnection, although the importance of this finding is
still elusive. Conclusions: The main factors of morbidity in the
hemispherectomy are the background disease and patient’s peculiarities,
therefore, it is not reasonable to infer that there is a superior technique or that
hemisphere disconnection is better than removal.
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A cirurgia para epilepsia € um dos campos mais antigos da
neurocirurgia. Os trés pacientes operados por Horsley em 1890, trabalho
gque marcou O inicio da neurocirurgia moderna, apresentavam crises
convulsivas. Existem diferentes técnicas empregadas para tratar os varios
tipos de epilepsias (Marino R Jr., 1990). As resseccdes de lesbes, ou areas
epileptogénicas, do lobo frontal ou temporal sdo as mais utilizadas e
estudadas. A hemisferectomia, embora empregada com menos frequéncia, é
o procedimento que mais impressiona por sua magnitude. Ressecar ou
desconectar um hemisfério cerebral soa, tanto para leigos como para muitos
médicos, como algo incompativel com a vida. Apesar disso, a cirurgia € um

procedimento recompensador para médicos, pacientes e familiares.

Os primeiros casos de hemisferectomia foram realizados na década
de 20 para tratar tumores cerebrais (Dandy, 1928). Em 1950, Krynauw
transformou a cirurgia no tratamento de escolha da “hemiplegia infantil”. Os
resultados iniciais foram surpreendentes com importante melhora do
comportamento, controle das crises em mais de 70% dos pacientes e uma
mortalidade peroperatéria de 6,6%, 0 que era aceitavel para a época (White,
1961). Além disso, ndo havia piora significativa da forca nem da linguagem

no pos-operatorio.

A fase de euforia desapareceu gradativamente junto com o
surgimento de relatos de complicacdes no inicio dos anos 60. Com a
descricdo da hemossiderose tardia e dos 6bitos relacionados a traumatismos
cranianos leves, a hemisferectomia foi praticamente abandonada pela

comunidade neurocirargica (Griffith, 1967; Laine et al., 1964).
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Ao longo das décadas de 60 e 70, a hemisferectomia foi submetida a
varias adaptacfes, cujo objetivo comum era reduzir as complicacfes
cirdrgicas e, ao mesmo tempo, manter os resultados no controle das crises.
Embora algumas sugestdes fossem interessantes, elas foram ineficazes

para ampliar o emprego da cirurgia.

Com o aumento do interesse pelas cirurgias para as epilepsias na
década de 80, ocorreu concomitantemente um avanco no desenvolvimento
das técnicas cirurgicas. Assim, a hemisferectomia voltou a ganhar espaco na
literatura com a descricdo da hemisferectomia funcional por Rasmussen
(Rasmussen, 1983). Ap0s Rasmussen, outros autores sugeriram novas
mudancas como tentativas de reduzir ainda mais a morbidade e a
mortalidade do procedimento. Nomes como hemisferotomia, hemisferotomia
peri-insular e deaferentacdo hemisférica, dentre outras denominacdes,
comecaram a povoar a literatura (Delalande et al.,, 1992; Villemure e
Mascott, 1995; Schramm et al., 1995). Atualmente, todas essas variacdes
sdo aceitas como alternativas nos casos em que a remocado de um

hemisfério é indicada.

O principal critério para a escolha da técnica cirdrgica a ser
empregada é a preferéncia do cirurgido. No entanto, quatro argumentos sao
freqientemente utilizados pelos autores para afirmar a superioridade de
determinada técnica de hemisferectomia sobre as outras: 1- menor tempo
cirargico, 2- menor sangramento peroperatdrio, 3- menor incidéncia de
hidrocefalia aguda e 4- menor morbidade e mortalidade peroperatoria

(Rasmussen, 1983; Winston, 1992; Villemure e Mascott, 1995; Schramm et
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al., 1995; Shimizu e Maehara, 2000; Schramm et al., 2001). Apesar disso,
nao existem trabalhos comparando esses fatores entre as diferentes
técnicas. Da mesma forma, embora as complicacdes de algumas técnicas
tenham sido descritas, ainda faltam a literatura trabalhos para se entender o
impacto dos diferentes tipos de hemisferectomia no tratamento das
epilepsias.

No Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade
de Séo Paulo foram estudados 30 pacientes submetidos a hemisferectomias
no periodo de 1987 a 2003, com quatro variacbes técnicas principais:
hemisferectomia anatbémica, hemisferectomia funcional, hemisferectomia

funcional extraventricular e hemisferotomia.

No intuito de se obter uma visdo ampla do problema, a evolugcédo das
técnicas de hemisferectomias foi revista dentro de seu contexto historico.
Apresentamos, também, as principais doencas para as quais essa cirurgia €
indicada e criamos uma classificacdo para comparar os trabalhos que usam

as diversas técnicas existentes na literatura.

ApoOs essa etapa, analisamos informacdes dos casos operados em
nossa instituicdo e procuramos definir a real influéncia da técnica cirargica
na morbidade cirdrgica. Além disso, como a elevacdo da temperatura
corpérea apO6s hemisferectomias tem sido freqlentemente citada, porém
pouco estudada de maneira sistematica, avaliamos os fatores que a

desencadeiam ou a modulam no pds-operatorio.
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Os objetivos desse trabalho foram:

1- Avaliar a influéncia das técnicas de hemisferectomia, do fator
humano e das doencas de base nas seguintes variaveis cirargicas:

A- necessidade de hemoderivados, B- hidrocefalia pds-operatéria, C-
febre no pds-operatdrio, D- tempo cirargico e E- mortalidade.

2- Avaliar se alguma técnica oferece beneficios que justifiquem o seu

emprego em detrimento das outras.
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3.1- Revisao histoérica

a - Contexto histérico das primeiras hemisferectomias

A segunda metade do século XIX foi um periodo de transicédo para a
neurologia. A descricdo por Broca (1861) de uma leséo frontal associada a
afasia reascendeu uma antiga discussdo sobre a existéncia de funcdes
especificas em areas distintas do cérebro. Gall (1798) havia lancado essa
teoria no final do século XVIIl, porém, sua visdo foi veementemente
contestada por Flourens (1824), cujo pensamento era o0 predominante
naquela época. Flourens, que tinha o mérito de ter baseado sua teoria em
experimentos com animais, considerava apenas trés areas funcionais no
encéfalo: o cérebro como centro da razdo, o cerebelo da motricidade e o

tronco da respiracao.

Ao longo do século XIX, vérios icones da neurologia moderna
debateram se havia ou ndo uma divisdo de fun¢des no cortex, porém ainda
nao havia evidéncias para se mudar a teoria vigente (Revisto por Schutta,
2000). A viséao localizacionista comecgou a ganhar maior aceitagdo somente
apdés o Congresso Médico Internacional de Londres de 1881 (Revisto por
Wilkins, 1992). Nesse congresso, Fridrich Goltz e David Ferrier levaram
animais previamente operados, que seriam sacrificados e autopsiados para
se estabelecer provas a favor, ou contra, a teoria localizacionista. Goltz,
defendendo os preceitos de Flourens, apresentou um cachorro que havia
sido submetido a quatro procedimentos cirlrgicos anteriores, com lesdes

difusas em seu cérebro, e que havia recuperado todas suas funcdes. Por



Revisdo da Literatura - Histéria 9

sua vez Ferrier, defendendo a teoria localizacionista, levou dois chipanzés,
um com lesdo no giro pré-central e hemiplegia contralateral e outro com
lesdo occipital bilateral e perda da visdo. Gowers liderou a equipe que
realizou autopsia nos animais. A hip6tese defendida por Ferrier, que o local
da leséo cortical poderia ser previsto pelo exame clinico, visto que o cérebro
apresentava areas especializadas em determinadas func¢des, foi confirmada.
A autdpsia também mostrou que Goltz havia superestimado, durante suas
apresentacoes em plenario, as lesbes presentes no seu animal. Além disso,
seu cdo mantinha as areas motoras preservadas. Dessa maneira, seu
raciocinio, que defendia que o cérebro “como um todo” era responsavel
pelos movimentos do animal, se mostrou inadequado. A comprovacao
anatdbmica da especializacdo de certas areas corticais abriu 0 caminho para
a neurocirurgia moderna, uma vez que 0S primeiros pacientes foram
operados com base somente em achados de historia clinica e exame

neurologico (Horsley, 1886).

Trabalhos baseados em estimulag&o cortical e histologia (Boling et al.,
2002; Brodmann, 1909), levaram neurologistas e anatomistas a tentar
mapear cada area cortical do cérebro humano, o que gerou exageros que,
por sua vez, suscitaram reacdes de grupos fieis a escola de Flourens.
Lashley foi uma das figuras centrais nesta contenda e influenciou geragdes
com algumas de suas pertinentes asser¢cdes. Em um de seus trabalhos o
autor afirma que: “facilmente posso argumentar sobre as dificuldades
encontradas pela antiga doutrina da localizacdo cerebral. Ela expressa o fato

de que a destruicdo de areas definidas (do cértex) resulta em sintomas
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definidos e infere que essas diferentes partes possuem funcdes diversas,
mas isso ndo tem nos dado discernimento quanto a maneira como essas
areas ou centros exercem suas funcdes, ou do modo como elas se
influenciam mutuamente”. E mais adiante, no mesmo texto, “com a
introducdo de melhorias nos métodos de exame, o isolamento completo de
funcdes se torna mais questionavel, até dar a impressdo de que o disturbio
em qualquer funcdo implica alteracdes menores, porém detectaveis, em
outras funcdes. Para que haja progresso imediato, ndo € necessario que
tenhamos uma teoria correta sobre funcionamento cerebral, porém é

essencial que ndo sejamos tolhidos por uma teoria falsa”. (Lashley, 1930).

Apesar das davidas levantadas, as representacdes corticais motoras
e sensitivas, tanto em seres humanos como em animais, foram bem aceitas
pelo meio médico (Grinbaum and Sherrington, 1901; Cushing, 1909;
Penfield and Boldrey, 1937). No entanto, 0 mesmo ndo ocorria em relacao a
localizacdo da “consciéncia”. O préoprio termo consciéncia ndo era bem
definido na maioria dos textos neurocirdrgicos. Alguns a usavam como a
habilidade de estar acordado e ciente do meio ao redor, enquanto outros
incluiam também aspectos da individualidade do ser. Independente do
conceito, as teorias vigentes partiam do principio de que a consciéncia se
encontrava no cortex. Desta maneira, quanto maior a ressecc¢ao cortical,
maior a chance do individuo ndo acordar de um procedimento cirdrgico. H.
Jackson (revisto por Blumenfeld, 2002) acreditava que os lobos frontais
seriam o ponto critico a ser preservado, enquanto outros, dentre eles o

proprio Dandy (1932), acreditavam que a preservacdo do hemisfério
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dominante seria suficiente. As primeiras evidéncias do papel do tronco
encefélico nesse processo surgiram com o trabalho de Von Economo em
1917 (Von Economo, 1917). A encefalite letargica, descrita por esse autor,
tinha como substrato anatdbmico uma reacao inflamatoria acometendo as
partes posteriores do hipotdlamo e do tronco cerebral, preservando o cortex
e o cerebelo. Esse artigo ganhou maior notoriedade na América do Norte
apenas apoOs sua traducdo para o inglés em 1931. E possivel que Dandy,
como a maioria dos neurologistas e neurocirurgides de sua época, ndo tenha
percebido a importancia desse trabalho no desenvolvimento de um novo
paradigma da fisiologia da consciéncia. Somente com 0 experimento de
Bremer (1929), realizado em gatos, é que lesBes no mesencéfalo se
mostraram suficientes para provocar disturbios do ciclo sono-vigilia. O
sistema reticular ascendente em seres humanos foi descrito mais de 20 anos
apos as primeiras hemisferectomias (Moruzzi e Magoun, 1949; Magoun,
1950). Quando Dandy realizou sua primeira hemisferectomia em 1923,
pouco se sabia sobre este papel do mesencéfalo ou mesmo dos
mecanismos cerebrais da personalidade. Sua justificativa para a cirurgia foi
que “o lobo temporal direito, assim como o frontal e o occipital... poderiam
ser completamente removidos sem piora intelectual aparente ou evidente.
Parece portanto uma expectativa l6gica que o hemisfério cerebral direito
pudesse ser removido com pouca, se alguma, mudanca no comportamento
de uma pessoa destra’” (Dandy, 1928). Sua abordagem empirica foi
essencial, uma vez que até entdo ninguém poderia afirmar com certeza qual

seria o resultado da cirurgia. Nao se sabia, por exemplo, se o tamanho da



Revis&o da Literatura - Historia 12

resseccdo cortical permitiia ao paciente sobreviver ou quais seriam as
alteracbes comportamentais dai decorrentes. Seu trabalho repercutiu
amplamente na literatura mundial. Na Franca L’hermitte (1928) utilizou a
experiéncia de Dandy, poucos meses ap0s sua publicacdo, para escrever
uma dissertacdo sobre fisiologia cerebral. “Em Ultima analise, dados téo
particulares trazidos por Dandy sédo a prova que toda atividade consciente
ndo se desenvolve somente na superficie cerebral, mas igualmente nos
centros subcorticais. Por outro lado, a conservacdo quase integral das
funcdes psiquicas superiores é um novo testemunho a favor da doutrina que
Vé 0s processos mais elevados ocorrerem ndo neste ou naquele centro, mas

no encéfalo inteiro, como um todo” (L’hermitte, 1928).

Da mesma maneira que 0s conhecimentos de neurofisiologia e
neuroanatomia, a infra-estrutura cirdrgica também era precéria no inicio da
década de 20. Os métodos de imagem se restringiam ao RX simples e
pneumoencefalograma, descrito pouco tempo antes pelo proprio Dandy
(1918). A angiografia cerebral, apesar de lancada por Egas Moniz em 1927,
demorou a ser empregada em paises de lingua inglesa devido a barreira
linglistica. Nessa época, a neurocirurgia na Ameérica do Norte, com a mais
refinada tecnologia, era realizada sob anestesia local com procaina e
inalacdo com éter, normalmente administrada por uma enfermeira. Os
controles dos dados Vvitais peroperatérios se limitavam a medices
constantes da frequéncia cardiaca pela palpacdo do pulso e tomadas de
pressao arterial. O tubo endotraqueal ja havia sido introduzido na pratica

cirdrgica, mas demorou décadas até ser incorporado pela neurocirurgia, pois
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se acreditava que a respiracdo espontanea era a melhor maneira de se
evitar edema cerebral. O tribromoetanol retal, o anestésico de escolha de
Dandy, foi lancado no mercado apenas em 1927 e provavelmente nao foi
utiizado nessa série. (Tracy e Hanigan, 1997). As craniotomias eram
realizadas com trépano de Hudson e serra de Gigli. Normalmente se rebatia
o flap 6sseo junto com a pele e a musculatura para se evitar infeccdo. O
tempo cirdrgico principal era realizado sem auxilio de microscépio, com
técnica cuja morbidade é considerada inadequada para os padrées de hoje.
Obtinha-se a hemostasia através de clipes metalicos, bolas de algodéo e
paciéncia. Se o sangramento continuasse, 0 cirurgido lancava méao de
fragmentos de mdasculo, usualmente retirados da regido temporal, para
tamponar os vasos. Em casos extremos, os fragmentos eram retirados da
perna do paciente. A eletrocoagulacdo, essencial hoje, foi introduzida na
pratica neurocirargica por Cushing apenas em 1928. No fechamento,
utilizavam-se pontos simples em varias camadas. Ap0s a sutura da pele,
colocava-se prata sobre a incisdo para evitar contaminacéo e, sé entdo, se
fazia o curativo. Ainda ndo havia nessa época antibiéticos, uma vez que
tanto a sulfa como a penicilina foram lancadas no mercado somente na
década de 30. As transfusfes sangiineas também eram limitadas a
pequenas quantidades de sangue fresco total, uma vez que ndo existiam

bancos de sangue.

Sob esse ponto de vista, ndo podem ser consideradas
surpreendentes a morbidade e mortalidade entre as hemisferectomias

realizadas por Dandy. Dos cinco pacientes descritos em seu trabalho
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original, dois morreram logo apds o procedimento, um de pneumonia e outro
de sangramento no leito cirirgico. Com relacdo aos outros trés pacientes, o
destino ndo foi muito melhor. Um morreu apos trés meses, devido a
recorréncia do tumor sem, entretanto, recuperar a lucidez nesse periodo por
conta de uma infeccdo. Outro sobreviveu trés anos e meio, o melhor
resultado da série, mas também apresentou recorréncia tumoral. O Ultimo
tinha acompanhamento de poucas semanas, porém estava sendo tratado de
infeccado cirlrgica na época em que o trabalho foi escrito. Deve ser lembrado
gue todos seus pacientes eram portadores de tumor cerebral, o que lhes
conferia um progndéstico tdo sombrio que abria margem para tentativas
herbdicas, embora o préprio Dandy reconhecesse que as indicacdes
cirdrgicas deveriam ser restritas. “Embora seja uma cirurgia para ser
raramente indicada, ela oferece, entretanto, para aqueles desejosos de viver
em condicBes adversas, uma extensdo de vida maior do que seria possivel
com qualquer outra forma de tratamento” (Dandy 1928). Apesar de
resultados nada animadores, a cirurgia se mostrou viavel, abrindo as portas

para novas tentativas.

b - Hemisferectomia no tratamento de tumores cerebrais

Apés o trabalho de Dandy, apenas oito novas hemisferectomias para
o tratamento de tumor cerebral foram publicadas na literatura mundial até
1949. Apesar de poucos casos, houve uma melhora significativa na
compreensao da cirurgia e de suas implicagdes. Cinco dessas oito cirurgias

foram realizadas em Cleveland, EUA, por Gardner. Em 1949, Bell e Karnosh
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reviram um paciente que apresentava dez anos de sobrevida na época da
publicacdo. Baseados nele e na experiéncia de Cleveland, esses autores
sugeriam que, em casos selecionados, a hemisferectomia deveria ser
considerada a terapia de escolha, ja que era a Unica opcao de cura para
alguns pacientes com tumor cerebral. Para eles, as sequelas motoras e
sensoriais pés-operatérias eram bem toleradas pelos doentes por ndo serem
“totalmente incapacitantes”. Enfatizavam também o fato da cirurgia ser
indicada apenas nos casos de tumores mais benignos. Achavam que para
0s tumores malignos a cirurgia ndo trazia a cura nem beneficios
significativos. Gardner, preocupado com o risco de afasia pés-operatoria,
desenvolveu um método para lateralizar a linguagem. Ele trepanava sobre a
area de Broca do hemisfério a ser operado e injetava anestésicos locais até
gue o paciente evoluisse com paresia facial e, entdo, testava a linguagem,
que, acreditava, estaria comprometida se aquele fosse o0 hemisfério
dominante (Gardner 1941). Principio semelhante foi utilizado anos depois
por Wada e Rasmussen (1960) na cria¢do do teste de Wada, que ainda hoje
€ utilizado amplamente em todo o mundo. Por sua vez, Zollinger (1935)
realizou a primeira resseccdo do hemisfério dominante. Infelizmente o
paciente faleceu no décimo sétimo dia pés-operatorio. Notou-se, porém, que
ele havia retido algum vocabulario, que melhorava a cada dia. O autor
concluiu que havia um desenvolvimento gradual da linguagem no hemisfério
ndo dominante e que provavelmente, se 0 paciente tivesse sobrevivido por
um tempo maior, a melhora seria mais expressiva. Em 1937, Rowe

descreveu as alteracdes neuropsicologicas tardias apos um ano da cirurgia.
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Suas analises mostraram a manutencdo do quociente de inteligéncia e

discreta alteracao intelectual, porém com morbidade intelectual aceitavel.

Mesmo com resultados mais encorajadores, as hemisferectomias
para tumores permaneceram ainda com indicacdo limitada ao longo das
décadas seguintes. O procedimento se mostrou demasiado paliativo nos
casos de tumores malignos, e muito agressivo nos casos de tumores
benignos. Além do mais, os pacientes portadores de lesées malignas néo
tinham tempo suficiente para desenvolverem reorganizacdo cerebral e,
dessa maneira, apresentavam seqielas motoras e psicologicas importantes
(Mensh et al., 1952). A resseccao do hemisfério dominante também era fator
limitante, uma vez que a recuperacao da linguagem nédo se mostrou efetiva
como imaginada, apesar do otimismo de alguns autores (Hillier, 1954; Smith,
1966). Assim, quando as complicacdes tardias foram descritas e melhor
conhecidas, o procedimento se tornou cada vez mais raro e suas citacoes

desapareceram gradativamente na literatura.

¢ - Hemisferectomia no tratamento das epilepsias: apogeu e queda.

Se a hemisferectomia ndo se mostrou efetiva no tratamento de
tumores, o0 mesmo nado pode ser dito em relacao as epilepsias. Em 1938,
MacKenzie utilizou pela primeira vez esse procedimento no tratamento de
uma paciente com epilepsia refrataria. Sua cirurgia foi inovadora no sentido
de ter levado ao extremo um procedimento neurocirdrgico bem conhecido na
época, provavelmente aprendido durante sua residéncia com Cushing, que

era a resseccao de cicatrizes corticais para se tratar convulsées. Uma vez
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qgque MacKenzie morava em Toronto, Canadd, é possivel que o trabalho
conduzido no Instituto Neurolégico de Montreal (MNI) tenha sido uma de
suas influéncias. Devemos lembrar que ele tinha aproximadamente a mesma
idade de Penfield, diretor e idealizador do MNI, que naquela época ja era
conhecido pelo tratamento cirargico das epilepsias. Sua paciente, uma moca
de 20 anos de idade, apresentava historia de crises convulsivas refratarias
apos traumatismo craniano ocorrido apenas trés semanas apos Sseu
nascimento. Como foi constatada uma extensa leséo cicatricial envolvendo o
territério da artéria cerebral média direita, optou-se pela retirada de toda a
cicatriz e do cortex adjacente. Ao final do procedimento foram deixados
apenas 0s nucleos da base, que se encontravam atrofiados (Citado por
Williams e Scott, 1939). Deve-se notar que, na época, o conceito de cirurgia
para epilepsia era direcionado para a resseccdo de les6es (Engel, 1993). A
cirurgia guiada por eletrofisiologia ainda estava restrita a experiéncia alema
(Foerster e Altenburger, 1935). Nem mesmo Penfield, pioneiro no uso da
eletroencefalografia (EEG) no tratamento epilepsias na América do Norte,
tinha disponivel um servico de eletrofisiologia bem estruturado. Jasper, seu
companheiro e neurofisiologista do servico se uniu a ele somente em 1937

(Feindel, 1996).

Vale também lembrar que apesar de Berger ter iniciado suas
publicacdes sobre EEG em 1929, o método sé foi reconhecido no meio
cientifico apos o trabalho de Lord Adrian, laureado com o prémio Nobel de
medicina em 1932, e Brian Matthews na Inglaterra, em 1934 (Adrian e

Matthews, 1934). Na América do Norte, o primeiro artigo sobre EEG em
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humanos, que apenas mostrava que a técnica era possivel de ser realizada
em pessoas saudaveis, foi publicado em 1935 (Jasper e Carmichael, 1935;
Gloor, 1969). Desta maneira, o EEG ainda ndo tinha sua utilidade
estabelecida na investigacdo das epilepsias. A grande maioria dos artigos
sobre EEG publicados até 1940 versava sobre estudos basicos de
neurofisiologia e alteracbes psicolégicas. A falta de conhecimento em
relacdo a utilidade da técnica no final da década de 30 justificou trabalhos
onde se buscava estabelecer alteracfes eletrograficas mesmo em situacdes
fisiol6gicas como a gravidez ou uso de bebidas licitas como a erva mate
(Case e Bucy, 1938; Hoagland et al., 1938; Travis e Knott, 1936; Gibbs e

Reid, 1942; Odoriz, 1942; Brazier, 1950).

Apesar desses percalcos, o resultado cirdrgico de MacKenzie nao
poderia ter sido melhor: a paciente nunca mais apresentou crises
convulsivas, teve sua medicacdo anticonvulsivante suspensa e voltou a ter
uma vida social ativa, chegando mesmo a assumir responsabilidades em
casa. Infelizmente a experiéncia foi apresentada no Congresso da
Sociedade Americana de Medicina em 1938, mas nao publicada, o que

diminuiu consideravelmente seu impacto no meio médico (Morley, 2000).

ApOs MacKenzie, passaram-se 14 anos até que a hemisferectomia
voltasse a ser realizada na América do Norte. Vérios fatores contribuiram
para esse intervalo. A Segunda Guerra Mundial foi decisiva, uma vez que
canalizou as atividades médicas para o tratamento de lesfes relacionadas
ao campo de batalha, além de provocar o deslocamento de valiosos

profissionais para o front. Paradoxalmente, o crescimento da neurofisiologia
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como especialidade também teve seu papel nesse atraso, pois, com 0
desenvolvimento da tecnologia, e consequentemente aumento dos custos,
as cirurgias para epilepsia foram se restringindo a poucos e bem equipados
centros. Além disso, o melhor conhecimento sobre a importancia do EEG na
localizacdo de focos epilépticos levou neurocirurgibes a tentarem restringir
as resseccoes corticais ao local de origem das crises. Assim, opinides, como
a de Penfield, que favoreciam remocfes corticais restritas, baseadas no
EEG, com certeza inibiram novos neurocirurgibes a se aventurarem em
retirar um hemisfério cerebral inteiro no tratamento de convulsdes (Penfield e

Erickson, 1941).

Talvez por coincidéncia, ou por estarem longe da influéncia dos
centros norte-americanos, as hemisferectomias para tratar epilepsias
ressurgiram apés um trabalho escrito e conduzido na Africa do Sul
(Krynauw, 1950). Na Europa, outros neurocirurgides logo aderiram a nova
técnica (Obrador e Larramendi, 1950; Obrador, 1952). Aparentemente,
quando Krynauw (1950) publicou seu artigo, ele ndo conhecia o trabalho de
MacKenzie. Em sua introducéo, referiu-se a hemisferectomia como uma
nova abordagem para o tratamento da hemiplegia infantil. A hemiplegia
infantil era considerada a via final de varias doencas que levavam, em ultima
instancia, a lesao severa de um hemisfério cerebral. Suas causas poderiam
ser vasculares, inflamatorias, infecciosas, traumaticas ou malformacdes
corticais. Clinicamente, a sindrome era caracterizada por uma triade de
hemiplegia, disturbio de comportamento e epilepsia. O principal motivo da

cirurgia, para Krynauw, era o distirbio de comportamento uma vez que, em
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suas palavras, “as resseccOes restritas podem parar as crises em alguns
casos mas, em minha experiéncia, ndo apresentam efeito benéfico no
comportamento”. Apenas dez dentre os doze pacientes operados em sua
série tinham crises convulsivas. Apesar disso, todos foram submetidos a
avaliacdo com eletroencefalograma, eletrocorticografia e estimulacéo
cortical. Tal infra-estrutura permitiu ao autor notar que a maioria dos
pacientes apresentava alteracdes bilaterais no EEG, que desapareciam apos
a cirurgia. Justificava-se, entdo, a resseccao de todo o hemisfério doente
como maneira de preservar o saudavel. Embora sua série apresentasse
apenas dois pacientes com mais de dois anos de acompanhamento apés a
cirurgia, média de 18 meses, seus resultados tiveram grande impacto na
literatura. A melhora comportamental ocorreu em todos os casos. Dos 10
pacientes com epilepsia, apenas seis tiveram seguimento de mais de seis
meses, mas todos ficaram livres de crises. Os resultados pareciam tdo bons,
gue mesmo Krynauw parece ter superestimado sua técnica. Seu ultimo caso
descrito era uma crianca de sete meses que havia sido operada, um més
antes, de hematoma extra dural e evoluiu com recidiva da cole¢cdo. Em sua
cirurgia, apos a drenagem do hematoma ele abriu a dura mater e concluiu
que o cerebro estava palido, edemaciado, com aumento dos giros e de
aspecto necrotico. Durante a exploracdo do cortex com agulha, encontrou
alguns cistos com conteudo esbranquicado, sem contato com o ventriculo,
que estava dilatado. Assim, iniciou pela lobectomia occipital e acabou

optando pela resseccéo de todo o hemisfério. Segundo seu artigo, a crian¢a
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evoluiu muito bem e apds duas semanas ja apresentava forca igual nos dois

lados do corpo.

A década de 50 foi o periodo de maior euforia em relacéo a eficacia
da hemisferectomia. McKissock (1953) descreveu sua experiéncia com 18
casos, onde 12 ficaram livres de crises e quatro melhoraram a frequéncia. O
comportamento dos pacientes também apresentou melhora semelhante. Na
Franca, varios grupos confirmaram os resultados animadores (Ferey, 1957;
Laine e Gross, 1957; Pagni, 1967; Pallais et al., 1957; Rosier e Choppy,
1957). No Brasil, foram realizadas duas hemisferectomias na Universidade
de S&o Paulo por Tenuto (Santos e Correa, 1957). Na segunda metade da
década chegou-se a certo consenso sobre as indicagfes cirurgicas, apesar
de algumas discussfes e questionamentos sobre os beneficios em casos de
pacientes institucionalizados ou muito sequelados (Till, 1967). A
hemisferectomia assim se estabeleceu como tratamento de escolha para os
disturbios de comportamento associados a hemiplegia e a epilepsia,
independente da doenca de base (Cairns, 1951). A confianga chegou a
ponto de Goodall (1957) sugerir que a cirurgia poderia ser realizada
profilaticamente para prevenir lesbes no hemisfério saudavel. “No futuro,
cirurgibes audaciosos poderdo operar antes da hemiplegia se instalar, ou
das crises e deterioragdo mental se desenvolverem. Isto pode talvez
prevenir a piora do déficit, se o hemisfério contralateral for capaz, em idade
mais tenra, de compensar a ressec¢cdo do lado doente”. A aceitacdo da
técnica se deveu a varios fatores. Primeiro, ndo havia tratamento adequado

para a hemiplegia infantil, doenca grave tanto do ponto de vista médico
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como da familia. As medidas viaveis antes de 1950 se resumiam ao controle
das crises com medicacdo e correcdo ortopédica das deformidades dos
membros. Infelizmente, a maioria das criancas acabava institucionalizada
devido a piora das crises ou deterioragcdo mental. Segundo, a psicocirurgia
estava no auge de sua aceitacao apos o prémio Nobel ter sido entregue para
Egas Muniz em 1949. Isto pode explicar a énfase dada por véarios autores na
melhora do comportamento apds a cirurgia. Terceiro, as condi¢des cirurgicas
e anestésicas haviam melhorado muito desde o trabalho de Dandy. Nessa
época, antibibticos, transfusdes de sangue e melhores técnicas anestésicas
contribuiram para diminuir consideravelmente a mortalidade e morbidade
peroperatoéria. Por ultimo, ao contrario da hemisferectomia para tumores, nos
casos de epilepsia onde se fazia necessaria a resseccao do hemisfério
dominante, usualmente ndo ocorria piora na linguagem (Jecker et al., 1954;

McFie, 1961; Vargha-Khadem et al., 1991).

Em 1961, White reviu todos os casos de hemisferectomia para
hemiplegia infantil publicados até entdo na literatura. Os resultados foram
surpreendentes. Apenas uma década apOs o artigo de Krynauw, foram
coletados 267 casos, sendo que 150 estavam documentados
suficientemente para serem estudados, com um seguimento médio de 16
meses. A doenca de base, referida em 116 casos, incluia complicagbes de
parto em 25%; etiologia desconhecida, 18%; hemiplegia apés mal febril,
10%; apos encefalite, 10%; Sturge-Weber, 7%; trauma craniano perinatal,
5% e 25% de outras causas. A mortalidade foi de apenas 6,6%, adequada

para grandes procedimentos neurocirdrgicos na época. Dentre os 97 casos



Revis&o da Literatura - Historia 23

que também apresentavam epilepsia, 67,4% se tornaram livres de crises.
Em relacdo a personalidade, 80,5% dos pacientes melhoraram, 2,1% nao
apresentaram alteracdo e apenas 0,7% pioraram. Os outros 16,7% n&o

tiveram acompanhamento adequado.

Apesar dos nameros, no final da década de 50 e inicio da de 60, a
cirurgia jA mostrava sinais de esgotamento. Quando a experiéncia comecgou
a se acumular, as complicacdes relacionadas ao procedimento foram se
tornando cada vez mais conhecidas e proibitivas. Os primeiros autores,
devido ao curto tempo de acompanhamento, relataram apenas a hidrocefalia
e as infeccbes como complicagdes importantes. Acreditavam, no entanto,
que cuidados peroperatérios diminuiam o risco de infec¢des e a coagulacéo
do plexo coréide, associado a puncgdes ventriculares de repeticdo, poderiam
evitar hidrocefalia (McKissock, 1954). O desenvolvimento do sistema de
valvula para drenagem ventricular também contribuiu para amenizar a

preocupacao com o acumulo liqudrico.

A opinido sobre a seguranca das hemisferectomias comecgou a ser
fortemente abalada apo6s a publicacéo de trabalhos com andlise dos efeitos
tardios da cirurgia (Wertheimer et al., 1964). Cabieses et al. (1957) relataram
herniacdo cerebral apds a cirurgia em dois dos seus cinco casos, porém nao
encontraram explicagdo convincente para o fen6meno. Esse quadro foi
também descrito por outros autores (Gros e Vlahovitch, 1960). Laine et al.
(1964), em série de 22 pacientes e acompanhamento de 8 anos,
descreveram dois casos de morte pds-operatdria precoce, provavelmente

relacionada a herniacdo cerebral, que os autores imputavam ao fato da
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crianca ter sido deixada em posicdo lateral com a cavidade da
hemisferectomia para baixo. Relataram também duas outras perdas
inesperadas associadas a traumatismos leves, anos ap6s o procedimento,
revelando a “inquietante” fragilidade em relagdo aos traumatismos cranianos
dos pacientes operados. Embora tais relatos fossem incobmodos, foi somente
com o reconhecimento da hemossiderose como causa de deterioracéo
neurologica tardia em pacientes hemisferectomizados que a validade do
procedimento chegou realmente a ser questionada. A hemossiderose,
descrita inicialmente por Noetzel (1940), era associada a quadros de
hemorragia meningea. Trabalhos clinicos e experimentais posteriores
confirmaram que a pigmentacdo descrita pelo autor era decorrente da
hemossiderina depositada nas meninges (Lewey e Govons, 1942;
Cammermeyer, 1947; Neumann, 1948; Neumann, 1956; Iwanowski e
Ohlmeier, 1960). A doenca permanecia extremamente rara e, até 1964,
existiam apenas 11 casos relatados na literatura. (Garcin e Lapresle, 1957;
Tomlinson e Walton, 1964). Ulrich et al., (1965) descreveram um caso de
hemossiderose em um paciente submetido a hemisferectomia em 1957. A
histéria, que posteriormente seria identificada como caracteristica da
doenca, era de um paciente que havia evoluido bem, sem crises no pos-
operatorio. Apés alguns anos, comecou com quadro de deterioracédo
neurologica progressiva, deméncia, paralisia de nervos cranianos baixos e
hidrocefalia obstrutiva (Falconer, 1969). A puncado lombar revelou liquido
xantocromico, sem crescimento nas culturas. O paciente, porém, evoluiu

para Obito. A patologia mostrava impregnacdo de hemossiderina em toda
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superficie do sistema nervoso central com uma ependimite proliferativa
reativa. Em 1966, Oppenheimer e Griffith mostraram que a doenca era
freqlente entre pacientes submetidos a hemisferectomia e havia acometido
trés dos 17 casos operados em Oxford. Surgiram entéo relatos evidenciando
gque o acompanhamento rigoroso e a intervencdo cirdrgica precoce, com
lavagem da cavidade deixada pela hemisferectomia e derivacao ventricular,
poderiam evitar o desfecho fatal da doenca (Falconer e Wilson, 1969;
Wilson, 1970b; Mathew et al.,, 1970). No entanto, revendo 50 casos
operados no Queen’s Square, Wilson (1970a) relatou uma mortalidade geral
de 32% dos pacientes, sendo que em 28% das vezes as causas eram
diretamente relacionadas a hemisferectomia. Nem trabalhos como o de
Ignelzi e Bucy (1968) foram capazes de reverter essa tendéncia. Nesse
artigo os autores descreveram quatro casos novos e, revendo a literatura da
época, chegaram a conclusdo que “existem poucos procedimentos
neurocirdrgicos que possuem resultados tdo gratificantes e duradouros em
todos aspectos... assim, é obvio que praticamente toda crianca portadora de
hemiplegia infantil deveria ser submetida a hemisferectomia”. Essas
conclusdes, no entanto, ndo eram de maneira alguma compartilhada por
outros autores. Sobre o artigo de Ignelzi e Bucy seria dito no ano seguinte.
“E desejavel que todos os que consideram realizar a cirurgia devam estar
cientes de suas graves complicacdes tardias. Os relatos entusiasticos de
séries com seguimento relativamente curto ndo devem persuadir seu
julgamento” (Brett, 1969). A desilusdo também era evidente para outros

autores defensores da técnica, como Carmichael: “fico desapontado, depois
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de tantos anos, por concluir que esta cirurgia deve ser cuidadosamente

ponderada antes de ser indicada”. (Carmichael, 1966).

A hemisferectomia anatdbmica comecou a ser gradativamente
abandonada a partir de 1961, ano em que parou de ser realizada em Oxford
(Griffith, 1967). Além da mortalidade tardia e inesperada, contribuiu para
essa perda de interesse a melhoria nas medicacdes anticonvulsivantes e no
tratamento clinico dos pacientes com hemiplegia infantil. A Etosuximida
comecou a ser usada em 1958 na Europa e o Acido Valpréico em 1960, o
que diminuiu consideravelmente o numero de pacientes com epilepsia
refrataria. No entanto, a cirurgia permanecia como o tratamento de melhor
resultado imediato, o que gerou um impasse, de acordo com Griffith. “A
hemisferectomia chegou em uma encruzilhada. De um lado, seus resultados
permanecem inquestionavelmente como o melhor tratamento disponivel
para se tratar epilepsia e distarbio de comportamento em criangas com
hemiplegia infantil. Por outro lado, pelo menos em alguns casos, ela pode
levar & morte. Assim, parece que o0 ato de remover um hemisfério pode
deflagrar uma irremediavel sequéncia fatal” (Griffith, 1967). A alternativa
adotada por varios autores foi modificar a técnica para manter sua eficacia e,

ao mesmo tempo, diminuir sua morbidade.

d - O abandono da hemisferectomia e as técnicas alternativas
As complicagbes tardias no paciente hemisferectomizado estavam
relacionadas a cavidade residual da cirurgia, que ficava em contato com o

ventriculo lateral pelo forame de Monro. Ao longo dos anos, pequenos
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traumas, ou mesmo aumento da pressdo venosa relacionada a tosse ou
esforcos, causariam sangramentos recorrentes. A degradacdo do sangue
levaria a deposicdo de hemossiderina na superficie ventricular e medular,
causando uma ependimite proliferativa, obstrucdo do fluxo liquérico e leséo
de nervos cranianos. A opc¢ado natural para se evitar complicacbes era
diminuir o espaco residual. Antes do desenvolvimento da hemisferectomia
funcional de Rasmussen, varias técnicas foram cogitadas para eliminar a
necessidade de uso da hemisferectomia anatébmica. Dentre essas técnicas
alternativas, as que receberam a maior atencdo por parte da literatura foram
a hemisferectomia estereotaxica, a hemisferectomia subtotal, a

amigdalotomia estereotaxica e a comissurotomia.
Hemisferectomia estereotaxica

Griffith (1967) sugeriu inicialmente desconectar o cérebro doente, sem
remové-lo, através de uma calosotomia anterior associada a capsulotomia. A
preservacao da parte posterior do corpo caloso se destinava a diminuir o
risco de sequelas visuais. Caso a cirurgia fosse efetiva, evitaria um
procedimento mais radical. Em caso de falha, o melhor conhecimento da
propagacdo das crises poderia permitir emprego de lesGes estereotaxicas
em alvos especificos para completar a desconexao. No entanto, Griffith n&o

chegou a publicar o emprego de sua técnica em seres humanos.
Hemisferectomia subtotal.

No Instituto Neurolégico de Montreal, Rasmussen (1973) abandonou
a hemisferectomia anatbmica, em favor da hemisferectomia subtotal, em

1968. Revendo os 48 casos submetidos a hemisferectomia subtotal, onde
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pelo menos um lobo era deixado no lugar, ele notou que nenhum dos
pacientes desenvolveu hemossiderose. Infelizmente, o resultado no controle
total ou quase total das crises era de 70%, inferior ao da resseccéo de todo

o0 hemisfério, em torno de 85%.
Amigdalotomia estereotaxica

A amigdalotomia estereotaxica foi utilizada inicialmente para tratar
quadros de epilepsia associados a disturbios de comportamento
(Heimburger et al., 1966). A tentativa de se substituir a hemisferectomia por
esse procedimento se resume a dez pacientes com hemiplegia infantil, dos
quais oito tinham epilepsia. Os resultados foram animadores, com
diminuicdo total ou quase total das crises em todos o0s pacientes
(Balasubramaniam e Kanaka, 1975). Infelizmente, erros metodologicos e
falta de uma base tedrica sélida dando suporte ao procedimento impediram
sua maior aceitacdo no meio cientifico (Goodman, 1986). Por outro lado, o
uso da amigdalotomia estereotaxica ainda parece ter valor no tratamento de
epilepsia temporal e disturbios de comportamento (Parrent e Lozano, 2000;
Kim et al., 2002).

Comissurotomia

A comissurotomia foi a técnica mais estudada para se tratar lesbes
hemisféricas em substituicdo a hemisferectomia (Van Wagenen e Herren,
1940). A comissurotomia total consiste na interrupcdo dos feixes de fibras
brancas existentes entre os dois hemisférios, impedindo a propagacédo das
crises generalizadas (Marino R Jr., 1985). Anatomicamente, isso reflete na

seccdo de todo o corpo caloso, comissura anterior, um lado do férnix e
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comissura hipocampal. No entanto, desde o inicio de sua utilizacdo, tanto
para tratar epilepsia como disturbios comportamentais, sabia-se da
recorréncia de crises ap0s a desconexdo dessas vias, 0 que sugeria a
existéncia de outras conexdes inter-hemisféricas (Funnel et al., 2000).
“Parece aparente que crises epilépticas bilaterais podem voltar apdés a
seccdo do corpo caloso e comissura anterior. Estes achados sugerem a
existéncia de vias neuronais em locais mais baixos do sistema nervoso
central” (Akelaitis, 1944). Luessenhop (1970) utilizou a comissurotomia total
em dois pacientes candidatos a hemisferectomia. Houve diminuicédo
significativa das crises, embora o controle ndo tenha sido completo. O
melhor resultado com esta técnica foi o obtido por Wilson et al. (1975).
Esses autores trataram uma crianca restrita ao leito, devido a crises
atonicas, que ficou livre de crises apds a cirurgia. Outros autores, com 0
intuito de minimizar a morbidade relacionada a comissurotomia total,
descreveram suas experiéncias com comissurotomias parciais. No Hospital
das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sdo Paulo (HC-
FMUSP), Avila et al. relataram dois casos de epilepsia, com lesbes
hemisféricas, submetidos a calosotomia anterior e melhora substancial das
crises (Avila et al., 1980). Tais resultados estimularam o uso da calosotomia
em dezenas de pacientes nessa instituicio e culminaram com o
desenvolvimento da calosotomia estereotaxica por radiofrequéncia. Na
tentativa de se evitar a hemisferectomia, a calosotomia foi utilizada também
em pacientes com epilepsia frontal, sindrome de Sturge Weber e hemiplegia

congénita (Huck et al., 1980; Goodman et al., 1985; Rappaport, 1988).
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Apesar da grande melhora com o procedimento, apenas 5% dos casos
chegavam realmente a ficar totalmente livres de crises, 0 que era pouco,
quando comparado aos cerca de 80% oferecidos pela hemisferectomia
(Andermann, 1992; Tinuper et al., 1988). Além disso, em alguns pacientes a
calosotomia podia piorar o padrdo de crises (Spencer et al., 1984). Assim,
com a progressiva diminuicdo da morbidade per e pds-operatéria
relacionada a hemisferectomia funcional, a calosotomia teve suas indicacdes
cada vez mais restritas. Atualmente, suas indicacdes se restringem
praticamente aos pacientes com crises atbnicas ou como medida paliativa
em epilepsias multifocais com generalizagbes frequentes (Wyler, 1997).
Ultimamente o estimulador vagal tem sido apontado como alternativa viavel

nestes casos (Vonck et al., 2001).

e - O renascimento da técnica

Enquanto  varios centros tentavam criar alternativas a
hemisferectomia, outros buscaram aperfeicoar a técnica vigente no intuito de
reduzir sua morbidade e manter sua eficacia. Gibbs e Wilson (citados em
Wilson, 1970a) foram os primeiros que descreveram, em 1968, uma
modificagdo para diminuir a morbidade do procedimento. Baseando-se no
principio que a causa das complicacfes pds-operatérias eram decorrentes
do extravasamento de sangue no espac¢o subaracndide, eles transformaram
0 espaco subdural em extradural. Isto foi obtido com a sutura da dura mater
na foice e base do créanio. A partir de 1980 a técnica comecou a ser utilizada

como rotina por Adams (1983) nos casos de hemiplegia infantil e epilepsia,



Revis&o da Literatura - Historia 31

porém com pequenas modificacbes como o tamponamento do forame de
Monro e o uso precoce de derivacdo ventricular, sempre gue necessario.
Beardsworth e Adams (1988) descreveram a experiéncia adquirida com a
técnica nos dez primeiros casos operados. Os resultados mostraram
mortalidade zero, sem complicacdes relevantes. O controle total das crises
foi obtido em sete casos e a melhora em outros dois.

A popularizacdo no emprego da hemisferectomia para epilepsia
ocorreu, no entanto, somente apds a descricdo da técnica de Rasmussen
(1983). Sua modificacao foi baseada em 57 pacientes com hemisferectomias
subtotais e seguimento entre dois e 31 anos, com média de 13 anos. O autor
notou que as ressecc¢des corticais extensas, onde pelo menos um lobo era
deixado, evoluiam com menos hidrocefalias tardias e sem hemossiderose.
Assim, no intuito de reduzir a resseccdo cortical evitando complicacbes
tardias e, ao mesmo tempo, manter o controle das crises obtido pelas
hemisferectomias anatémicas, Rasmussen desenvolveu em 1976 uma
hemisferectomia subtotal com desconexdao completa. Em 1993, Villemure e
Rasmussen reviram o0s resultados em 18 criancas com epilepsia, que
haviam sido operadas com essa técnica, e ndo encontraram nenhum caso
de hemossiderose. Dos pacientes, 82% ficaram livres de crises e a maioria
apresentou melhora cognitiva. Dados semelhantes foram relatados em 25
pacientes, incluindo adultos, com acompanhamento entre um e 15 anos
(Smith et al., 1991). Assim, o grupo de Montreal provou definitivamente que
a hemisferectomia podia ser realizada sem necessariamente expor o

paciente ao alto indice anterior de complicacGes precoces ou tardias.
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ApdOs a década de 1980, a hemisferectomia entrou novamente no
arsenal de tratamentos de primeira escolha para alguns tipos de epilepsias,
posicdo que ocupa até hoje. No entanto, diversos autores, seguindo 0s
principios de Montreal, buscaram novas variacdes que diminuissem ainda
mais a morbidade do procedimento. Delalande et al. (1992), Villemure e
Mascott (1995) e Schramm et al. (1995) cunharam termos como
“hemisferotomia” e “deaferentacdo hemisférica” para versbes com
resseccdes corticais menores que as da técnica de Rasmussen. Atualmente,
existem em torno de uma dezena de variagdes, porém a vantagem de um
determinado procedimento em detrimento de outro ainda estd para ser

estabelecida na literatura.
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3.2- Variacdes técnicas utilizadas na hemisferectomia

Todas as variacdes técnicas da hemisferectomia visam, em ultima
andlise, ao controle das crises, a recuperacdo funcional do paciente e a
reducdo de complicacdes operatdrias, tanto precoces como tardias.

Neste trabalho as principais técnicas foram divididas em trés grupos.

(Tabela 1).

TABELA 1. Variacdes técnicas de hemisferectomia

Grupo 1- Resseccao cortical completa
A - Abordagem intraventricular
B - Abordagem extraventricular
Grupo 2- Resseccao cortical parcial associada a desconexao hemisférica
A - Abordagem de Rasmussen
B - Abordagem vertical
C - Abordagem lateral
Grupo 3- Abordagens nao cirdrgicas

A - Endovascular

A divisdo desses trés grupos foi baseada na quantidade de ressecc¢ao
cortical utilizada para se obter o isolamento completo do hemisfério doente.
Dessa maneira, existe um alinhamento natural das técnicas que se
desenvolveram em uma mesma €poca, onde os modelos conceituais para a

hemisferectomia eram semelhantes.

Grupo 1 Resseccéo cortical completa
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Esse grupo reune todas as técnicas que, ndo apenas desconectam,
mas removem por completo o manto cortical. Existem duas variacdes
principais: a abordagem intraventricular e a extraventricular. Conforme
sugerido pelos nomes, o subgrupo com abordagem intraventricular utiliza a
cavidade dos ventriculos laterais como parametro anatébmico de resseccao,
engquanto o subgrupo extraventricular relne técnicas que visam manter o

sistema ventricular isolado da cavidade cirargica (Figura 1).
Grupo 1- subgrupo.A - Abordagem intraventricular

Esse subgrupo inclui as técnicas que usam a abertura do ventriculo
como parametro anatémico para a ressec¢do do hemisfério cerebral. Esse
modelo foi utilizado pelos primeiros autores que realizaram essa cirurgia e,
atualmente, é freqientemente referida como hemisferectomia anatémica ou
classica. A técnica cirargica varia um pouco de acordo com a preferéncia
dos autores. Por exemplo: Obrador (1951) preconizava a retirada de todo o
hemisfério em um Unico bloco, enquanto McKissock (1953) preferia a
remocado em duas pecas, Gros e Vlahovitch (1951) em trés e Krynauw

(1950) em quatro.

De uma maneira geral, quando a remocao hemisférica € realizada em
peca Unica, os cirurgides a iniciam pela ligadura das artérias cerebral média,
cerebral anterior e cerebral posterior. Em seguida, as veias para 0 seio
sagital sdo coaguladas. Abre-se, entdo, o corpo caloso amplamente, com
exposi¢cdo dos ventriculos laterais. Um plano de clivagem passando proximo
aos nucleos da base, cruzando a cédpsula interna, é realizado até se alcancar

o corno temporal, inferiormente, a base do frontal, anteriormente, e a tenda
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FIGURA 1. Grupo 1 Resseccéo cortical completa do manto cortical

A- Abordagem intraventricular; B- Abordagem extraventricular
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cerebelar, posteriormente. Nos casos onde a ressecc¢ao ocorre em mais de
um bloco, a cirurgia se inicia com a amputacdo dos lobos escolhidos e,
posteriormente, sdo realizadas a abertura do corpo caloso, a exposi¢cao do
ventriculo e a retirada das estruturas laterais aos nucleos da base, apés sua
desconexdo. E frequentemente utilizada a coagulacdo do plexo coréide,
conforme as orientacdes de McKissock (1953). A preservacdo de nucleos
subcorticais que possibilitassem a recuperacdo motora do individuo foi um
dos primeiros topicos a inspirar mudancas na técnica cirargica. Essa
preocupacao surgiu devido ao fato de nenhum dos pacientes relatados no
artigo de Dandy (1928) ter recuperado a motricidade de maneira satisfatoria.
Gardner (1933) sugeriu que a evolucdo desfavoravel era decorrente da
remocao do nucleo caudato. Essa postura foi adotada por Krynauw (1950),
que preconizava a manutencdo desse nucleo durante a cirurgia. Cairns
(1951), por sua vez, creditava as estruturas mesiais do lobo temporal um
papel importante na reabilitacdo motora. Poucos anos depois, estudos
mostrando atividade epileptogénica na amigdala e hipocampo fizeram com
gue essa modificacdo fosse gradativamente abandonada (Feindel e Penfield,
1954; Niemeyer, 1958). Outras estruturas, que também inspiraram pequenas
diferencas técnicas, foram o globo péalido e o putamen. Laine et al. (1964)
chegaram a dividir as hemisferectomias anatdbmicas entre inter-talamo-
caudato e extra-tdlamo-caudato, dependendo se a resseccao incluia, ou

nao, o globo palido e estruturas mesiais temporais.

A remocao dos nucleos da base ndo parece interferir no status motor

final, como podemos ver nos trabalhos com maior tempo de seguimento,
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embora a velocidade e qualidade dessa recuperacdo ndo tenham sido
estudadas de forma sistemética (Davies et al., 1993; Carson et al., 1996).
Estudos recentes sugerem que a melhora da motricidade, em lesdes
hemisféricas, ocorre provavelmente pelo desenvolvimento de novas vias e
reorganizacao cortical, modulada, em alguma extenséo, pelo cerebelo (Fujii
e Nakada, 2003; Machado et al., 2003; Marino Jr. et al., 2001, Bittar et al.,
2000). Existem, também, evidéncias radiolégicas recentes sugerindo que o
ndcleo caudato, quando preservado na cirurgia, possa participar desse

processo em pacientes hemisferectomizados (Chugani e Jacobs, 1994).

Outras modificacbes foram acrescentadas no intuito de se diminuir
algumas complicagbes como o deslocamento cerebral, a hidrocefalia e a
hemossiderose. Di Rocco e lannelli (2000) introduziram o emprego de uma
dura mater sintética suturada entre a foice e a base do cranio, por cima dos
ndcleos da base, para proteger o0 cérebro contra deslocamentos
indesejados. Recomendam também, em alguns casos, a drenagem do leito
cirirgico com cateter de derivacdo ventricular externa nos primeiros dias do
pés-operatério para manter a cavidade livre de sangue e impedir
hidrocefalias agudas. Peacock et al. (1996), por sua vez, recomendam 0 uso
rotineiro de derivacOes ventriculares externas, por alguns dias, em todos
pacientes submetidos a hemisferectomia. Dunn et al. (1995) descreveram o
uso de Zenoderm® para isolar o ventriculo contralateral e Adams (1983), por
sua vez, popularizou o tamponamento do forame de Monro e a sutura da

dura mater da convexidade na foice e base do cranio. Essas medidas visam
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a impedir o contato do espaco subaracnoide criado pela cirurgia com o

sistema ventricular contralateral e, assim, diminuir o risco de hemossiderose.
Grupo 1 - subgrupo B - Abordagem extraventricular

Embora Penfield (citado por Austin, 1955) considerasse todas as
hemisferectomias como hemidecorticacdes, consideraremos aqui apenas as
técnicas que visam a preservacdo da substancia branca. Do ponto de vista
anatémico, incluimos nessa categoria as técnicas que retiram o cortex sem
abrir os ventriculos ou entrar nos nucleos da base. A abordagem
extraventricular foi idealizada para facilitar a preservacdo dos nucleos da
base, porém logo foi reconhecida sua utilidade para se evitar traumas nas
paredes do terceiro ventriculo e, posteriormente para se prevenir 0

desenvolvimento de hemossiderose.

Ignelzi e Bucy (1968) propunham o inicio da cirurgia com a ligadura
das artérias cerebral média, cerebral anterior e cerebral posterior. Entdo, o
hemisfério era ressecado em peca Unica através de um corte passando
acima das fibras do corpo caloso, lateralmente ao corno frontal e alcangando
a base do lobo temporal. O restante da desconexdo do hemisfério era obtido

com uma secc¢ao seguindo as bordas da foice e do tentério.

Winston et al. (1992) descreveram sua técnica como uma alternativa a
hemisferectomia classica. Sua cirurgia consta de cinco passos principais. 1-
craniotomia ampla, abertura da fissura Sylviana e coagulagdo dos ramos da
artéria cerebral média. 2- Incisdo longitudinal parietal até o vértice. 3-
Retirada do manto cortical do lobo frontal sem penetrar no ventriculo. 4-

Retirada do manto cortical parietal e ligadura da artéria cerebral anterior. O
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cortex frontal basal posterior ndo é ressecado devido a proximidade com o
diencéfalo. 5- O manto cortical do lobo occipital e temporal € removido e a
artéria cerebral posterior ligada. O cortex residual sobre o corpo caloso e
medial dos lobos temporal e occipital é aspirado.

Carson et al. (1996), por sua vez, iniciam o procedimento com a
retirada do lobo temporal, seguida pelos lobos frontal, parietal e occipital. A
artéria cerebral anterior nem sempre é ligada, uma vez que a principal
responsavel por sangramento peroperatorio é a artéria cerebral média. Apos
a retirada dos lobos o manto cortical é ressecado com cuidado ao redor dos
nacleos da base para ndo romper as paredes dos ventriculos. Como o corno
temporal tem que ser aberto durante a lobectomia temporal, pedacos de
Gelfoan® e Surgicel® sao utilizados préximos ao trigono para isolar o
sistema ventricular. Com essa técnica, € necessario cuidado para se evitar
instabilidade hemodinamica em pacientes jovens (Freeman et al., 1996)

Nos casos de hemimegalencefalia (HME), Carson et al. (1996)
sugerem uma pequena variacdo. Passam, entdo, a iniciar a cirurgia com
uma remocdo em formato de cunha, na regido para-sagital, em toda a
extensao fronto-occipital, deixando, no entanto, uma camada de cortex sobre
a foice. Com isso, buscam diminuir o sangramento arterial e venoso
associado ao descolamento da face mesial do cérebro. Apos a remocéo do
hemisfério, toda a superficie cruenta é coberta com Gelfoan®. Taha et al.
(1994), por outro lado, sugerem a resseccdo em dois estagios, com intervalo
de semanas, para evitar complicacbes relacionadas ao sangramento de

dificil controle nessa doenca.
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Grupo 2 Resseccdo cortical parcial associada a desconexao
hemisférica

Esse grupo inclui todas as técnicas que associam a resseccao cortical
parcial com a desconexdo do restante do hemisfério. Dividimos esse grupo
em trés subgrupos: A - inclui a hemisferectomia funcional de Rasmussen,
onde uma ampla janela € aberta nos lobos frontal e parietal para se
desconectar o hemisfério, B - inclui as técnicas que se utilizam do acesso
para-sagital para desconectar o hemisfério e C - agrupa as técnicas que
usam a via lateral, trans ou peri-sylviana, para se desconectar o hemisfério
(Figura 2).

Grupo 2- subgrupo A - Abordagem de Rasmussen

A abordagem de Rasmussen € uma técnica de transicédo, onde o lobo
temporal e parte dos lobos frontal e parietal sdo removidos e o restante do
hemisfério € desconectado. A cirurgia se inicia com a retirada da porcéo
central do hemisfério cerebral, entre o joelho e o esplénio do corpo caloso,
acima da fissura de Sylvius. Medialmente a ressec¢ao se estende até o giro
do cingulo, antes da entrada no ventriculo, para proteger as artérias
cerebrais anteriores. Ap0s essa remocao, a substancia branca € aspirada a
frente, atrds e acima do corpo caloso, desconectando os lobos frontal e
occipital. Finalmente, o lobo temporal, junto com suas estruturas mesiais, é
removido. A insula é removida apenas nos casos onde se suspeita de
atividade epileptogénica nessa regido, o qué pode ser confirmado por

eletrocorticografia peroperatoria (Figura 2).
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Grupo 2 — subgrupo B — Abordagem vertical

Apesar de Delalande (1992) ter sido o primeiro autor a usar o termo
hemisferotomia, somente em 2001 sua técnica de desconexao para-sagital
foi descrita com detalhes anatdmicos adequados (Delalande et al., 1992,
Delalande et al., 2001). A técnica descrita por esse autor se inicia com uma
corticectomia parietal alta. Por essa abertura o ventriculo lateral € exposto e
uma calosotomia realizada. Utiliza-se entdo uma incisdo, passando pela
capsula interna, até o corno temporal, onde as estruturas mesiais desse lobo
sdo ressecadas. ApOs essa etapa, os ventriculos sdo utilizados como

parametro para a desconexao dos lobos frontal e occipital.

Danielpour et al. (2001) descreveram a hemisferectomia
desconectiva, semelhante a de Delalande, porém utilizada em apenas dois
pacientes. Nessa técnica, a linha média é exposta apds craniotomia ampla
com a dura mater rebatida sobre o seio sagital. Apos retracao cuidadosa da
face medial dos lobos frontal e parietal, realiza-se uma calosotomia completa
por acesso interhemisférico. Com essa exposi¢ao, faz-se uma leucotomia
ligando o ventriculo lateral ao corno temporal pela substancia branca
proxima a cépsula interna. O ventriculo lateral pode ser seguido em sua
regido posterior para se localizar, de maneira precisa, o corno temporal. O
uso de neuronavegacdo pode auxiliar nesse procedimento. Apds a
exposicdo ampla das estruturas mesiais do lobo temporal, a amigdala e o
hipocampo sdo aspirados e o férnice desconectado. Os autores néo
descrevem a desconexdo do frontal, embora seja provavel a realizacao

dessa etapa cirurgica (Figura 3).
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FIGURA 2- Grupo 2 - subgrupo A - Abordagem de Rasmussen

FIGURA 3- Grupo 2 - subgrupo B — Abordagem vertical

Abordagem vertical a- Delalande et al., 1992, b- Danielpour et al., 2001
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Grupo 2 — subgrupo C — Abordagem lateral

Esse grupo se deriva da técnica de Rasmussen, onde outros autores
diminuiram a resseccdao cortical, mas mantiveram a desconexdo completa do
hemisfério. Sao considerados aqui, todos os procedimentos onde a
corticectomia utilizada para a desconexdo do hemisfério se localiza na
regido perissylviana. A remocdo do lobo temporal € utilizada por alguns
autores para melhorar a visdo cirdrgica ou para prevenir a herniacdo de
uncus, caso o paciente venha a desenvolver edema hemisférico no pos-

operatario.

A hemisferotomia peri-insular, descrita por Villemure e Mascott (1995)
€ um dos modelos mais difundidos desse grupo. Esse procedimento se inicia
com aspiracao subpial de parte dos lobos frontal e temporal ao redor da
fissura Sylviana com exposicdo do sulco peri-insular superior e inferior
(também chamado de sulco circular da insula). Com uma abertura no limite
superior da insula, o ventriculo lateral é aberto. Realiza-se a desconexdo
total do corpo caloso por dentro do ventriculo lateral, utilizando a artéria
pericalosa como ponto de referéncia. Em sua parte anterior, a desconexao
se estende a frente do joelho do corpo caloso e, com o uso da aspiracao
subpial, passa pela base do lobo frontal proximo ao limite anterior da insula.
Em sua parte posterior, aspira-se por detras do esplénio e, ap6s exposicao
da parte posterior do corno temporal, desconecta-se o hipocampo com
aspiracao da fimbria e o férnice. Resseca-se, entdo, a parte anterior do lobo
temporal junto com a amigdala e o hipocampo. Esses autores afirmam a

necessidade de preservagdo das veias e artérias do hemisfério, o maximo
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possivel, para se evitar edema poés-operatorio. Enfocam, também, que o
cortex da insula deve ser removido para melhor controle das crises
epilépticas.

Embora os autores recomendassem a técnica apenas nos casos com
ventriculomegalia, Kestle et al. (2000) a utilizaram em populacdo pediatrica,

inclusive em casos de HME, com bons resultados.

A deaferentacdo hemisférica de Schramm et al. (1995) foi publicada
quase que simultaneamente com o trabalho de Villemure e Mascott.
Schramm et al. iniciam essa técnica cirirgica com uma lobectomia temporal
anterior ampla, com inclusdo da amigdala e hipocampo. O corno temporal é
aberto até se chegar ao atrio. A face mesial dos lobos temporal e occipital é
aspirada com retirada de toda a substancia branca ao redor do esplénio do
corpo caloso. Sado realizadas varias corticectomias para se atingir o
ventriculo, tanto na parte posterior do lobo temporal como no lobo frontal,
acima da fissura Sylviana. O corpo caloso é, entdo, desconectado, por via
intraventricular, em toda sua extensao. A artéria pericalosa pode ser utilizada
como referéncia nesse processo. Atencdo deve ser tomada com todo o
sistema vascular, para evitar morbidade relacionada ao edema pés-

operatario.

Esses autores sugerem como mudancas opcionais na técnica: 1-
reducdo da lobectomia temporal com resseccao seletiva da amigdala e do
hipocampo por uma abertura do giro temporal superior; 2-remoc¢ao do cértex
insular por aspiragao subpial; 3- uso de pequena craniotomia sobre a fissura

Sylviana. Quando essas trés modificagcbes sdo acrescentadas, o que pode
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ser realizado nos casos em que os ventriculos estdo dilatados, os autores
passam a chamar o procedimento de deaferentacdo trans-ventricular por
“key hole”. Comair (2001) acrescentou a essa técnica uma pequena janela
de aproximadamente trés centimetros quadrados na regidao inferior dos giros
pré e pos-central para melhorar a visdo dos ventriculos e facilitar a

desconexao.

A hemisferotomia peri-insular modificada, descrita por Shimizu e
Maehara (2000) se inicia com uma abertura ampla da fissura de Sylvius e a
coagulacédo dos ramos da artéria cerebral média que correm sobre a insula.
E realizada ent&o, uma janela com retirada parcial do opérculo frontal e a
metade superior da insula. Por essa janela, com aspiracao subpial, chega-se
ao corno temporal e se resseca as estruturas mesiais do lobo temporal. Os
lobos frontal e occipital sdo desconectados por via intraventricular, como
realizado pelos outros autores. Shimizu e Maehara acreditam que a janela
na insula é especialmente Util nos casos onde os ventriculos sédo pequenos
devido ao aumento do manto cortical, conforme mostrado nos casos de HME

por Yoshioka et al. (1999).

Na tentativa de se combinar a hemisferectomia funcional e a
abordagem extraventricular, Kanev et al. (1997) criaram a desconexao
hemisférica extraventricular com o auxilio de ultra-som peroperatério. Apés a
abertura da dura mater, o transdutor do aparelho € posicionado na regido
posterior do lobo temporal, onde séo identificados o &trio do ventriculo e o
corno temporal. S&o realizadas duas incisdes paralelas, uma anterior ao

corno frontal e outra posterior ao corno occipital. Anteriormente o plano é
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FIGURA 4 — Grupo 2 subgrupo C- Abordagem lateral

Abordagem lateral a- Villemure e Mascott, 1995; b- Schramm et al., 1995; c-
Schramm et al., 2001, d- Shimizu e Maehara, 2000, e- Kanev et al., 1997.
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estabelecido na base do frontal, proximo do joelho do corpo caloso, que é
aspirado subpialmente com inteira desconexao do lobo frontal.

Posteriormente a incisdo desconecta o lobo occipital. O lobo temporal
€, entdo, removido junto com suas estruturas mesiais e a desconexado do
manto cortical fronto-parietal € iniciada. A incisdo subcortical comeca nas
margens da insula e continua pela substancia branca, logo abaixo da
substancia cinzenta, até chegar no giro do cingulo e desconectar todo o
corpo caloso, por fora dos ventriculos.

Em nosso servigo foi utilizada, frequentemente, uma variagdo da
técnica descrita por Kanev et al. (1997). A desconexao extraventricular foi
realizada com parametros anatdomicos no lugar do ultra-som (Figura 4).

A anatomia microcirargica das hemisferotomias foi avaliada
extensivamente em trabalhos anteriores, que devem ser consultados para se

obter maiores detalhes nesse item (Morino et al., 2002; Wen et al., 2004).

Grupo 3 - Abordagens nao cirdrgicas

Esse grupo inclui atualmente apenas a hemisferectomia endovascular
descrita por Mathis et al. (1995), embora no futuro possa incluir abordagens,
a serem desenvolvidas, utilizando radiocirurgia ou procedimentos
estereotaxicos.

Essa técnica foi reportada uma vez na literatura. O caso era de uma
crianca com 10 semanas de vida, HME e epilepsia refrataria. A
hemisferectomia foi decidida como tratamento de escolha, porém, devido a

idade, considerada de altissimo risco. Optou-se, entdo, pela embolizacao
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hemisférica. Foi embolizada, inicialmente, a artéria cerebral anterior. Essa
artéria nao irrigava grande area cortical e, assim, era menos propensa a criar
edema importante apds sua oclusdo. Em torno de dez semanas mais tarde
foram embolizadas as artérias cerebral média e cerebral posterior. Duas
semanas apos o procedimento, as crises diminuiram e chegaram a cessar
por completo. Embora o EEG mantivesse alguma atividade, a crianca
permaneceu livre de crises, em uso de pequenas doses de fenobarbital, até
0s 14 meses de vida. Nessa idade, as crises voltaram e se tornaram
novamente refratarias a tratamentos medicamentosos. Como a RM mostrava
area residual occipital, que correspondia ao epicentro eletrografico das
crises, chegou-se a considerar nova embolizacdo. No entanto, a deciséo
final foi pela hemisferectomia anatémica, que levou novamente a crianca ao

controle completo das crises.

Terminologia

Por motivo de padronizacdo utilizaremos o termo hemisferectomia
anatémica (ou classica) para nos referirmos as técnicas inclusas no Grupo 1-
A, hemidecorticacdo para o grupo 1B e o termo hemisferotomia (HT) para
todas as técnicas dos grupos 2-B e 2-C, exceto a hemisferectomia funcional
extraventricular (HF-EV) que foi discriminada como grupo a parte. A

hemisferectomia funcional de Rasmussen (HFR) se refere ao grupo 2-A.
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3.3- Sindromes trataveis pela hemisferectomia

Sindrome de Rasmussen

Rasmussen et al. (1958) descreveram os casos de trés criangas com
quadro clinico de encefalite crénica acometendo predominantemente um
hemisfério cerebral, epilepsia refrataria, hemiplegia progressiva e declinio
mental. Dois desses pacientes foram submetidos a hemisferectomia com
parada da progressao da doenca. O ultimo ndo apresentou melhora apos
lobectomia frontal e evoluiu para 6bito depois de alguns meses. A patologia
dos espécimes mostrou alteracdes inflamatérias difusas, degeneracéo
esponjosa cortical e infiltrado linfocitario perivascular. Postulou-se na época
uma etiologia viral, embora agentes infecciosos ndo tenham sido isolados.
Desde entédo, dezenas de casos se acumularam na literatura, o que permitiu
um melhor conhecimento dessa rara sindrome (Andermann, 1991).
Devemos notar que existem também outras formas de encefalites
associadas a epilepsias, inclusive com crises parciais continuas, que nao

devem ser enquadradas no rétulo de SR (Andermann, 2002).

Existem atualmente trés hipéteses mais aceitas sobre sua etiologia:
infeccdo cronica persistente, processo imunolégico desencadeado por
infeccdo viral aguda e doenca autoimune sem agente desencadeante (Tran
et al., 2000). Corroborando com a primeira hip6tese, existem os achados de
patologia que sao muito sugestivos de infeccdo virGtica, inclusive com
identificacdo de fragmentos de genoma viral em estudos moleculares (Jay et

al., 1995). Ha& também relatos de pacientes que desenvolveram a doenca
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apos episodio de uveite e a melhora dos sintomas com uso de antivirais
(Harvey et al.,1992; McLachlan et al.,1996). Por outro lado, os dados
epidemiolégicos ndo apresentaram padrédo de doenca transmissivel, estudos
soroldgicos ndo detectaram agente infeccioso consistente e nenhum virus
isolado foi capaz de reproduzir a doenca quando inoculado em cobaias
(Antel e Rasmussen, 1996). Além disso, fragmentos de virus também foram
encontrados em biopsias de pacientes com outras doencas que ndo a
encefalite de Rasmussen (Vinters e Farrell, 1995).

A hipétese de mecanismos autoimunes ganhou forca com a
descoberta da presenca de anticorpos para receptores de glutamato (GluR3)
em pacientes com encefalite de Rasmussen (Rogers et al., 1994). Em
concordancia com essa hipotese, obteve-se melhora clinica associada a
reducao dos niveis séricos desses anticorpos apos plasmaferese (Andrews
et al., 1996). Mais recentemente, os linfécitos T citotoxicos também foram
considerados como potenciais agentes mediadores das lesdes cerebrais
(Bien et al., 2002 a).

Fora do campo imunoldgico, Silver et al. (1998) relataram uma
variante da encefalite de Rasmussen em dois irmaos, sugerindo assim a
presenca de um fator genético associado. Nos ultimos anos, também foram
descritas outras doencas como displasia, tumores cerebrais, malformacdes
vasculares e esclerose tuberosa acometendo pacientes com SR. Ainda hoje
falta uma explicacdo fisiopatolégica que possa englobar todas essas
associacfes (Hennessy et al., 2001; Yacubian et al., 1996; Hart et al., 1998;

Firlik et al., 1999).
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Embora ndo se saiba ao certo a etiologia da encefalite de
Rasmussen, o quadro clinico é relativamente bem estabelecido. Rasmussen
e Andermann (1991) reviram os 35 anos de experiéncia do Instituto
Neurolégico de Montreal com a doenca e identificaram 51 casos, dos quais
apenas um havia apresentado os sintomas na idade adulta. Todos os outros
tinham idade entre 14 meses e 14 anos. A doenca em adultos é
habitualmente mais grave com maior probabilidade de envolvimento cortical
bilateral e menor adaptacao aos déficits decorrentes das lesdes inflamatorias
(McLachlan et al., 1993). Hart et al. (1997), por sua vez, relataram cinco
casos com o inicio das crises na adolescéncia que apresentaram curso mais

benigno do que em criancas.

S&o descritas trés fases da doenca (Oguni et al., 1992; Bien et al.,
2002 d). A primeira fase, ou prodrémica, caracteriza-se por crises esparsas e
resposta parcial as medicacBes anticonvulsivantes. Raramente a crianca
evolui com algum grau de hemiparesia nesse estagio. Essa etapa dura em
torno de sete meses e costuma ser mais prolongada em adultos, quando
comparada com criancas. Apdés esse periodo, a doenca entra em sua
segunda fase, que se manifesta com a piora das crises. Nessa etapa, 69%
dos pacientes desenvolvem quadro de epilepsia parcial continua com crises
parciais simples motoras. Essa fase dura em torno de oito meses, evolui
inicialmente com piora rapida e, posteriormente, estabilizacdo dos déficits
neurolégicos adquiridos (hemiplegia, hemianopsia e perda intelectual). No

estagio residual, a ultima fase, as crises se tornam menos freqlentes, porém
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raramente desaparecem. A maioria dos pacientes é levada para cirurgia

neste estagio.

7

A atrofia de um hemisfério é o traco determinante na SR na RM
(Yacubian et al., 1997). Kim et al. (2002) reviram ressonancias magnéticas
(RM) de criangcas com SR e identificaram trés padrdes radiologicos distintos
durante a evolucdo da doenca. No tipo mais comum, a RM inicial é
aparentemente normal e evolui com atrofia progressiva e aumento do sinal
em T2 e FLAIR no hemisfério acometido. O segundo tipo apresenta sinais
precoces de hiperintensidade em T2, porém ha regressdo das alteracbes
com o tempo. Um terceiro padrdo foi encontrado em apenas um paciente
gue apresentou hipersinal frontal em T2, mas ndo houve progressao da
lesdo. Maeda et al. (2003), por sua vez, descrevem apenas duas formas
distintas de progressdo radioldégica da doenca, uma com inicio focal e
propagacdo adjacente e outra multifocal. Rosemberg et al. (1997) enfatizam,
no entanto, que as alteragcbes de sinal, vistas na RM, ndo possuem

correlacdo com os achados neuropatolégicos.

Nos casos onde as imagens tomograficas e de RM sao sutis, testes
funcionais, como a cintilografia cerebral, podem auxiliar no diagndstico
precoce (Geller et al., 1998). Takeoka et al. (2003) sugerem, também, a
andlise volumétrica seriada dos hemisférios para se detectar alteracbes
discretas em RM aparentemente estaveis. Além dos achados cronicos,
existem relatos de edema cerebral nas fases precoces da encefalite, que

evoluem posteriormente para atrofia hemisférica (Bien et al., 2002c).
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Os achados eletroencefalograficos sdo inespecificos (Westmoreland,
1993). Podem ser encontrados varios tipos de anormalidades epileptiformes
como, por exemplo, atividade focal, multifocal, unilateral ou mesmo bilaterais
sincronas. Essas alteracbes variam ao longo da evolucdo da doenca e
podem se projetar para diferentes partes do cérebro. Areas com processo
inflamatorio ativo coexistem com regides cicatriciais (Rasmussen e McCann,
1968). Capovilla et al. (1997) relataram um caso de encefalite de
Rasmussen onde EEGs seriados foram realizados desde o inicio da doenca.
Eles notaram que, apesar das crises freqlentes, as ondas lentas com
poucas espiculas predominavam no tracado. O registro no video EEG
chamou a atencdo pela origem das crises em pelo menos dois pontos
distintos do cortex de um Unico hemisfério que, por sua vez, néo
apresentava anormalidades nos exames de imagem. Dessa maneira, esses
autores sugerem que tais achados, associados a um quadro clinico
compativel, podem ser caracteristicos da doenca, embora reconhecam a

necessidade de outros estudos.

Recentemente Pardo et al., (2004) descreveram achados de patologia
em 45 pacientes com SR e demonstraram um comprometimento mais
severo nos casos com inicio mais precoce e curso mais prolongado.
Mostraram também um menor acometimento do lobo occipital quando

comparado com outras regides do cérebro.

O tratamento clinico da encefalite de Rasmussen inclui o uso de
antivirais, imunoglobulinas, plasmaferese e corticoides. Infelizmente, essas

medidas sdo poucos efetivas e produzem apenas melhora transitéria dos
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sintomas (DeToledo e Smith, 1994; Wise et al., 1996; Hart et al., 1994;
Chinchilla et al., 1994; Leach et al.,, 1999). A hemisferectomia ainda € o
tratamento com os melhores resultados no controle das crises. Esperar, ou
ndo, a instalacdo completa da hemiplegia antes de se realizar a cirurgia
permanece como uma conduta pessoal entre diferentes autores (Dulac,

1996; Vining et al.,1997).

Sindrome de Sturge-Weber

A sindrome de Sturge-Weber, também chamada de Sturge-Weber-
Dimitri, foi descrita por partes ao longo de diferentes momentos historicos da
propedéutica médica. Os dados de semiologia clinica foram os primeiros a
serem estabelecidos. Em 1879, Sturge relatou o caso de uma crian¢ca de
seis anos e meio com hemangioma na hemiface direita, buftalmia e crises
parciais focais de inicio na méo esquerda. Influenciado pela escola de H.
Jackson, concluiu que deveria haver uma lesdo cortical de cor avermelhada
(“port wine mark”) no hemisfério direito que explicasse as crises convulsivas.
Somente em 1897, Kalischer confirmou a presenca dessas lesdes em
necropsias. Weber (1922) acrescentou a sindrome a hemiplegia espastica e
relatou a presenca de calcificagcdes intracranianas no RX. No entanto, as
alteracdes radiolégicas tipicas, com padréo giriforme, foram descritas no ano
seguinte por Dimitri, na Argentina (1923). Posteriormente, Krabbe (1934)
definiu que essas calcificacdes se localizavam no cortex e ndo na membrana

aracnoide, como sugeria a andlise inicial das imagens de RX.
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A etiologia dessa sindrome permanece desconhecida e a maioria dos
casos ocorre esporadicamente na populacdo. Alguns relatos familiares, no
entanto, sugerem gque a transmissao possa ser autossémica, porém, nao foi
provada ainda a existéncia de nenhum padrdo de transmissédo definido
(Gold, 1995). A SSW também pode ser encontrada associada a ouras

doencas de carater genético (Vissers et al., 2003).

Clinicamente a sindrome se caracteriza pela lesao vinhosa facial com
alteracOes corticais ipsilaterais e epilepsia. Esta triade, no entanto, deve ser
vista com certa cautela. Embora as manchas vinhosas na face sejam
relativamente comuns, acometendo trés em cada 1000 nascimentos,
somente 5% destas criancas tém a SSW (Menkes e Maria, 2000). Por outro
lado, até 13% dos pacientes com a SSW nao apresentam nevo facial. Outros
dados relevantes devem ser mencionados. Cerca de 7,5% apresentam
lesbes cerebrais bilaterais. Crises epilépticas afetam de 80% a 90% dos
pacientes, porém elas se tornam refratarias em apenas um ter¢co dos casos.
Dois tercos dos doentes apresentam retardo mental e, desses, a metade tem
comprometimento severo. De uma maneira geral , 39% se tornam auto-
suficientes financeiramente e 55% s&o capazes de constituir familia. Além
disso, 60% apresentam catarata concomitante a lesdo facial (Sujansky e

Conradi, 1995; Pascual-Castroviejo et al., 1993).

A sindrome tem carater progressivo e as seqlelas podem ser
incapacitantes (Duchowny et al., 1996). Os piores quadros ocorrem quando
as crises convulsivas se iniciam no primeiro ano de vida (Hoffman et al.,

1979). A hemianopsia é um dos sintomas mais precoces, embora de dificil
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deteccdo em criancas. A hemiparesia, por sua vez, ocorre inicialmente de
maneira transitoria apds crises convulsivas, mas pode se tornar permanente.
As calcificacbes cerebrais também se desenvolvem com o passar dos anos
e sao praticamente ausentes até os dois anos de idade. Por fim, outros
orgdos podem ser acometidos, entre eles 0s rins, as suprarrenais, 0

aparelho digestivo e o cardiovascular (Achslogh, 1964).

A ressonancia magnética e a tomografia sdo atualmente os exames
de escolha na avaliacdo de portadores da SSW (Spermer et al., 1990). Os
achados mais comuns em ordem de importancia sao a angiomatose pial,
atrofia cerebral, diminuicdo das veias corticais, aumento das veias profundas
e alteragcdes oculares. A tomografia de encéfalo mostra as calcificagbes
subcorticais caracteristicas da sindrome (Benedikt et al., 1993; Giriffiths,

1996; Griffiths et al., 1996).

O eletroencefalograma mostra caracteristicamente uma diminuicéo
difusa da voltagem sobre o hemisfério acometido, mesmo que ndo haja
associacdo de déficits neuroldgicos. Esta assimetria ocorre antes do
desenvolvimento das calcificacfes e tem caréater inespecifico, necessitando
correlacdo clinica e radiolégica para se estabelecer o diagnostico

(Sharbrough, 1993).

Na maioria dos casos da SSW, o tratamento se resume ao controle
das crises epilépticas com anticonvulsivantes e cuidados oftalmoldgicos.
Apenas as formas mais graves da doenca necessitam de cuidados
especiais. A primeira tentativa de se tratar cirurgicamente as crises

convulsivas associadas a doenca foi realizada por Cushing (1906). No
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entanto, o procedimento foi abortado devido ao sangramento excessivo
durante a craniotomia. Dimitri e Balado tentaram, algumas décadas depois, a
coagulacéo de vasos corticais malformados com controle apenas parcial das
crises. Finalmente, na década de 30, Olivercrona realizou uma lobectomia
occipital e obteve controle total das crises. Assim, concluiu que essa
abordagem seria mais efetiva nos casos de Sturge-Weber do que em outras
formas de epilepsia focal (revisto por Achslogh, 1964). Cairns (1951)

introduziu o uso da hemisferectomia nessa doenca.

Ainda existem duvidas sobre as indicacdes e momento da cirurgia. A
epilepsia refrataria, contudo, é condicdo sine qua non para o procedimento.
Arzimanoglou et al. (2000) reviram 20 casos submetidos a diferentes
técnicas cirurgicas, dentre elas uma calosotomia, cinco hemisferectomias e
14 resseccgdes corticais. Esses autores concluiram que a hemisferectomia €
a técnica mais efetiva para se tratar as crises epilépticas, com 100% de
controle nessa série. Quando o paciente ndo apresenta hemiplegia, a
resseccdo cortical de toda a lesdo macroscopicamente visivel é uma
alternativa viavel. A cirurgia, se realizada em tempo habil, também é capaz
de impedir a deterioracdo neuropsicomotora (Ito et al., 1990). Por outro lado,
exceto nos casos de epilepsias catastroficas de inicio muito precoce, adiar a
cirurgia para quando o paciente completar um ano néo altera sua evolugao
em termos de controle das crises nem do desenvolvimento neuropsicomotor
(Kossoff et al., 2002). A presenca de lesdes bilaterais ndo deve ser
considerada uma contra indicacdo formal para a cirurgia. Mesmo nesses

casos, se as crises surgirem de um unico hemisfério, a cirurgia pode gerar
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resultados semelhantes aos dos pacientes com leséo unilateral (Tuxhorn e

Pannek, 2002).

Malformagdes corticais hemisféricas congénitas

As malformacfes corticais podem ser determinadas geneticamente ou
adquiridas. Atualmente as malformacdes corticais geneticamente
determinadas séo classificadas em quatro grupos (Tabela 2).

A hemimegalencefalia (HME), que perfaz apenas 4% das malformacdes
corticais detectaveis pela ressonadncia magnética, € a mais importante
entidade do ponto de vista das hemisferectomias (Duchowny et al., 1998;
Leventer et al., 1999). Outras malformagdes, como as heterotopias e as
displasias hemisféricas, se restritas a apenas um lado, também podem se
beneficiar com o procedimento, embora as indicagfes cirlrgicas sejam ainda
mais raras (Montes et al., 2001).

Tradicionalmente, a HME tem sido considerada como um distarbio de
migracdo devido a presenca de neur6nios na substancia branca e defeitos
da laminagdao cortical (Vinters et al., 1992).

No entanto, teorias genéticas e técnicas histopatologicas recentes
sugerem que a malformacdo ocorre em um estagio anterior a migracao
neuroblastica (Flores-Sarnat, 2002).

Atualmente, mesmo esse conceito tem sido contestado por outros autores
(Porter et al.,, 2002; Crino et al., 2002). Apesar das incertezas, a HME é
classificada no grupo das malformacgBes proliferativas ndo neoplésicas.

Esse grupo se caracteriza histologicamente pela presenca das células baldo,
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TABELA 2. Classificacdo das malformacdes corticais (baseada em

Barkovich et al., 2001)

1 - Malformacéo devido a proliferacdo ou apoptose anormal glial e neuronal.
A - Proliferacédo diminuida / Apoptose aumentada: microcefalia
B - Proliferacdo aumentada / Apoptose diminuida: megalencefalia
C - Proliferacdo anormal
a. Nao neoplasicas
| - Hamartomas corticais
Il - Displasias com células baldo
lIl - Hemimegalencefalia
b. Neoplasicas
2 - Malformacé&o devido a migracdo anormal
A - Espectro Lisencefalia / Heterotopias subcorticais em banda
B - Complexo de Cobblestones
C - Heterotopias
3 - Malformacdes devido a organizacao cortical anormal
A - Polimicrogiria e esquizoencefalia
B - Displasias corticais sem células em balédo
C - Microdisgenesia

4 - Malformacdes néo classificadas em outras partes.
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cuja origem permanece indefinida, embora tenham sido interpretadas como
fruto de um desenvolvimento erratico no estagio de células tronco (Barkovich
et al., 2001). As malformacdes proliferativas se associam freqientemente a
epilepsias refratarias, porém nao estdo relacionadas a insultos genéticos ou

pré-natais bem definidos (Montenegro et al., 2002).

O estimulo, ainda desconhecido, que leva a HME pode ocorrer até no
quinto més da gravidez. Ele aborta a segunda fase de desenvolvimento dos
sulcos corticais e previne a terceira (Sarnat e Menkes, 2000). Do ponto de
vista da patologia macroscopica, a doenca se caracteriza pelo aumento de
um hemisfério com alteracfes de desenvolvimento cortical e sub-cortical. O
outro hemisfério costuma estar anatomicamente normal, embora tenham
sido relatados casos com malformacdes bilaterais (Jahan et al., 1997). Na
histologia, o cortex apresenta perda da organizacdo laminar e pode ter
associado alteracdes como displasia, heterotopia, células baldo, fibras de
Rosenthal e perda de substancia branca (Renowden e Squier, 1994; Pal et
al.,, 2002). Suas alteracbes macroscopicas sdo algumas vezes téo
marcantes, que podem ser identificadas pela ultra-sonografia ainda no

periodo pré-natal (Martinelli et al., 2002).

Clinicamente, a HME se caracteriza por epilepsia refrataria e atraso no
desenvolvimento neuropsicomotor. Ela pode se associar com lesdes
cutaneas e outras malformacdes (Dhamecha e Edwards-Brown, 2001;
DeLone et al.,, 1999). No neonato, pode se manifestar inicialmente apenas
como espasmos infantis (Kobayashi et al., 2001). Hemiparesia e

hemianopsia s&o frequentes e se desenvolvem no primeiro ano de vida,
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embora alguns pacientes possam apresentar déficits minimos sem alteracéo
cognitiva (Dobyns e Kuzniecky, 1996).

A ressonancia magnética é considerada o exame de escolha na
investigacdo das epilepsias associadas as displasias (Boardman et al., 1996;
Kuzniecky e Knowlton, 2002). O aumento do volume do hemisfério
acometido, conforme visto na patologia, € o dado mais evidente. No entanto,
o0 cortex é tipicamente displasico com giros alargados, sulcos rasos e
espessamento cortical. Contudo, ndo € sempre que essas alteracbes séo
visiveis nos exames de imagem (Sasaki et al., 2000). Nos casos mais
graves, a transicdo da substancia branca e cinzenta pode desaparecer e 0
hemisfério assume um aspecto hamartomatoso (Barkovich e Chuang, 1990).
A substancia branca, infiltrada com neurénios heterotépicos, aparece com
hipossinal na tomografia e como areas hiperintensas subcorticais em T2 na
ressonancia (Woo et al., 2001; Barkovich e Kuzniecky, 1996). Na maioria
dos casos o ventriculo ipsilateral a lesdo apresenta aumento do volume
associado a um formato proprio da doenca (Kuzniecky e Barkovich, 1996).
Apesar de algumas caracteristicas bem descritas, 0s critérios para se
estabelecer a presenca de HME pela RM ainda sdo pouco precisos e,
provavelmente, varias malformacbes corticais diferentes tém sido
engquadradas nesse diagnostico (Gupta et al., 2004).

A cintilografia cerebral pode ser util na localizacdo do foco epiléptico. O
hemisfério acometido, usualmente, apresenta um padréo de hipoperfuséo
interictal e hiperperfusdo durante o periodo ictal (Alfonso et al., 1997; Bar-

Sever et al., 1997).
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O eletroencefalograma apresenta nas HME o mesmo padrdo de
espiculas rapidas, focais e continuas, vistas nas displasias (Brodtkorb et al.,
1998; Palmini et al., 1995). O mesmo ocorre em relacéo a eletrocorticografia,
que exibe atividade intrinsecamente epileptogénica sobre a area
malformada. Os focos podem ser Unicos ou multiplos. Aparentemente, isso
nao tem influéncia no resultado terapéutico, contanto que todos os focos

estejam localizados em apenas um hemisfério (Degen et al., 2003).

O tratamento das HME visa ao controle das crises epilépticas e ao
desenvolvimento da crianga 0 mais préximo possivel do normal. A cirurgia
parece ser o Unico procedimento, no momento, capaz de interromper a piora
neurolégica do paciente (Humbertclaude et al., 1997; Battaglia et al., 1999).
Assim, espera-se que os melhores resultados sejam alcancados nos
pacientes onde o hemisfério “normal” ndo foi ainda seriamente lesado.
Prayson (2000) sugere que, para esse fim, a cirurgia seja realizada antes do
paciente completar um ano de idade. Di Rocco e Lannelli (2000), no entanto,
relatam que a cirurgia em criangas muito jovens, com menos de nove meses
de idade, apresenta maior risco de evoluir com hidrocefalia. Apesar das
davidas sobre o melhor momento da cirurgia, a literatura mostra que a
hemisferectomia é um procedimento seguro e eficaz para controlar as crises
e possibilitar o desenvolvimento das criangas acometidas por esta

malformacgéo (Taha et al., 1994; Edwards et al., 2000).

Cistos porencefalicos e lesdes sequelares hemisféricas
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Os cistos porencefalicos (CP) sédo cavidades resultantes de lesbes
cerebrais, que podem ocorrer na vida intra-uterina ou nos primeiros anos de
vida. Quanto mais cedo o insulto ocorre, mais dificil se torna estabelecer sua
etiologia. As atrofias, onde a estrutura se formou e foi destruida, nem
sempre sdo distinguiveis das hipoplasias, onde n&o houve o
desenvolvimento adequado do tecido. (Sarnat e Menkes, 2000). Existe ainda
o fato de destruicbes muito precoces impedirem a migracdo neuronal
normal, o qué cria areas de polimicrogiria nas bordas da leséo.

Alguns autores distinguem os CP em dois tipos. O tipo I, que possui as
caracteristicas descritas acima, e o tipo I, que engloba as esquizoencefalias
e €&, atualmente, classificado no grupo das malformacbes do
desenvolvimento cortical (Van der Knaap e Valk, 1988; Barkovich et al.,
2001). Os cistos tipo Il ndo serao tratados aqui.

Os CP fetais sdo usualmente decorrentes de infec¢des, hemorragias ou
isquemias cerebrais no segundo ou terceiro trimestre da gravidez. Como o
aspecto final da lesdo € o mesmo, independentemente de sua origem,
estabelecer qual dessas intercorréncias a gerou se torna inviavel na maioria
das vezes (Scher et al., 1991).

Apés 0 nascimento, as causas do dano cerebral sdo identificadas na
maioria dos casos como, por exemplo, 0s traumatismos cranianos e
infeccdes. Deve-se notar que apenas 20% das criangas com déficit motor e
sofrimento perinatal vdo apresentar CP, porém, quando presentes, eles
estdo relacionados a quadros mais graves de epilepsia e hemiparesia

(Uvebrant, 1988; Kotlarek et al., 1981).



Revis&o da Literatura - Sindromes 64

Clinicamente, a porencefalia e as les6es sequelares (LS) hemisféricas se
manifestam pela triade de epilepsia, hemiparesia e atraso no
desenvolvimento neuropsicomotor. O déficit motor ndo € progressivo. Ho et
al. (1997) estudaram 14 pacientes com cisto porencefalico e epilepsia
refrataria, sete dos quais apresentavam atraso mental. O padrdo de crises
mais frequente foi o de crises parciais complexas psicoparéticas. Crises
tbnico-clénico generalizadas e crises parciais simples também foram

comumente encontradas.

De acordo com a ressonancia magnética, o local preferencial dos cistos é
o territorio de distribuicdo da artéria cerebral média, embora possam ser
encontrados também em outros territérios vasculares. A polimicrogiria e a
esclerose hipocampal podem estar associadas a lesdo porencefélica. A
presenca destas lesGes tem valor terapéutico e progndstico. Nas LS, o

hemisfério costuma estar com menor volume e alteracdo de sinal.

O eletroencefalograma ndo costuma mostrar alteracdes especificas
sobre o hemisfério lesado. Por outro lado, a presenca de atividade

epileptiforme na regido temporal ndo é rara.

O tratamento dos pacientes com porencefalia e seqielas hemisféricas
consiste, na maioria das vezes, em suporte clinico e controle das crises
epilépticas. Apenas uma minoria desses pacientes ira apresentar
refratariedade medicamentosa e, somente nesses casos, a cirurgia deve ser
considerada. A hemisferectomia tem sido utilizada ha décadas e ainda é o
procedimento de escolha na maioria das vezes. Como 0s pacientes ja

apresentam déficits motores pré-operatoérios, a cirurgia costuma ser bem
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tolerada. Além disso, os resultados no controle das crises e nos disturbios de
comportamento sdo comprovados por inumeros trabalhos com longos
seguimentos. No entanto, ultimamente tem se identificado um subgrupo de
pacientes com cisto porencefalico e esclerose mesial temporal. O resultado
com cirurgias mais econdmicas, como a resseccdo temporal, tem sido
estimulante (Burneo et al., 2003). Outras op¢des mais restritas do ponto de
vista cirargico, que podem ser usadas em situacfes especificas, sdo as
resseccodes corticais focais, calosotomia e drenagem do cisto (Carrefio et al.,

2001).
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3.4- Consideracdes pré-operatorias

A hemisferectomia tem sido utilizada no tratamento de pacientes com
crises epilépticas refratarias associadas a lesbes acometendo
predominantemente um hemisfério cerebral. Os principais critérios para a
escolha da técnica cirargica a ser empregada sdo a preferéncia e
experiéncia do cirurgido. No passado, retardo mental e auséncia de déficit
motor eram contra indicacbes formais. Atualmente, esses achados sé&o
considerados relativos e dependem da idade de instalacdo e natureza da
doenca de base. Os riscos e possiveis beneficios relacionados a cirurgia
devem ser amplamente discutidos entre familiares e profissionais de saude

gue acompanham o paciente (Montes et al., 2001).

A avaliacdo dos candidatos a hemisferectomia inclui, além de dados

clinicos, exames de neurofisiologia, neuroimagem e neuropsicologia.

O eletroencefalograma (EEG) é utilizado tanto para esclarecimento
diagndstico como para se estabelecer o progndstico da doenca, apesar do
seu real valor ndo ser consenso entre diversos autores (Andermann, 1992;
David et al., 1967). Smith et al. (1991), baseados em 25 pacientes com
diversas doencas de base, que foram submetidos a hemisferectomia
funcional, relataram que a presenca de focos epilépticos independentes
bilaterais é associada aos piores resultados. Por outro lado, a presenca de
alteracbes de base no hemisfério “bom”, a atividade epiléptica multifocal
confinada ao lado “doente” e as atividades sincronas bilaterais foram

associadas aos casos de bom progndstico. Carmant et al. (1995), também
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avaliando grupo heterogéneo de doencas, concluiram que pacientes com
espiculas bilaterais independentes ndo apresentam pior controle de crises
apos a cirurgia. Na experiéncia desses autores, mesmo nestes casos, as
crises se originavam apenas no hemisfério lesado. A atividade eletrogréafica
do hemisfério doente pode permanecer presente no pdés-operatdrio. No
entanto, se a conexdao hemisférica for completa, isso parece nao ter

implicacdes sobre o controle das crises (Thomas et al., 2003).

A magnetoencefalografia, embora experimental, também tem se
mostrado capaz de localizar atividade interictal em candidatos a
hemisferectomia, embora a experiéncia com este método ainda seja limitada

(Tang et al., 2003; Rosenow e Luders, 2001).

Os variados exames de imagem tém indicacdes e limitacbes que
necessitam ser conhecidas para que se possa obter resultados confiaveis
dentro das técnicas disponiveis na atualidade (Cascino, 2001; Kuzniecky e

Knowlton, 2002).

A ressonancia magnética (RM) é o exame de imagem mais adequado
para avaliagdo do cortex cerebral e da transicdo entre substancia branca e
cinzenta (ILAE, Neuroimaging Comission, 1997). As principais doencas
trataveis pela hemisferectomia, como a displasia cortical, a sindrome de
Rasmussen (SR), a sindrome de Sturge-Weber (SSW) e a
Hemimegalencefalia (HME), podem ser diagnosticadas pela RM na maioria

dos casos (Ventureyra e Tekkok, 1997).



Revisao da Literatura- Consideragdes pré-operatérias 68

A tomografia supera a RM apenas na identificacdo de calcificacdes
intracranianas. Ela também é (til, devido a praticidade, no acompanhamento
de complicac¢@es cirargicas, como hematomas e hidrocefalias.

A espectroscopia e a cintilografia cerebral auxiliam na determinacéo
da composicdo e metabolismo das lesdes encontradas na RM. S&o exames
Uteis para se diferenciar, por exemplo, malformacdes corticais de tumores. A
cintilografia cerebral, tanto no periodo ictal quanto interictal, tem sido
utilizada também na localizacdo de focos epilépticos (Newton et al., 1995).
Ela se baseia nas alteracdes de fluxo sanguineo, que ocorrem dentro e fora
das crises, para estabelecer a origem do processo (Brinkmann et al., 2000).
No entanto, Hartley et al. (2002) acreditam que a cintilografia cerebral tenha
pouca utilidade nos casos de hemisferectomia, visto que as alteracdes
anatdmicas sdo habitualmente muito evidentes.

A RM funcional tem sido utilizada, cada vez mais, no mapeamento
cortical pré-operatorio de atividades especificas, e no acompanhamento da
recuperacdo neurolégica apos a hemisferectomia. (Hertz-Pannier et al.,
2002; Bittar et al., 2000).

A avaliacao neuropsicologica também deve fazer parte da rotina pré e
pos-operatoria. O status cognitivo, o desenvolvimento da linguagem e a
presenca de déficits, detectaveis pelo método, sdo importantes para se
avaliar o impacto da cirurgia na qualidade de vida dos pacientes e orientar
programas de reabilitacdo (Boatman et al., 1999; Guimaraes et al., 2002). O
teste de WADA deve ser utilizado quando ha suspeita de que a linguagem

se localiza no hemisfério a ser removido (Carrefio et al., 2002).
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Ao se optar pela cirurgia, as sequelas e riscos do procedimento
devem ser esclarecidos para pacientes e familiares o mais precocemente
possivel. A descricdo da evolucdo pdOs-operatoria, relatada nos primeiros
trabalhos, ainda permanece atual (Krynauw, 1950; Gros e Vlahovitch, 1951).
Espera-se uma piora dos déficits motores e do campo visual apdés o
procedimento. A marcha normalmente se recupera depois de algumas
semanas, porém, com certo grau de espasticidade. Os movimentos finos dos
dedos das maos, por outro lado, sdo perdidos em definitivo (Lindsay et al.,
1987). Nao existe também uma melhora objetiva do campo visual, embora

ocorra boa adaptacao ao déficit.

As epilepsias com lesdes seqlelares ja estabelecidas néo
apresentam, usualmente, piora dos déficits com a cirurgia, assim, o0
momento mais adequado para o procedimento cirdrgico costuma ser quando
se estabelece o diagndstico de refratariedade medicamentosa. Esse
conceito, no entanto, ndo € Uunico, 0 que cria abertura para condutas
diferentes mas ndo necessariamente inadequadas (Kwan e Brodie, 2000;
Camfield e Camfield, 1996). O bom senso deve prevalecer, uma vez que
tanto a insisténcia prolongada em se tentar novas drogas como as cirurgias

precipitadas podem ser deletérias.

Frente a doencas progressivas, como a sindrome de Rasmussen,
estabelecer o melhor momento para a cirugia exige da equipe de saude
cautela e boa interagdo com os familiares. Operar antes da hemiplegia se
estabelecer por completo pode criar na familia a sensacdo de que o

tratamento € que gerou o déficit. Por outro lado, o efeito deletério das crises
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epilépticas sobre o cérebro em formac&o nos primeiros anos de vida pode
causar danos graves no hemisfério “saudavel” (Johnston, 1996). Sabemos
também que, do ponto de vista médico, a cirurgia apenas antecipa um déficit
que iria se estabelecer de qualquer maneira e, além disso, quanto mais
precoce a interrupcéo do processo epiléptico, maior a chance de reabilitacédo
(Ishii, 2002; Wyllie, 1996; Maehara et al., 2002).

Finalmente, embora alguns pacientes apresentem crises epilépticas
no pos-operatorio sem maior significado, a presenca de mais de cinco crises
epilépticas nos primeiros dez dias apds a cirurgia tem valor prognéstico a

longo prazo (Koh et al., 2004).
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O protocolo dessa pesquisa foi aprovado pela Comisséo de Etica para
Andlise de Projetos de Pesquisa (CAAPesq) da Diretoria Clinica do Hospital

das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sao Paulo.

Casuistica

Os 30 pacientes estudados nesse trabalho foram submetidos a
hemisferectomia no HC-FMUSP no periodo entre 1980 e 2003. Para
estabelecer essa casuistica foram coletados dados retrospectivos no
Instituto de Psiquiatria (IPg), no Instituto da Crianca (ICr) e no Instituto
Central (ICHC), todos vinculados ao HC-FMUSP. Foram também coletados

dados prospectivos das cirurgias realizadas durante o desenvolver da tese.

No IPq foram revistos todos os procedimentos cirdrgicos realizados,
entre 1971 e 2003, de acordo com o livro de registro de cirurgias desse
instituto. Todas os procedimentos descritos como hemisferectomias, assim
como as cirurgias para epilepsias que ndo estavam devidamente

discriminadas, foram selecionados para revisdo de prontudrio.

Os dados do ICHC foram obtidos pelo servico de arquivo médico.
Foram avaliados todos os pacientes internados pela neurocirurgia entre
1970 e 2003, cujos registros continham uma das palavras-chave: epilepsia,

Rasmussen, Sturge-Weber, HME e hemisferectomia.

Os arquivos do Instituto da Crianca foram consultados somente para
coleta de dados de alguns pacientes previamente selecionados nos arquivos

dos outros dois institutos.
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Apds uma andlise inicial com o cruzamento dos dados obtidos no
ICHC e IPq, foram selecionados 84 registros para a revisao de prontuario.
Dentre esses prontuarios, 55 foram descartados por ndo serem de pacientes
hemisferectomizados. Outros dez prontuarios ndo foram incluidos no estudo
devido a impossibilidade de se determinar a doenca de base, a conduta
tomada ou a evolucdo pos-operatoria, seja porgue estavam muito
incompletos ou por ndo terem sido localizados. Dessa maneira, a busca de
pacientes nos setores de arquivo médico gerou 19 pacientes, cujos dados
foram incluidos na tese.

Outros onze pacientes foram operados durante o transcorrer da tese,
iniciada em janeiro 2001, o que totalizou os 30 pacientes estudados (Tabela
3). As iniciais e registros dos pacientes, assim como as técnicas cirurgicas

utilizadas, encontram-se no Anexo A.

Informacdes colhidas dos prontuarios

A) Identificagao.

Com a finalidade de possibilitar a localizagao posterior dos pacientes,
foram anotados os nomes, registros, enderecos, telefones de contato, datas
de nascimento e nomes dos pais.

B) Historia da doenca.

Nesse item foram colhidas informacdes sobre a gravidez, o parto, o
desenvolvimento neuropsicomotor, a idade na cirurgia e o resultado da
patologia. Sobre as crises, foram determinadas a idade de inicio, a

freqUiéncia, a evolucdo e as medicacgdes utilizadas e o grau da hemiparesia
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TABELA 3- Pacientes submetidos a hemisferectomia avaliados na casuistica
desse trabalho

Ndmero | Data Cirurgia | Técnica utilizada | Doenca
Malformacéo cortical
1 13/6/2003 HT Displasia hemisférica
2 17/3/1987 HFR Hemimegalencefalia
3 6/4/2002 HF EV Hemimegalencefalia
4 5/7/1995 HA Hemimegalencefalia
Cisto porencefélico
5 28/11/2002 HT Porencéfalo
6 27/2/2002 HF EV Porencéfalo
7 25/4/2001 HF EV Porencéfalo
8 20/8/2003 HT Porencéfalo
9 11/2/2002 HF EV Porencéfalo
10 29/1/2003 HT Porencéfalo
Lesdo Seqielar
11 30/7/2003 HT Sequelar Inflamatério
12 12/11/2003 HT Sequelar Vascular
Sindrome de Rasmussen
13 13/6/1994 HFR Rasmussen
14 18/7/2000 HF EV Rasmussen
15 10/5/2002 HF EV Rasmussen
16 18/8/1999 HF EV Rasmussen
17 12/7/1995 HFR Rasmussen
18 19/3/1996 HFR Rasmussen
19 17/10/1995 HA Rasmussen
20 23/10/1996 HFR Rasmussen
21 17/3/1995 HFR Rasmussen
22 20/1/1999 HF EV Rasmussen
23 21/10/1998 HF EV Rasmussen
24 11/2/1998 HFR Rasmussen
25 21/8/1996 HFR Rasmussen
26 29/1/1997 HFR Rasmussen
27 10/6/1992 HFR Rasmussen adulto
28 26/9/1995 HFR Rasmussen + DDC
Sindrome de Sturge-Weber
29 31/7/2002 HT Sindrome de Sturge-Weber
30 21/3/1990 HA Sindrome de Sturge-Weber
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no pré-operatério. Os laudos dos exames complementares foram revistos
quando presentes no prontuario ou no sistema de banco de dados do
Instituto Central. O seguimento dos pacientes foi baseado nos dados de

prontudrio.
C) Historia da doenca.

Nesse item foram colhidas informacdes sobre a gravidez, o parto, o
desenvolvimento neuropsicomotor, a idade na cirurgia € o resultado da
patologia. Sobre as crises, foram determinadas a idade de inicio, a
freqUéncia, a evolucdo e as medicacdes utilizadas e o grau da hemiparesia
no pré-operatério. Os laudos dos exames complementares foram revistos
quando presentes no prontuario ou no sistema de banco de dados do
Instituto Central. O seguimento dos pacientes foi baseado nos dados de

prontuario.

Ao todo, apenas 13 prontuarios apresentavam consultas de retorno
com tempo superior a um ano. Assim, seis familias de pacientes foram
entrevistadas brevemente por telefone para se obter informacfes sobre o
controle de crises e uso de medicacédo pos-operatéria dos pacientes, outras
sete ndo foram localizadas. Além disso, quatro pacientes haviam sido
operados menos de um ano antes da conclusao desse trabalho.

D) Dados da cirurgia.

Consideramos o0s seguintes dados do procedimento cirargico para
andlise: tempo de cirurgia, transfusdo de hemoderivados e alteracbes
laboratoriais. No pés-operatério foram avaliados: tempo de UTI, tempo de

internacdo, uso de antibidtico, curva térmica dos dez primeiros dias,
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presenca de infeccdes, fistulas, evolucdo laboratorial e exames de liquor,

quando realizados.

N&o foram colhidas informacdes referentes a desidratacéo transitoria,
cefaléia ou sensacdo de mal-estar. Esses dados foram excluidos devido a

falta de padrdes objetivos para serem comparados.

Grupos e parametros estudados
A) Doencas de Base

Para se avaliar o impacto da doenca de base na morbidade do
procedimento, foram criados cinco grupos de acordo com a fisiopatologia da
lesdo: 1- SR; 2- SSW; 3- HME e displasias hemisféricas; 4- CP e 5- LS. Em
nossa série existe um paciente com SR associado a displasia. Esse paciente
foi avaliado dentro do grupo de SR nas analises estatisticas dessa tese
(Anexo B). Esses grupo foram comparados frente aos parametros: duracéo
da cirurgia, queda da hemoglobina no per e pos-operatorio, unidades de
hemacias transfundidas e reacdo leucocitaria. A reacdo leucocitaria é
definida aqui como o maior valor de células brancas encontradas nos
exames pos-operatorios das primeiras 48 horas. Este dado foi utilizado como

um dos sinais associados ao trauma cirurgico.

Quando comparamos alguns dos nossos dados absolutos com os de
outros autores, tivemos o cuidado de usar parametros semelhantes aos
usados na literatura. Assim, em algumas situacfes especificas, presentes na

discusséo, os pacientes com LS e o com SR e displasia foram colocados em
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um grupo a parte, pois outros autores ndo consideram essas doengcas como
entidades nosoldgicas distintas.

B) Técnicas utilizadas

Os pacientes foram agrupados em quatro subgrupos para
comparacao das técnicas utilizadas: 1- hemisferectomia anatdémica (HA) 2-
abordagem de Rasmussen (HFR); 3- hemisferectomia funcional extra
ventricular (HF EV) e 4- hemisferotomia (HT). A técnica HF EV foi avaliada
como um grupo em separado da HT devido ao niumero de casos presentes
em nossa série, embora ambas pertencam ao grupo das abordagens laterais
(Grupo 2-C). A retirada ou n&o do lobo temporal ndo foi avaliada como fator
independente, uma vez que alguns autores permitem essa variacdo, como
visto no capitulo de técnicas cirurgicas (Anexo C).

Dentre as técnicas utilizadas foram comparados: a idade dos
pacientes na cirurgia, a duracédo do procedimento, queda da hemoglobina no
per e pos-operatério, unidades de heméacias transfundidas e reacéo
leucocitaria.

C) Curva térmica no pés-operatério

Usamos inicialmente uma curva relativa aos 20 pacientes operados
cujos prontuarios tinham todos os valores de temperatura dos primeiros 10
dias de pés-operatério. Esses dados foram utilizados para obtermos uma
visdo geral da variacdo de temperatura esperada no pés-operatério (ANEXO
D).

Em seguida, separamos 0s pacientes em grupos para avaliarmos

fatores que pudessem influenciar a variagéo da temperatura entre o terceiro
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e 0 oitavo dia pds-operatorio. Os dois primeiros e 0s dois ultimos dias foram
excluidos para se evitar que, em amostras menores, alteracbes de
temperatura decorrentes de fatores nao relacionados diretamente a técnica
cirdrgica pudessem influenciar os resultados. Foram utilizados os dados de
22 pacientes (que tinham os dados completos do periodo contemplado) e
considerados trés fatores que poderiam influenciar a curva térmica: o uso de
ATB, a técnica utilizada e o volume cortical.

Em relacdo ao uso de ATB, comparamos trés grupos: 1- uso de ATB
profilatico por 48 horas sem foco infeccioso definido; 2- uso de ATB
terapéutico sem foco infeccioso definido; e 3- uso de ATB terapéutico com
foco infeccioso presumido. Consideramos a presenca de mais de 1000
leucécitos no liguor como evidéncia de meningite, independente da presenca
de crescimento bacteriano nas culturas. Os pacientes com alteracfes no Rx
de toérax e suspeita de infec¢do pulmonar entraram no grupo 3 (ANEXO E).

Quanto a técnica utilizada usamos 0s quatro grupos descritos acima:
HFR, HA, HF EV e HT (ANEXO F).

No item volume cortical, dividimos as doengas em apenas trés grupos
de acordo com o volume cortical. No grupo com volume cortical aumentado
incluimos os pacientes com HME e Displasia Hemisférica Os pacientes com
SSW, SR e lesdo sequelar (LS) sem CP foram considerados como
portadores de hemisférios moderadamente atrofiados e 0s pacientes com
CP considerados como portadores de hemisférios muito atrofiados (ANEXO
G).

D) Queda de hemoglobina no pos-operatorio



Metodologia 79

Para se aprofundar sobre a questdo da variagdo da hemoglobina no
pds-operatorio, dividimos dois grupos, um com queda inferior e outro com
gueda superior a quatro pontos. Avaliamos, entdo, 0s seguintes parametros:
duracdo da cirurgia, técnica utilizada, queda da hemoglobina no

peroperatorio, volume de transfuséo e reacéo leucocitaria. (ANEXO H)

E) Reacéo leucocitaria

Nesse trabalho, a reacdo leucocitaria se refere ao maior valor de
células brancas encontradas nos exames pos-operatorios das primeiras 48
horas. Este dado é utilizado como um dos sinais associados ao trauma

cirdrgico.

Utilizamos a reacdo leucocitaria como variavel independente.
Consideramos dois grupos, com leucdcitos por milimetro cubico acima e
abaixo de 15.000. Comparamos o tempo cirdrgico, transfusdo sanguinea,

queda da hemoglobina per e pds-operatéria, idade e dias de UTI (ANEXO I).

F) Idade

Avaliamos o papel de trés grupos com faixas etarias diferentes (grupo
1- entre zero e quatro anos, grupo 2- entre cinco e dez anos, e grupo 3-
maiores de dez anos) em relacdo a duragdo do procedimento, queda da
hemoglobina per e pds-operatoria, volume de sangue transfundido e reagéo

leucocitaria (ANEXO J).

Andlise estatistica
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Todos as informacdes colhidas dos prontuarios foram alocadas em
um banco de dados e transferidas para uma planilha eletrénica para célculos

estatisticos.

Inicialmente, foram obtidos a média e desvio padrdo das variaveis
numéricas de todos os registros e, a seguir, dos diferentes subgrupos
escolhidos. Em todas as anadlises foi calculado o p-valor associado a
Hipétese Nula (Ho) adotada em cada teste. O p-valor mede a evidéncia a
favor de Ho e, desse modo, um grande p-valor corresponde a uma grande
evidéncia a favor de Ho. Neste estudo toda correlagdo, associacdo e
diferenca cujo p-valor foi inferior a 0,05 foi considerada estatisticamente

significante.

A comparacao entre dados que seguem uma distribuicdo numérica
aproximadamente normal foi realizada com o teste t de Student (Vieira,
1998) Os dados obtidos foram resumidos na forma de médias, desvios-
padrdo (DP), valores minimos e maximos.

As variacbes da Curva Térmica nos primeiros 10 dias foram
analisadas através de um modelo de Analise de Variancia (ANOVA) com
medidas repetidas (Neter et al., 1996). Nesta andlise, foi considerado um
fator (tempo). No caso em que o efeito de tempo foi significativo, foram feitas
comparacdes multiplas utilizando o método de Bonferroni, com a finalidade

de determinar onde se encontra a diferenca.

Para analisar as variagdes da curva térmica segundo doenca de base,
considerou-se 0 modelo de ANOVA com medidas repetidas com dois

fatores. Nesta analise, foram avaliados o efeito de grupo (central, direita ou
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esquerda), o efeito de tempo e o efeito de interacdo entre grupo — doenca de
base e tempo. Quando a interagcdo nao foi considerada estatisticamente
significante, foram avaliados o efeito de tempo (conjuntamente para ambos
0s grupos) e o efeito de grupo (conjuntamente para todos os tempos). Nas
situacbes em que o efeito de interacdo foi significativo, as comparacdes
entre grupos foram feitas separadamente para cada momento, assim como o
efeito do tempo foi testado separadamente para cada grupo. Para localizar
as diferencas, utilizou-se também o método de comparacdes mdultiplas de

Bonferroni.

Foram usados na andlise dos dados os softwares MS Office Access e
Excel versdo 2000 para o gerenciamento dos dados e SPSS for Windows
versao 10.0 - Statistical Package for the Social Science, para a execucao

dos calculos estatisticos.



5. RESULTADOS



Resultados 83

Foram incluidos nessa pesquisa o0s dados provenientes dos
prontuarios de 30 pacientes, dos quais 16 eram portadores da SR (dentre
eles um com SR associada a displasia), dois da SSW, dois de LS sem cistos
associados, seis de CP, e quatro com malformacéao cortical (trés com HME e

um com leséo displasica hemisférica) (Figura 05).

FIGURA 5. Distribuicdo dos grupos de doencas submetidas
a hemisferectomia no HC FMUSP no periodo entre 1980 e
2003

OS. Sturge-Weber (02)

B S. Rasmussen (16)

O Lesdes sequelares (02)

B Malformag0es corticais
(04)

B Porencéfalo (06)

Sindrome de Rasmussen

Dentre os pacientes com SR, dois apresentaram outras doencas
associadas: um com atraso do desenvolvimento neuropsicomotor associado
a displasia cortical e um com lipomielomeningocele. Duas criancas
evoluiram com puberdade precoce aos sete anos idade, sendo que uma foi

apos a realizacé@o de calosotomia (ANEXO K).
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Quatorze pacientes com SR apresentaram o0 primeiro ataque
epiléptico até os cinco anos de idade. Apenas um caso teve inicio na

adolescéncia, com 16 anos (Figura 6).

FIGURA 6. Idade de inicio das crises epilépticas na
Sindrome de Rasmussen

Numero de pacientes

9 11 13
I[dade em anos

Antes da cirurgia, todos os pacientes fizeram uso de varias
medicacbes em mono e politerapia, média de 5 + 2 anticonvulsivantes. Doze
pacientes tinham liquor colhido, sem caracteristicas inflamatérias, 13 foram
tratados com imunoterapia, usando Sandoglobulin® ou Solumedrol®, e dois
usaram Ganciclovir®. A melhora obtida com essas medicagdes foi efémera,
quando presente (ANEXO L).

Pelo menos 11 pacientes desenvolveram estado de mal convulsivo
parcial motor durante o curso da doenca. Os outros cinco apresentaram
varias crises diarias, com momentos de crises convulsivas re-entrantes
freqlentes. A idade da primeira crise, da piora do quadro (com crises diarias

ou estado de mal continuo) e da cirurgia dos pacientes com SR estdo no
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Anexo K. Dez se submeteram a cirurgia em um intervalo de até um ano apés
o desenvolvimento do estado de mal continuo. Os casos com maior intervalo
de espera para a cirurgia ocorreram devido a recusa da familia ao
tratamento cirdrgico ou a tentativas clinicas, nos casos onde nao havia
déficit, para se evitar a piora motora (Figura 7).

FIGURA 7. Tempo de intervalo entre a primeira crise, 0

estado de mal e a cirurgia em pacientes com Sindrome de
Rasmussen.

Numero de Pacientes

Tempo em anos

W Intervalo entre a primeira crise e o estado de mal parcial continuo
B Intervalo entre o estado de mal e a hemisferectomia

Quatro pacientes foram submetidos a cirurgias antes da
hemisferectomia: uma calosotomia, uma lobectomia temporal e duas
biopsias. Tais procedimentos foram utilizados, tanto para diagnéstico como
terapéutica, nos casos onde ndo havia déficits motores importantes. Em
quatro outros pacientes, houve manutencao de crises epilépticas com sinais
eletrograficos de propagacdo inter-hemisférica ap6s a hemisferectomia.

Nesses casos, foi diagnosticada desconexdo incompleta do corpo caloso,
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gue necessitou ser concluida em um segundo tempo cirdrgico. Dentre os
pacientes com desconexdo incompleta do corpo caloso, um apresentou
atividade epileptiforme no cortex da insula, notado na eletrocorticografia
peroperatéria. Essa area foi diagnosticada pela eletrocorticografia e
removida no mesmo ato cirdrgico da desconexao do corpo caloso. Em pelo
menos dois pacientes a hemisferectomia foi realizada antes da perda dos
movimentos de pinca do lado afetado. Em duas ocasides ocorreram fistulas
liquéricas no pds-operatdrio, uma pela incisdo e a outra pela narina. Ambas
responderam ao tratamento com drenagem lombar externa e antibioticos.
Um paciente apresentou infeccdo de ferida operatoria que melhorou com
uso de antibidtico e cuidados locais sem necessidade de remocéo do flap
0sseo. Um paciente desenvolveu hidrocefalia menos de seis meses apos a
cirurgia e necessitou derivacao ventriculo-peritoneal.

Dos dezesseis pacientes com SR operados, doze tinham dados de
acompanhamento pdés-operatdrio superior a um ano (entre 1 e 12 anos, com
média de 6,2 £ 3,2 anos). Sete pacientes estavam sem nenhum tipo de
crises ha pelo menos dois anos, sendo que dois estavam sem medicacéo
anticonvulsivante. Dos cinco pacientes que mantinham crises, trés
apresentavam crises focais acometendo apenas o rosto, um apresentava
crises generalizadas, porém raras, e o Ultimo, que ainda apresentava crises
freqUentes, tinha desconexdo incompleta do corpo caloso. Esse paciente
aguardava novo ato cirargico (O tempo de acompanhamento, as
complicacbes pos-operatérias e o controle de crises de todos os pacientes

se encontram nos ANEXOS M e N).
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Sindrome de Sturge-Weber

Em nossa série tivemos duas criancas com SSW. As crises se
iniciaram nos primeiros seis meses de vida e as duas ja apresentavam
hemiparesia importante na época da cirurgia. Uma delas ainda retinha algum
movimento fino nos dedos da méao acometida.

Apenas um paciente apresentava acompanhamento pds-operatério
superior a um ano (11 anos), porém ele se encontrava sem crises e sem
medicacéao.

Cisto porencefalico

Os pacientes com CP iniciaram suas crises epilépticas nos trés
primeiros anos de vida. As crises sdo acompanhadas de hemiplegia e
retardo mental. Foram utilizadas entre trés e seis medicacdes
anticonvulsivantes antes de ser indicada a hemisferectomia. Em um dos
casos, foi tentada previamente a fenestracdo do cisto por via endoscépica
para controle das crises, porém, ndo se obteve sucesso. Dentre os seis
casos descritos, dois desenvolveram fistula liqudrica pela pele. Um
necessitou de limpeza cirargica com retirada do flap ésseo e o outro evoluiu
para Obito. A autopsia evidenciou meningoencefalite purulenta aguda e
choque séptico.

Dentre o0s cinco pacientes que sobreviveram, dois tinham
acompanhamento superior a um ano. Dois se encontravam sem crises. Por
outro lado, outro paciente com menos um ano de acompanhamento ainda
apresentava abalos no membro superior, porém nao estava claro se esses

abalos eram de origem epiléptica.
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Lesdes sequelares sem formacéao de cisto porencefalico

As LS hemisféricas sem CP associado foram consideradas a etiologia
das crises epilépticas em dois pacientes, porém, nenhum tinha
acompanhamento poés-operatério superior a um ano. Uma lesdo ocorreu
apos um quadro de encefalite, sem etiologia definida aos 11 meses de vida.
O outro foi, provavelmente, um evento vascular em uma crianca diabética de
um ano e oito meses. Ambas fizeram uso de mais de 5 anticonvulsivantes
antes da cirurgia. Nao houve intercorréncias no poés-operatorio desses

pacientes.

Malformagdes corticais

As quatro criancas com malformacdes corticais, trés com HME e uma
com displasia hemisférica, comecaram a apresentar crises nos primeiros
dias de vida. Apesar das varias tentativas medicamentosas, todas usaram
mais de cinco drogas anticonvulsivantes, mas nenhuma obteve controle.
Trés delas foram operadas até os dois anos de idade e a outra mais
tardiamente, com 13 anos. Duas desenvolveram hidrocefalia, cerca de
quatro meses apOs a cirurgia, e necessitaram de derivacdo ventriculo
peritoneal. Uma delas necessitou nova intervencao cirdrgica para completar

a desconexao hemisférica.

Duas criancas apresentavam acompanhamento pos-operatério
superior a um ano (4 e 5 anos), uma se encontrava sem crises e a outra
ainda apresentava crises parciais simples, porém tinha importante déficit

cognitivo.
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O resumo de algumas das complicacbes mais comuns, distribuidas

pelos grupos das doencas de base, se encontra na Tabela 4.

As doencas envolvidas nesse trabalho apresentaram diferengas
importantes em relacdo a idade dos pacientes na época da realizacdo da
cirurgia e evolucdo clinica. Os pacientes com malformacao cortical (MC)
foram operados com a idade média de quatro anos e cinco meses. Se
descartarmos o paciente EJN, que foi operado com 13 anos, esse valor cai
para um ano e seis meses. Os pacientes com SR foram operados em média
com dez anos e seis meses. Novamente, se descartarmos os dois pacientes
operados em idade adulta (VN e VLJ), essa média cai para oito anos e dez
meses. A média de idade na cirurgia dos grupos com SSW, CP e LS foram,
respectivamente, dois anos e oito meses, vinte e um anos e doze anos e dez

meses (Tabela 5).

Em relacdo aos grupos de doencas, nao houve diferenca
estatisticamente significativa nos quesitos: duracédo da cirurgia, queda entre
a hemoglobina no pré e pdés-operatério imediato, queda de hemoglobina
apos o procedimento, volume de sangue transfundido e reacdo leucocitaria
(Tabela 5). Os dados podem ser vistos no Anexo O. As varia¢cdes do tempo
cirirgico entre as diferentes doencas de base nao foram significativas
guando analisamos todos os cirurgides em um grupo. Por outro lado, ao nos
atermos a apenas um cirurgido, encontramos diferenca estatisticamente
significativa (P < 0,05) entre os tempos gastos nas cirurgias dos pacientes

com HME e CP e os com SR e CP (Figura 8).
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TABELA 4. Numero de pacientes com complicacfes especificas de acordo

com os grupos de doencas de base

SR SSW CP LS MC
Desconexao
. 4 0 0 0 1x*
incompleta
Hidrocefalia 1 0 0 0 2%*
Fistula LCR 2 0 2* 0 0
Infeccao ferida
o 1 0 2* 1 0
cirdrgica
Obito 0 0 1* 0 0

*Os dois pacientes que desenvolveram fistula foram os mesmos que
apresentaram infeccao de ferida cirargica e um deles evoluiu para ébito
** Um dos pacientes que desenvolveu hidrocefalia também apresentou

desconexao incompleta.



(leuc/mm®)
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TABELA 5. Variagfes peroperatérias das doencas de base
SR SSW CP LS MC
o 8 anos e 21 anos
Idade média na 2 anos e lanoe6
_ _ 10 e 10 12 anos
cirurgia 8 meses meses+
meses+ meses
Duracéo da
Cirurgia 12:00 8:00 11:40 13:00 13:00
(em horas)
Queda do Hb
peroperatorio 0,5 0,1 1,2 2,1 0,7
(em mg/dl)
Queda do Hb no
pos-operatorio 2,6 0,8 2,6 0,7 4,6
(em mg/dl)
Unidades de CH
transfundidos 3,8 2,0 2,4 4,5 3,2
Leucdcitos totais
no pés-operatorio 17.610 13.590 20.921 13.815 25.800

+ Foram descartados os dois pacientes operados com mais de 20 anos na

série de SR e o0 paciente operado com 13 anos na série de HME.
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FIGURA 8. Variagdo nos tempos cirdrgicos entre as doengas de base

18+
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14+

124

104

Duracao média dos procedimentos (em horas)

MC* SR* LS CcP*
Doencas de base

As diferengcas entre CP e MC e de CP e SR foram estatisticamente

significativas (P<0,05)

Avaliamos, entdo, a influéncia do fator humano no tempo cirdrgico. Ao
todo, seis cirurgibes participaram dessa série, com 0s seguintes numeros de
procedimentos: 03, 05, 04, 03, 14, 01. A média dos tempos cirdrgicos, com
0S respectivos desvios padrdo, podem ser vistos no ANEXO P. Embora
tenha ocorrido uma diferenca significativa em relacdo a duracdo dos
procedimentos entre os cirurgides, isso ndo parece ter refletido em outras
morbidades.

Foram utilizadas quatro variacdes técnicas principais em nossa

casuistica, respectivamente, hemisferectomia anatémica com 3 pacientes,
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hemisferectomia funcional (HFR), como descrita por Rasmussen com 11
pacientes, hemisferotomia (HT) com 7 pacientes e a hemisferectomia
funcional extraventricular (HF-EV) com 9 pacientes. As HT englobam aqui a
hemisferotomia peri-insular (Villemure e Mascott, 1995) e a deaferentacéo
hemisférica (Schramm et al., 1995). Nao consideramos a ressecc¢édo do lobo
temporal como variagéo técnica independente (Figura 9).

Quando comparamos as técnicas utilizadas, ndo encontramos
diferenca estatistica em relacdo a idade, queda da hemoglobina entre o pré
e pos-operatério imediato, volume de transfusdo de concentrados de

hemacias e reacao leucocitaria (ANEXO Q).

FIGURA 9. Numero de pacientes de acordo com as
técnicas utilizadas

OH. Anatdmica (3)

B Hemisferectomia
Funcional de
Rasmussen (11)

O Hemisferotomia (07)

O Hemisferectomia
Funcional EV (09)

A duracao da cirurgia foi estatisticamente significativa (P < 0,02) maior
na HF-EV quando comparada tanto com a HFR como com a HT (Tabela 6).

Devemos notar, no entanto, que todas as HF-EV foram realizadas por
um unico cirurgido. Como vimos acima, esse fato, por si sé, pode explicar

essa diferenca no tempo cirdrgico. Dessa maneira optamos por comparar a
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duracdo das HF-EV com a das outras HT realizadas pelo mesmo cirurgido.
Constatamos uma diferenca (15:00 versus 12:50 horas) que nao foi

estatisticamente significativa (P < 0,15).

A idade ndo se mostrou um fator independente de morbidade em
relacdo a duracdo da cirurgia e a queda per e poOs-operatOria da
hemoglobina. Houve uma tendéncia de maior volume de transfusdo de
concentrado de hemacias entre os grupos com mais idade. Provavelmente,

essa alteracao é decorrente das diferencas de massas corporeas.

A queda da hemoglobina, mais freqientemente encontrada no
terceiro dia pds-operatério, ndo apresentou relacdo com a idade dos
pacientes, técnica utilizada, queda da hemoglobina peroperatéria, volume de
transfusdo ou quadros infecciosos. Por outro lado, encontramos valores
estatisticamente significativos quando a comparamos a resposta leucocitaria
(P < 0,05). Os pacientes com queda na hemoglobina superior a trés pontos,
no pés-operatdrio, apresentavam maior leucocitose nas primeiras 48 horas,
guando comparados com os que tinham perda inferior a esse valor (P <

0,05) (ANEXO H).

A reacédo leucocitaria ndo mostrou relacdo com a idade, tempo de
cirurgia, queda da hemoglobina no per e pos-operatorio, porém, aumentou
significativamente o tempo de estadia na UTI no pés-operatério (2,8 versus

6,0 dias, P < 0,01) (ANEXO I).

Avaliamos a curva térmica de varios grupos como parametro de morbidade.

Apenas vinte pacientes tinham todas as medidas de temperatura axilar dos
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TABELA 6. Comparacdo do impacto das técnicas nos parametros avaliados

HA HFR HT HF EV
Idade média na 7anoseb5 | 10anose5| l6anose | 9anosell
cirurgia meses meses 10 meses meses
Duracdo média da
_ _ 7:40 10:00 11:40 15:00 *
Cirurgia
Queda do Hb
peroperatorio 2,1 0,4 1,5 0,5
(mg/dl)
Queda do Hb no
pos-operatorio 4.4 2,5 1,5 3,2
(mg/dl)
Unidades de CH
_ 3,8 3,3 2,8 3,5
transfundidos
Leucdcitos totais
no pos-operatorio 23.900 17.580 15.160 21.290
(leuc/mm®)

* (P < 0,02) quando comparada com as outras técnicas
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primeiros dez dias PO. Vinte e dois apresentavam todos dados relativos ao
intervalo entre o terceiro e o oitavo dia PO. Ao alocarmos os 20pacientes em
um unico conjunto encontramos uma elevacao da temperatura ao longo dos
primeiros dois dias, uma estabilizacdo em torno de 38° C entre o terceiro e 0
quinto dia, e uma queda lenta até o décimo dia (Figura 10) (ANEXO D).

FIGURA 10. Curva de temperatura pés-operatéria dos
pacientes hemisferectomizados
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A analise dos dados indica uma variacao estatisticamente significativa
da curva térmica ao longo do tempo (P < 0,001). Em média, os valores da
curva térmica foram maiores no terceiro, quarto e quinto dia, caindo a partir

do sexto dia.

Quando separamos as curvas obtidas pelas técnicas cirdrgicas
utilizadas, ndo obtemos diferenca significativa (Figura 11) (ANEXO F).
Comparamos, entédo, o impacto do uso do antibidtico (ATB) na curva térmica.

Utilizamos as curvas entre o terceiro e o oitavo dia, periodo esse escolhido
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em razao dos processos infecciosos, usualmente, ndo se manifestarem com

febre antes do terceiro dia pds-operatorio.

FIGURA 11. Curva de temperatura pés-operatéria em funcao
da técnica utilizada
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Os grupos foram distribuidos da seguinte maneira: seis pacientes com
ATB profilatico sem foco infeccioso definido, 10 com ATB terapéutico, porém
sem foco infeccioso definido e seis com ATB terapéutico e foco infeccioso
presumido. Houve diferenca estatisticamente significativa entre as curvas
dos grupos com ATB terapéutico e a curva do grupo com ATB profilatico (P
< 0,02) (Figura 12) (ANEXO E). Dividimos, também, as curvas térmicas de
acordo com o volume cortical das doencas de base operadas. Nesse item,
foram considerados apenas os pacientes com dados completos entre o

terceiro e oitavo dia PO, e que nao apresentavam quadro infeccioso: trés
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pacientes com volume do hemisfério cerebral aumentado, 10 com hemisfério

moderadamente atrofiado e trés com hemisfério muito atrofiado (ANEXO G).

FIGURA 12. Curva de temperatura pés-operatéria em
funcdo do uso de ATB
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Encontramos diferengas estatisticamente significativas nos valores
dos dias 5, 6 e 7 entre o grupo com intensa diminui¢ao cortical e 0os grupos
com atrofia moderada e com aumento do manto cortical (P < 0,05) (Figura
13).

N&o houve efeito de interacdo entre grupo e tempo (P = 0,160),
indicando que os comportamentos ao longo do tempo sdo semelhantes nos
trés grupos. O efeito de tempo também nao foi significativo (P = 0,075), o
que mostra que as variacdes da curva térmica ndo foram significantes ao

longo do tempo. Por outro lado, a diferenca entre as curvas dos grupos com



Resultados 99

volumes corticais diferentes foi significativa (P = 0,048). Independentemente
do tempo analisado, o grupo com atrofia intensa apresentou médias
inferiores aos dos grupos com aumento cortical (P = 0,024) e com atrofia

moderada (P = 0,034).

FIGURA 13. Curva de temperatura pos-operatoria em funcao
do volume cortical
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Outras complicagdes notadas nesse estudo foram sete casos de
meningites (tanto assépticas como sépticas), sendo que apenas trés
apresentaram leucécitos no liguor acima de 1000 células. Outros trés
pacientes foram puncionados, porém, havia menos de 100 leucdcitos no
liguor. Casos de meningite asséptica foram tratados com antibidtico em
doses terapéuticas, mesmo quando nenhum agente foi isolado.

Nenhum caso apresentou alteracdo hidroeletrolitica importante

durante a internacdo. Um paciente, que era diabético, apresentou disturbio
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do sédio no pos-operatorio imediato, porém, a alteracdo foi facilmente

controlada nos dias seguintes.



6. Discussao
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As hemisferectomias correspondem a cerca de cinco a dez por cento
dos procedimentos cirdrgicos para epilepsias realizados em centros
especializados (Behrens et al., 1997; Kanev et al., 1997). Como séo cirurgias
de maior morbidade e complexidade, usualmente, séo realizadas apenas em
servicos de referéncia. Dessa maneira, existem poucas séries na literatura
com namero expressivo de casos que permitam uma avaliacao critica do
procedimento ou de sua morbidade. A maioria dos trabalhos reflete apenas a
experiéncia de um cirurgido com uma Unica técnica, o que dificulta uma
comparacao isenta das diferentes abordagens existentes. Além disso,
trabalhos mais antigos fornecem poucas informacfes sobre as doencas de
base e condi¢des clinicas dos pacientes operados, seja pela falta de meios
para diagnostico ou, simplesmente, por ndo se reconhecer, na época, a

importancia dessa informacao (Wilson, 1970a/b; White, 1961).

As cirurgias para epilepsias realizadas no HC-FMUSP atendem a uma
populagdo tanto adulta como pediatrica. Assim, nossa casuistica se
assemelha a de outros servigos que ndo possuem especializacédo por faixa
etéria. Uma das maiores séries da literatura atual, descrita por Kossoff et al.
(2002), apresenta uma distribuicdo de doencas proxima a nossa. Quando
avaliamos séries de pacientes preferencialmente pediatricos, como as de
Jonas et al. (2004), Devlin et al. (2003) ou Shimizu e Maehara (2000),
notamos um aumento importante na propor¢cdo das malformacdes corticais,
gque passam a representar em torno da metade ou mais dos casos operados.
O grupo de Montreal (Montes et al., 2001) reporta, por outro lado,

aproximadamente o dobro da incidéncia de SSW, quando comparado com



Discussao 103

outras séries. Isso reflete, provavelmente, uma referéncia especifica de
pacientes com tal doenca para essa instituicdo. Na Tabela 7 sdo mostradas
algumas casuisticas de hemisferectomia da literatura atual. Outras séries
importantes nao foram incluidas por ndo especificarem as doencas operadas

ou por contarem com menos de dez pacientes.

Nossa casuistica se difere das outras, encontradas na literatura, pelo
fato de ser mais heterogénea no que concerne a cirurgia. Embora a
avaliacdo pré-operatéria e as condicbes do centro cirdrgico sejam bastante
similares, 0s nossos pacientes foram operados por varios cirurgiées com
técnicas e experiéncias diferentes. Essa peculiaridade nos da a possibilidade
de avaliar o impacto do fator humano nos procedimentos. Podemos também
considerar nossos resultados mais proximos da realidade de centros
especializados no tratamento das epilepsias que ainda néo realizam essa
cirurgia com frequéncia. Devemos notar que a histéria clinica dos nossos
pacientes, assim como a idade em que foram operados, ndo diferem de
forma significativa dos dados encontrados na literatura (Kossoff et al., 2002;
Tran et al., 2000; Bien et al., 2002 b; Di Rocco e lannelli, 2000; Carrefio et

al., 2002).

A maioria das tentativas de analise dos fatores relacionados as
hemisferectomias esbarra em problemas de amostragem. Além de pequena,
faltam pardmetros objetivos para comparar muitas das nuances técnicas
facilmente observadas na pratica. Por exemplo, embora pareca 6ébvio que o
pds-operatorio de uma crianga com um ano de idade e HME seja diferente

do de um adulto de 21 anos com cisto porencefalico, essa diferenca nao se
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TABELA 7. Numero e distribuicdo das doencas de base em pacientes

hemisferectomizados de acordo com varios autores na literatura

SR | Ssw | cp MC | outros | Totalde
pacientes

Jonas et 0 0 . . .
al, (004) | 18:2% | 18% | 235% | 478% | 87% 115
Kossoff et 0 0 . . .
al, (2002) | 415% | 47% | 15% 31% | 7.5% 106
Montes et 0 0 . .
al, (2001) | 30:1% | 118% | 367% | 20,6% 0 68
Devlin et 0 0 . ,
al, (2003) | 1%% 6% | 333% | 484% 0 33
Shimizu e
Maehara 2,9% 0% 5,8% 76% 14,7% 34
(2000)
Almeida 0 0 . . .
(2005) 50% 6,7% 20% 13,3% 10% 30
Schramm
etal, 5% 5% 60% 15% 15% 20
(2001)
Schramm
etal, 0% | 7,7% 84% 7,7% 0% 13
(1995)
Villemure e
Mascott 18% 0 54% 27% 0 11
(1995)
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reflete necessariamente em numeros. Todo trabalho realizado na
estabilizacdo hemodinamica da crianca, como o cuidado na velocidade,
composicao e volume de infusdo de liquidos, se resume, no prontudrio, a
uma simples prescricdo de soro. Da mesma forma, as dificuldades técnicas
para se lidar com um hemisfério malformado e sangrante, durante a cirurgia,
ndo sao facilmente transformadas em valores matematicos. A metodologia
utilizada em nosso trabalho nos impds ainda outras limitacdes proprias aos
trabalhos retrospectivos. Uma vez que todos os dados foram colhidos de
prontudrios, existe um fator humano influenciando a qualidade e quantidade

dos dados que foram examinados.

No intuito de superar algumas dessas barreiras, optamos inicialmente
por utilizar parametros mensuraveis, diretos ou indiretos, para avaliar a
morbidade dos procedimentos. A coleta dos dados foi direcionada no sentido
de se maximizar o uso de valores numéricos que pudessem ser alocados em
planilhas estatisticas. Assim, abdicamos de alguns dados subjetivos que séo
frutos da impressdo do meédico no pos-operatorio, pois, apesar de serem
insubstituiveis no manuseio diario dos pacientes, eles tém pouco valor
cientifico. Por outro lado, nos concentramos nos registros numéricos da
condicdo clinica dos pacientes que sao passiveis de serem comparados
estatisticamente como, por exemplo, a temperatura e 0s exames

laboratoriais.

Com a finalidade de identificarmos de maneira mais precisa as causas
de morbidade per e pds-operatéria, sempre que possivel, avaliamos nossos

dados sob trés perspectivas diferentes: 1- influéncia da doenca de base; 2-
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técnica cirdrgica empregada; e 3- fator humano. Embora

reconhecamos que esses parametros se misturem em com frequéncia

Separar completamente as doencas de base das técnicas cirargicas
utilizadas, embora desejavel, ndo é factivel. Tanto em nossa série, como na
literatura, existe um favorecimento natural ao uso de certas abordagens em
funcdo da lesdo a ser tratada. Em nossa casuistica ocorreu uma
concentragdo de pacientes com a SR em um periodo onde era utilizada,
preferencialmente, a HFR. Como consequéncia, dos onze casos operados
com essa técnica, dez eram portadores dessa doenca. Por outro lado,
nenhum dos casos operados com HT tinha a SR. Da mesma forma, todos os

pacientes com CP foram operados com as técnicas de HT ou HF-EV.

O fator humano também deve ser considerado importante, porém, é
dificil de ser individualizado das outras variaveis. Como alguns médicos
favorecem determinadas abordagens, nédo raro, as caracteristicas da técnica
se confundem com as de quem a utiliza. Por exemplo, as HF-EV foram
realizadas por um unico cirurgido. Da mesma forma, dois cirurgides
participaram da série de HA e trés das de HFR e HT. Assim, devemos ter em
mente que alteracdes vistas no grupo das HF-EV, quando comparadas com
outros grupos, poderem refletir apenas diferencas pessoais entre o0s

cirurgies.

Como a Sindrome de Rasmussen acometeu mais da metade dos

7

pacientes avaliados nessa série, é importante conhecermos algumas de

suas peculiaridades antes de nos concentrarmos na morbidade cirdrgica.
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A SR evolui com atrofia progressiva cerebral assim, do ponto de vista
cirdrgico, o manuseio do hemisfério doente se assemelha ao dos pacientes
com CP e LS. A diferenca em relacdo aos pacientes com CP e LS se
concentra principalmente no volume cortical. Como o estado de mal
epiléptico é relativamente comum, esses pacientes passam por internacoes
prolongadas e frequentemente apresentam estado nutricional comprometido
no momento da cirurgia. Associado a isso, 0 tratamento com
imunossupressores foi usado em 12 dos 16 pacientes com essa sindrome
em nossa série. O intervalo entre 0 uso desses imunossupressores e a
cirurgia variou entre 2 e 10 meses. Embora ndo possamos imputar
complicacbes cirdrgicas diretamente relacionadas ao uso dessas
medicacdes, € possivel que elas tenham aumentado o risco pds-operatoério
de deiscéncia de ferida e infeccdo. Apesar dessas comorbidades, 0 Unico
paciente com SR que apresentou fistula incisional teve inicio na doenca na
idade adulta e havia parado com o uso de Solumedrol® dois meses antes da
cirurgia.

A seguir discutiremos o papel de alguns fatores de influéncia na

morbidade cirargica, separadamente.
1. Faixa etéria dos pacientes operados.

A idade dos pacientes, na época da cirurgia, foi influenciada
principalmente pelas doengas de base. Os casos com HME foram os
operados mais jovens, com uma idade média de ano e seis meses, seguidos
pelos casos com SSW, dois anos e oito meses, SR, em torno de nove anos,

LS, 12 anos, e CP, 21 anos.
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A média das idades dos pacientes submetidos a uma determinada
abordagem cirurgica foi influenciada pelas doencas onde ela foi empregada
com mais frequéncia. Assim, a média de idade dos pacientes com HA foi de
sete anos e seis meses, da HFR, 10 anos e cinco meses, da HT, 16 anos e
10 meses e da HF-EV, 10 anos. Conforme ja discutido, o grupo da HT
apresentou mais pacientes com porencéfalo, que também foi a doenca com

maior média de idade.

A separacao por faixa etaria mostrou um discreto aumento no volume
de hemoderivados transfundido durante a cirurgia nos grupos com meédia de
idade mais alta. Isso esté relacionado, provavelmente, com a massa corporal
maior dos pacientes mais velhos. Na literatura, a idade nao foi utilizada

como parametro independente na avaliagado das hemisferectomias.

2. Transfusdo de hemoderivados

Apenas um paciente em nossa série ndo foi transfundido no
peroperatério. Ele pesava 105 kg, entrou na cirurgia com hemoglobina de 17
g/dl e era portador de CP. Mesmo assim, sua hemoglobina caiu para 11,7
g/dl no pés-operatério imediato e chegou a 10,3 g/dl no sétimo dia. Todos 0s
outros receberam concentrados de hemécias no intra-operatério, em média
3,3 unidades por pessoa. Ainda assim, houve uma queda média de 0,8
ponto no Hb durante a cirurgia. A queda persistiu nos primeiros dias do pos-
operatorio, variando de 0,3 a 6,3 pontos, sendo que, na metade dos
pacientes, esse valor foi igual ou superior a 3. Na maioria dos casos, a

hemoglobina atingiu seu nivel mais baixo no terceiro dia pos-operatorio e,
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pelo menos, seis pacientes receberam novas transfusdes devido ao quadro

de anemia tardia.

Frente a esses dados, tentamos isolar fatores de risco relacionados a
gueda da hemoglobina no pés-operatério. Separamos dois grupos, um com
perda igual ou superior a 3 pontos e outro com perda inferior a esse valor.
Ndo houve diferenca entre os grupos nos quesitos: idade média dos
pacientes, duracdo da cirurgia, transfusdo peroperatoria, presenca de
infeccdo, técnica cirdrgica ou doencga de base. A Unica alteracdo encontrada
entre os grupos foi uma reagdo leucocitaria maior no grupo com maior queda

da hemoglobina.

Nossa hipétese inicial para explicar essa queda se baseou na
presenca do dreno ou colegcdo subgaleal. Infelizmente, ndo existem
anotagdes consistentes nos prontuarios sobre esses dados. Por outro lado,
espera-se que pacientes mais jovens, com menor massa corporal, sejam
mais susceptiveis a essas perdas. Nossos dados, no entanto, néo

mostraram diferenga entre as faixas etarias acometidas.

O fato da reacgdo leucocitaria ter sido mais intensa no grupo onde
houve maior queda da hemoglobina pode sugerir um quadro inflamatério na
origem dessa anemia. Sabemos que a sindrome de reacdo inflamatoria
sistémica pode ser desencadeada por traumatismos cranianos e cursar com
anemia, mesmo sem perda de sangue evidente. Os critérios dessa sindrome
incluem reacgédo leucocitaria acima de 12.000, taquipnéia, taquicardia e febre.
Ela pode evoluir com hipotensdo e, eventualmente, para faléncia de

multiplos 6rgdos. (Hotchkiss e Karl, 2003). Por outro lado, a queda na



Discussao 110

hemoglobina associada a essa sindrome ndo costuma ser tdo severa nem
ocorrer em tao curto espaco de tempo. Além disso, esperariamos uma maior
incidéncia de anemia nas doencas com maior volume cerebral, onde a maior
lesdo tecidual geraria maior reacdo inflamatéria, o que ndo ocorreu nos
NOSS0S casos, talvez devido a pequena amostragem. Assim, o mais provavel
€ que a anemia tardia seja multifatorial. Um trabalho prospectivo, com

controle dessas variaveis, seria necessario para elucidar a questao.

Poucos autores relatavam o volume de sangue transfundido no
peroperatério e, mesmo esses, ndo se referem a queda da hemoglobina no
pds-operatorio.

Kestle et al. (1999) compararam a perda de sangue estimada durante
cirurgias entre a HA e a hemisferotomia peri-insular. Os resultados mostram
uma perda média de 1300ml com a primeira abordagem e de 462ml com a
segunda. Schramm et al. (2001) mostraram uma redugao na necessidade de
transfusdo comparando a hemisferectomia funcional com as hemisferotomia
por “key hole”. Shimizu e Maehara (2000) relataram também um volume
médio de transfusdo inferior a uma unidade de hemécias por paciente

(Tabela 8).

Jonas et al. (2004), por sua vez, compararam as perdas sanguineas
entre as diferentes doencas de base. Esses autores encontraram um
aumento significativo nos pacientes portadores de HME quando comparado
com outras doengas. Corroborando com esses achados, outros autores
relatam que a HME se associa mais frequentemente com instabilidade

hemodindmica peroperatéria, secundaria ao sangramento aumentado e a
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baixa idade dos pacientes acometidos (Devlin et al., 2003; Di Rocco e
lannelli, 2000). Em nossa série, os pacientes com HME, quando comparado
com outras doencas, ndo demandaram maior volume de transfusdo de

hemoderivados no peroperatorio ou maior estadia na UTI.

Apesar de vérios autores relatarem informagbes referentes ao uso de
hemoderivados durante a cirurgia, a analise do conjunto desses dados é
invidvel devido a falta de uma padronizacdo nas medidas. Kanev et al.
(1997) e Kestle et al. (1999) utilizaram a perda total de sangue no
peroperatério, embora ndo tenham especificado como foi realizada essa
medida. Schramm et al. (1995), Schramm et al. (2001) e Shimizu e Maehara
(2000) optaram pelo uso do percentual de pacientes transfundidos e o
volume utilizado. Jonas et al. (2004), por sua vez, calcularam o volume de
sangue perdido em funcdo do peso dos pacientes. Em nossa série
avaliamos o volume de transfusdo e a queda da hemoglobina no
peroperatério. Cada método tem vantagens e desvantagens. Por exemplo,
relatar a perda sanguinea em funcdo do peso superestima sangramento em
pacientes com menor massa corporal, mas por outro lado reflete melhor a
repercussao clinica dessa perda para o individuo. O célculo do sangramento
em funcd@o do peso também tem a vantagem de poder ser facilmente obtido.
Ele se baseia nos valores de Hb pré e pés-operatério, volume transfundido e
0 peso do paciente. Variacdes na diluicdo sanguinea, proprias do ato
cirdrgico, podem, no entanto, influenciar esses valores. Medir o volume
transfundido no peroperatério tem a vantagem de ser simples e preciso,

porém, nao representa exatamente a perda sanguinea, mas sim a impressao
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TABELA 8 Transfusdo de hemoderivados por técnica cirdrgica

1140mi(100%)| 990mI(100%)

HA HFR HT

Kanev et al., P 140ml
(1997) T

Kestle et al., P 1300ml 462ml
(1999) T

Schramm et al.,| P

(1995) T 315ml (58%)
Schramm et al.,| P

(2001) T 835ml (100%) | 266ml (15%)
Shimizu & P 359ml|
Maehara (2000)| T 224ml (79%)
Almeida (2005) i

960mI(94%)

P- Perda sanguinea. T- Transfusédo sanguinea

O percentual dos pacientes transfundidos nas séries se encontra entre

paréntese

112
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clinica do anestesista quanto a repercussdao do sangramento. Finalmente,
medir o volume exato do sangramento é tarefa complexa e, muitas vezes,
pouco precisa. Para se obter um valor confiavel, seria necessario levar em
conta o volume de sangue que se encontra no campo cirdrgico, nas
compressas, no aspirador e, finalmente, controlar toda a irrigacdo com soro
utiizada no procedimento. Assim, o maior volume de hemoderivados
transfundidos em nossa série, quando comparado com a literatura, pode ser
decorrente de um sangramento peroperatério mais importante em nossos
casos ou, apenas, a uma tolerancia menor, por parte dos nossos
anestesistas, em relacdo a anemia aguda intra-operatéria. Como nenhum
desses autores relatou os valores da hemoglobina durante ou apos a
cirurgia, torna-se impossivel fazer essa distincdo. O momento e o volume da
transfusdo variam muito de acordo com escolas. Devemos considerar que,
embora a queda no Hb aumente a morbidade pds-operatoria, 0 risco de
morte sO se eleva quando ela atinge valores abaixo de 8g/dl (Carson et al.,
2002). Outros autores, para evitar transfusbes, relatam o uso de
eritropoetina pré-operatéria em Testemunhas de Jeova que necessitam de
hemisferectomias (Schiff e Weinstein 1993). Eventualmente, esses autores
recomendam a realizacdo da cirurgia em dois tempos. Suess et al. (2001),
por outro lado, afirmam que a mortalidade entre pacientes neurocirirgicos

nao se altera entre os que recusam transfusao.
3. Hidrocefalia

Existem pelo menos dois tipos de hidrocefalia, com mecanismos

fisiopatologicos diferentes, relacionados com as hemisferectomias. Em seu
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trabalho classico de 1983, Rasmussen relatou uma hidrocefalia que se
desenvolvia logo apds as cirurgias, em um intervalo de dias a meses, e outro
tipo que levava anos para se manifestar. Conforme o proprio autor notou, a
hemisferectomia funcional era util para prevenir as hidrocefalias tardias,
porém ndo diminuia, de maneira significativa, o risco das precoces.
Avaliando seus achados, frente ao conhecimento acumulado nas ultimas
décadas, parece que as hidrocefalias tardias eram, provavelmente, sintomas
relacionados a cadeia fisiopatolégica da hemossiderose. Embora, em média,
as hidrocefalias tardias se desenvolvessem cerca de oito anos apés a
cirurgia, elas podiam levar décadas para se manifestarem. Assim, os dados
da literatura mais recente ndo nos permitem concluir sobre a real incidéncia
dessa complicacdo (Daniel et al., 2002; Kalkanis et al., 1996; Strowitzki et
al., 1994). Os dois tipos de hidrocefalia ndo devem ser avaliados em
conjunto e, nesta secdo, iremos nos ater apenas as hidrocéfalas que se

desenvolvem nos primeiros meses apos a hemisferectomia.

Alguns autores relatam que as técnicas de desconexdo oferecem
maior protecdo quanto ao risco de hidrocefalia. No entanto, embora nossos
dados ndo permitam provar essa hipotese, na literatura ha elementos que
sugerem que essa complicacdo deve estar mais relacionada a doenca pré-
operatdria do que a técnica utilizada. Dentre os trés casos dessa série que
necessitaram derivacao ventriculo peritoneal (DVP), dois eram portadores de
MC e o outro de SR. Trés outras casuisticas recentes corroboram com
nossa impressao e mostraram que um terco, ou mais, dos pacientes com

HME desenvolveram hidrocefalia e necessitaram derivacdo ventriculo



Discussao 115

peritoneal (Vining et al., 1995; Shimizu e Maehara, 2000; Di Rocco e lannelli,
2000). Importante notar que foram utilizadas técnicas cirargicas diferentes,
embora os indices de DVP tenham sido semelhantes. Vining et al., (1997)
utilizaram a hemidecorticacdo, Shimizu e Maehara (2000), hemisferotomia
peri-insular modificada e Di Rocco e lannelli (2000), hemisferectomia

classica.

As séries que relataram baixa necessidade de DVP, e imputam esse
dado a técnica utilizada, possuem uma menor proporcéo de casos com HME

(Villemure e Mascott, 1995; Schramm et al., 1995; Schramm et al., 2001).

A Tabela 9 mostra a incidéncia geral de hidrocefalia em alguns
trabalhos da literatura, enquanto a Tabela 10 mostra as seéries que

discriminam as doencas de base nos casos que necessitaram DVP.

Comparando as Tabelas 9 e 10 podemos observar que, quando a
doenca de base é discriminada, as MC (normalmente representadas pela
HME) se tornam o principal grupo acometido por hidrocefalia pos-operatoria,

independentemente da técnica utilizada.

A maior incidéncia de hidrocefalia nos casos de MC deve ser,
provavelmente, decorrente da maior quantidade de fragmentos de
parénquima e coagulos na cavidade cirargica. Eventualmente, esses

materiais podem obstruir a absorc¢éo ou circulacéo liquorica.

Contrariando nossa impressdo, Jonas et al. (2004) relataram

incidéncia semelhante no uso de DVP entre pacientes com diferentes
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TABELA 9. Incidéncia de hidrocefalia em séries da literatura
Cirurgia Pacientes Hidrocefalia
Rasmussen H. Anatdbmica
(1983) 31 3 (9%)
Resseccédo Sub

total 65 5 (7.7%)
Montes et al., : 0
(2001) H. Funcional 54 4 (7,5%)
Carson et al.,
(1996) Hemidecorticag&o 52 16 (33%)
Villemure e Hemisferotomia 0
Mascott (1995) Peri-insular 11 1(9,1%)
Shimizu e Hemisferotomia 0
Maehara (2000) Peri-insular 34 5 (14%)
Schramm et al., Deaferentacéo 0
(1995) hemisférica 13 2 (7.7%)
Schramm et al., Hemisferotomia 20 5 transitérios
(2001) por “key hole”
Peacock et al., e o
(1996) Vérias técnicas 58 3 (5,2%)
Almeida (2005) Vérias técnicas 30 3 (10%)




Discussao 117

TABELA 10. Distribuicdo de hidrocefalia em relacdo a doenca tratada

SR SSW cP MC
g;gg‘:) etal, 6/21 ) 12/27 22/55
(29%) ' (44%) (40%)
Di Rocco e 5/15
lannelli (2000) 0/0 0/0 0/0 (33,3%)
Devlin et al.,
(2003) 0/4 0/2 0/11 (2’6102)
Shimizu e
Maehara 0/1 0/0 0/2 ( 41:-{/%/ )
(2000) 70
Almeida
1/15 2/4
(2005) 66%) 02 0/6 (0%)
(Cl%rgg)” etal, 5/22 1/2 oa 10/20
(22,7%) (50%) (50%)

O primeiro digito se refere ao niumero de pacientes com hidrocefalia, o
segundo, ao total acometido pela doenca especificada e, entre parénteses, 0

respectivo valor percentual.
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doencas de base em sua série. Esses autores usaram varias técnicas, entre
elas hemisferectomia anatdmica, porém nao correlacionaram o uso de DVP
com as técnicas utilizadas nem especificaram os critérios para o0 emprego da
DVP. Sabemos, no entanto, que Peacock costumava usar DVP
rotineiramente nos pacientes submetidos a hemisferectomia anatébmica e
que esse cirurgido operou cerca de metade dos pacientes relatados na série
de Jonas et al. (2004). Assim, os dados dessa série devem ser avaliados
com cautela antes de se concluir sobre a incidéncia de hidrocefalia nas
diferentes doencas de base.

4. Presenca de febre no pos-operatorio

Héa décadas se conhece o quadro de febre e inapeténcia, sem foco
infeccioso definido, associado ao pdés-operatério das hemisferectomias.
Wilson (1970a) relatou que esses sintomas eram comuns em sua série de
hemisferectomias anatdmicas. Trabalhos mais recentes relataram esses
sintomas, também, em pacientes submetidos as técnicas de desconexao
hemisférica (Villemure e Mascott, 1995; Shimizu e Maehara, 2000; Di Rocco
e lannelli, 2000). A curva térmica dos pacientes de nossa série confirma
esses relatos e mostra que, entre o terceiro e 0 sexto dia pds-operatoério
(PO), a maioria dos pacientes apresenta temperaturas acima de 38° Celsius.
AplOs esse periodo, a temperatura cai progressivamente (Figura 10).
Importante notar que essa elevacdo na temperatura ao longo dos primeiros
dias PO foi estatisticamente significativa. Ou seja, no terceiro, quarto e
quinto dias PO a temperatura média alcancada foi mais alta que nos outros

dias PO, independente de outros fatores associados. Essa variagao reflete
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provavelmente fatores inflamatoérios locais, auto limitados, desencadeados
pela cirurgia.

Para tentar estabelecer quais seriam esses fatores, partimos do
principio que quanto maior a destruicdo de parénquima cerebral durante a
cirurgia, maior a reacao inflamatdria no liquor e, consequentemente, maior a
temperatura do paciente no poés-operatorio. Embora o sangramento no
sistema ventricular possa ser uma causa de meningite asséptica, e
consequentemente febre, as hemorragias subaracnoideas espontaneas néo
costumam cursar com temperaturas tdo elevadas, o que diminuiu a
importancia desse fator como variavel independente em nossa analise.

Procuramos, entdo, avaliar o papel das doencas de base nesse
processo. Para minimizar problemas de amostragem, separamos todos os
pacientes em apenas trés grupos, de acordo com o volume de parénquima.
Os casos com infeccao estabelecida, ou alto grau de suspeita, mesmo sem
isolar o agente causador, foram excluidos dessa curva térmica.
Conseguimos assim comparar as variacdes térmicas de 16 pacientes, 03
com volume cortical muito diminuido, 10 com volume cortical
moderadamente diminuido e 03 com volume cortical aumentado. O grupo
com volume cortical moderadamente diminuido, conforme descrito
anteriormente, engloba os pacientes com ledes sequelares sem CP e exclui
as MC. Uma vez que nos dois primeiros dias o0 processo inflamatoério
meningeo esta ainda se estabelecendo e fatores clinicos, néo relacionados
com a doencga, como atelectasia e desidratacdo, podem influenciar a curva

térmica, avaliamos as temperaturas a partir do terceiro dia. Assim, os trés
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grupos apresentaram perfis de curva semelhantes tanto em relacdo a
variacdo da temperatura como em relacdo ao tempo. Esse dado era
esperado, uma vez que todas as doencas geram uma reacdo inflamatéria
com febre no PO, como vimos na Figura 10. No entanto, quando
comparamos o0s valores absolutos da temperatura, encontramos uma
diferenca estatisticamente significativa entre o grupo com volume cortical
muito diminuido e o com volume aumentado. A comparacao entre 0s grupos
com volume moderadamente aumentado e o com volume aumentado nao
mostrou diferenca significativa, embora a Figura 13 sugira uma tendéncia do
segundo apresentar temperaturas mais elevadas. A auséncia de valores
significativos deve ser relacionada a uma amostragem pequena. Outra
explicacédo seria o fato do grupo com volume aumentado contar com dois
pacientes com dilatacdo ventricular que, consequentemente, diminuem um
pouco a média esperada do volume cerebral.

Além disso, levantamos a hipotese que as diferentes técnicas
cirdrgicas, envolvendo variacbes na quantidade de tecido cerebral
transgredido, influenciam a evolugcdo poés-operatoria. Dentro desse
raciocinio, as hemisferectomias com resseccdo de todo hemisfério
provocariam as reacOes inflamatérias mais intensas. A seguir, viriam as
desconexdes que cruzam toda a espessura do parénquima e, finalmente, as
técnicas que dissecam a fissura Sylviana com resseccdo minima de
substancia branca e cinzenta. A0 compararmos as curvas térmicas das
técnicas utilizadas em nosso trabalho ndo encontramos diferencas

significativas (Figura 11). No entanto, nossa casuistica inclui apenas trés
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pacientes submetidos a hemisferectomia anatébmica. Além disso, a
resseccdo do lobo temporal, que aumenta o volume cortical lesado, néo
seguiu um padrao constante e foi realizada sempre que o cirurgido julgou
necessario, independentemente da abordagem escolhida. Esse fato por si
sO, ja poderia explicar a equiparacao da curva febril em nossa casuistica.
Ocorre, no entanto, que a distribuicdo de doencas entre as técnicas também
nao foi homogénea.

Devido ao quadro de febre, dez dos pacientes em nossa série
realizaram puncao lombar. O numero de células variou entre nove e 7200
leucécitos/mm?, a glicorraquia entre 27 e 57mg/dl e a proteinorraquia de 63 a
277mg/dl. Os casos onde o numero de leucdcitos era maior que 100 foram
tratados com antibioticoterapia, embora a hipétese de meningite asséptica
fosse considerada. Nao houve crescimento bacteriano em nosso material,
talvez porque todos pacientes estivessem em uso de antibiético quando o
material foi colhido.

Existe apenas um trabalho, publicado recentemente, que avalia as
caracteristicas da febre no pos-operatorio de pacientes submetidos a
hemidecorticacdo. (Kossoff et al., 2002). Nesse trabalho, os autores
consideravam como critério de febre a presenca de temperatura axilar maior
que 38,5° C. Assim, 82% dos pacientes apresentaram febre, que se iniciou,
na maioria das vezes, no terceiro dia pds-operatério. Desses, foi realizada
puncdo lombar em 62% dos casos. Em dez pacientes houve crescimento
bacteriano, porém, os autores acreditavam que apenas seis realmente

desenvolveram meningite.
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Usando critérios semelhantes aos de Kossoff et al. (2002), e excluindo
os casos de hemisferectomia anatémica, apenas 52% dos nossos pacientes
apresentaram febre no pds-operatério. Uma vez que esses autores
relataram a amostragem, o desvio padrdo e a média dos seus resultados,
fizemos anadlise estatistica desses dados comparando-0os com 0S NOSSOS.
Encontramos um numero significativamente maior de leucocitos no grupo
com cultura negativa de Kossoff et al. (2002) em comparacdo com nosso
grupo sem infeccdo. As variagcbes encontradas na glicorraquia e
proteinorraquia ndo atingiram valores estatisticos. Os achados de liquor
sugerem uma menor reacao inflamatdria meningea em nossa série (Tabela
11).

Todos pacientes do nosso grupo, incluidos nessa comparacao, foram
submetidos a técnicas onde se associou resseccao parcial a desconexao do
hemisfério (Grupo 2A e 2C). Assim, podemos inferir que a HA (Grupo 1B),
utilizada por Kossoff et al. (2002), produz uma reacdo inflamatéria mais
importante no pos-operatorio do que as técnicas dos grupos 2A e 2C. A
repercussao clinica dessas diferencas deve se manifestar em um curso pos-
operatorio com menos cefaléia e febre entre os pacientes submetidos a
técnicas desconectivas. Por outro lado, uma vez que a escolha da técnica
cirdrgica a ser empregada se baseia em fatores como a doenca de base e a
experiéncia do cirurgido, essas diferencas encontradas nao devem justificar
uma mudanca na abordagem operatoria.

Avaliamos ainda a curva térmica em relacdo ao uso de antibidticos

(ATB) no pés-operatério (Figura 12). Separamos trés grupos: 1- ATB
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profilatico (48h) sem foco definido; 2- ATB terapéutico com foco infeccioso
presumido; e 3- ATB terapéutico sem foco infeccioso definido. De maneira
semelhante ao que foi realizado quando comparamos as doencas de base,
analisamos a curva térmica entre o terceiro e oitavo dia e encontramos
diferenca estatisticamente significativa entre os grupos 1 e 2 e entre o0s
grupos 1 e 3 no que se refere aos valores absolutos de temperatura.
Também néo houve diferencas significativas entre as curvas em relacdo aos
perfis ou tempo de evolucéo.

Esses dados podem sugerir que nossos critérios no uso de ATB foram
adequados. Ou seja, mesmo quando nao definimos um foco, o tratamento foi
eficaz e produziu uma queda na temperatura muito semelhante a ocorrida
nos pacientes que realmente tinham infeccéo.

Por outro lado, frente ao quadro inflamatorio, ndo infeccioso, que uma
parte dos pacientes desenvolve, € possivel cogitar que o tratamento com
antibiotico ndo tenha sido o fator determinante da evoluc&o da curva térmica.
Sob esse ponto de vista, teriamos apenas selecionado o grupo de pacientes
com maior reacao inflamatéria para se usar antibidtico.

Definir meningite asséptica em neurocirurgia, assim como estabelecer
guias para o seu tratamento, permanece um conceito em evolu¢cdo na
literatura. Embora os sintomas sejam angustiantes, nao existe teste definitivo
gue demonstre a auséncia de agentes infecciosos (Hillier et al., 2000). Além
disso, existem autores que acreditam que as meningites assépticas séo
apenas meningites bacterianas cujo agente nédo foi isolado (Druel et al.,

1996). Ainda hoje, a melhor maneira de se definir conduta em pacientes com
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TABELA 11. Valores de LCR e temperatura axilar entre técnicas de
resseccao e desconexao hemisférica (Autores / Parametros liquoricos)

Kossoff et al., (2002) Almeida (2005)
Numero de Cultura + Cultura - .
pacientes (10) (48) Cultura - (07)
Leucdcitos — -
cels/mm? 1564 (573) 486 (206) 109 (136)
Proteinas —
mg/dl 395 (195.5) 210 (45.6) 109 (66.8)
Glicose — mg/d| 50 (7.1) 77 (22.4) 50(13.9)
Tax>385°C 82% (106) 52% (27)

Nas células do primeiro bloco da tabela, o nUmero representa o valor médio

do grupo estudado e, entre parénteses, o desvio padrao.

Em relacdo a temperatura axilar (Tax), o primeiro niumero corresponde ao

percentual acometido e, entre parénteses, o numero total de pacientes

avaliados.

* Consideramos como meningite bacteriana os trés pacientes com mais de

1000 leucocitos no LCR, embora a cultura tenha sido negativa em dois deles.

** P <0,05




Discussao 125

febre e aumento de células no liquor é através da avaliacdo clinica.
Pacientes com mal estado geral devem ser tratados com antibidtico,
enguanto os em melhores condicBes devem esperar, sempre que possivel
(Kossoff et al., 2002).

5.Tempo cirdrgico

Em relacdo ao tempo cirdrgico, as variaveis mais importantes,
encontradas em nosso trabalho foram o fator humano e a doenca de base
(Figura 8). Houve um aumento progressivo na duracdo do procedimento,
proporcional ao aumento da massa cortical das doencas operadas. As
diferencas entre os tempos cirurgicos dos grupos com MC e CP, assim como

dos grupos com SR e CP, foram estatisticamente significativas (P < 0,05).

Embora as técnicas cirargicas tenham se mostrado, em uma primeira
analise, como variavel independente no tempo cirdrgico, apos correcdo pelo
fator humano e doenca de base ndo se encontrou diferenca estatisticamente
significativa.

Alguns autores citam a diminuicdo do tempo cirdrgico com
abordagens desenvolvidas por eles, quando comparadas as
hemisferectomias anatdbmicas ou funcionais. Esses mesmos autores
associam o menor tempo cirdrgico a uma menor morbidade. Villemure e
Mascott (1995) relataram que a duracdo da parte intradural da
hemisferotomia periventricular variou entre 1,5 e 3 horas, dependendo do
tamanho do ventriculo. Se considerarmos a abertura e o fechamento da
craniotomia consumindo mais quatro horas, ainda assim o tempo cirdrgico

total foi entre 5,5 e 7 horas. Schramm et al. (2001), por sua vez, comparando
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as séries de hemisferectomia realizadas em Bonn, por um mesmo cirurgiao,
relataram uma diminuicdo progressiva no tempo cirdrgico de acordo com as
técnicas utilizadas. A hemisferectomia funcional demorou em média 6,3h, a
deaferentacdo hemisférica 4,9h e a hemisferotomia por “key Hole”, 3,6h.
Shimizu e Maehara (2000) relataram uma variacdo de tempo entre seis e
sete horas para realizar a hemisferotomia peri-insular modificada. A série
descrita por Jonas et al. (2004), por outro lado, reportou tempos cirdrgicos
mais proximos dos nossos, com procedimentos variando entre sete e 14
horas. Esses autores também notaram aumento significativo na duracéo de
cirurgias de doencas com maior manto cortical, corroborando com nossos
resultados.

A interpretacdo desses dados requer muita cautela. Mesmo na série
de Schramm et al. (2001), o menor tempo cirdrgico associado as técnicas
recentes pode ser imputado a maior experiéncia e conhecimento de
anatomia do cirurgidao, uma vez que as HFR foram realizadas somente no
inicio da seérie. Além disso, somente o trabalho de Jonas et al. (2004)
discrimina o tempo de cirurgia em relacdo as diferentes doencas. Em nossa
casuistica, o procedimento de menor duracdo foi uma HA, com 6,5 h, e o
mais longo, uma HF-EV que durou cerca de 20 horas.

6. Mortalidade

A hemisferectomia € um procedimento de grande porte. Apesar de
toda a melhora tecnolégica que nos separa de trabalhos pioneiros, como o
de White (1961), onde a mortalidade era de 6,6%, o0 procedimento ainda

mantém riscos consideraveis.
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Nossa série apresentou um obito em 30 cirurgias. O paciente tinha um
CP e desenvolveu fistula liquoérica pela incisdo cutanea no pds-operatorio.
N&o se obteve a correcdo do vazamento mesmo apos dois procedimentos
cirdrgicos e drenagem lombar continua. O paciente evoluiu para 6bito devido
a complicacdes relacionadas a uma meningoencefalite purulenta contraida
em virtude da fistula.

Dentre as séries mais recentes, Kossof et al. (2002) relataram, em
106 hemidecorticacdes, trés mortes e outras trés sequelas graves. Os obitos
foram relacionados a sangramentos peroperatorios em duas criangas com
SSW e uma com HME. As sequelas graves foram decorrentes de leséo do
hemisfério contralateral secundario a infec¢cdo, anoOxia peroperatoria e
herniacéo cerebral. De maneira semelhante, Peacock et al. (1996) relataram
trés 6bitos em 58 casos operados. Behrens et al. (1997) ndo apresentaram
mortalidade em sua série, mas relataram um paciente com tetraparesia
associada a uma leséo no tronco cerebral durante o procedimento. Schramm
et al. (2001) reportaram um Obito sem causa estabelecida e Shimizu e
Maehara (2000) apresentaram um caso que evoluiu com quadro sequelar
apos edema hemisférico bilateral no sexto PO. Daniel e Villemure (2003),
por sua vez, relataram um caso de 6bito associado a edema hemisférico e
herniac&o uncal.

Uma vez que as hemisferotomias preservam o lobo temporal,
podemos questionar se a resseccao completa desse lobo, e ndo so de suas
estruturas mesiais, ndo poderia evitar catastrofes semelhantes. Por outro

lado, ndo h& qualquer evidéncia na literatura que sugira que alguma técnica
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de hemisferectomia esteja associada a maior risco de mortalidade ou
sequela incapacitante. Conforme dito acima, a série de Jonas et al. (2004)
sugere um curso poés-operatério mais turbulento nos casos de HME, mas
gue néo se reflete em um aumento da mortalidade.

7. Outras complicacdes cirurgicas

Alem dos fatores de morbidade descritos acima, existem ainda
algumas morbidades que ndo estdo especificamente relacionadas as
hemisferectomias, mas a qualquer procedimento neurocirirgico. Neste grupo
se encontram as infeccfes e as fistulas incisionais que néo evoluiram para
Obito ou sequela neuroldgica irreversivel.

Nossa casuistica apresentou quatro casos de fistula liquérica, sendo
que dois desses pacientes evoluiram com infeccao de ferida cirdrgica. Um
necessitou de retirada do flap 6sseo por quadro de osteomielite, e 0 outro,
conforme citado acima, veio a falecer em decorréncia da infeccdo. Houve
ainda um paciente que apresentou secrecdo na borda da incisdo e que
melhorou com limpeza cirlrgica e antibioticoterapia, sem necessidade de
retirada do flap 6sseo.

Embora esse tipo de complicacdo ndo seja relatado com frequéncia
na literatura, Di Rocco e lannelli (2000) reportaram dois casos, de seis
pacientes operados, com fistula incisional em criancas.

Nossos dados sugerem ainda um fator de morbidade ndo descrito por
outros autores. Em nossa série, parte dos pacientes apresentou no pos-
operatério imediato mais de 15.000 leucécitos por mm?® no sangue periférico.

Essa reatividade nado foi, aparentemente, influenciada pela faixa etéria,
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procedimento realizado, tempo de cirurgia ou transfusdo sanguinea. Por
outro lado, esses pacientes apresentaram um curso mais turbulento nos
primeiros dias e permaneceram significativamente mais dias na UTI do que
aqueles com leucograma abaixo de 15.000 leucécitos por mm?®. Embora
essa alteracdo possa estar vinculada a caracteristicas proprias de alguns
pacientes, suas causas e consequéncias ainda necessitam de maior
investigacao, preferencialmente com trabalhos prospectivos.

8. Controle de crises no pés-operatoério

A doenca de base parece ser o principal fator a influenciar o controle
da epilepsia no pos-operatorio. As doencas com lesdes seqlelares, como
SR e CP, tém evolucéo melhor que as MC (Kossoff et al., 2003). Dentro das
malformacbes, a HME € a que obtém os piores resultados. Jonas et al.
(2004) relatavam que as HME apresentam um curso hospitalar pos-
operatorio mais turbulento e prognéstico mais reservado. Os piores
resultados se referem tanto ao controle das crises como em relacdo as
sequelas neuroldgicas graves. Trabalhos iniciais chegaram a sugerir uma
evolucdo mais favoravel nessa doenca. Vigevano et al. (1989) descreveram
dois casos operados que ficaram sem crises. NO entanto, séries mais
recentes mostram controle total das crises em apenas 16 a 20% dos casos,
embora esse valor possa chegar até 60%, segundo outros autores (Carrefio
et al., 2001, Battaglia et al., 1999; Devlin et al., 2003).

Dentre os quatro pacientes com malformacao cortical em nossa série,
com seguimento médio de 34,5 meses, apenas um permanecia sem crises.

Outras doencas apresentaram resultados melhores. Dentre o0s seis
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pacientes com CP, dois estavam sem nenhum tipo de crise, um apresentava
alguns abalos na mao comprometida, porém, havia davida se a etiologia era
epilética. Dois ndo tinham acompanhamento pds-operatdrio no prontuario e
0 outro evoluiu para oObito (seguimento meédio de 13.3 meses). Dentre os 16
pacientes com SR, quatro ndo tinham seguimento. Dos 12 restantes, sete
estavam totalmente sem crises, quatro apresentaram melhora significativa e
apenas um mantinha crises freqientes (seguimento médio de 74,4 meses).
Esse dUltimo paciente aguardava nova abordagem para completar a
desconexao cirargica do hemisfério. Apenas um paciente com SSW foi
acompanhado no prontuéario e estava sem crises e sem medicacdo mais de
dez anos apos a cirurgia.

Sob o0 ponto de vista anatdbmico, parece improprio imputar a uma
variacao técnica o controle pds-operatoério inadequado das crises. Uma vez
que todas as variacfes buscam a desconexdo, ou remocao completa, do
hemisfério doente, se o procedimento for realizado de forma adequada, o
resultado deve ser semelhante. Cabe, no entanto, ressaltar duas
caracteristicas dos procedimentos que irdo influenciar o prognostico: a
possibilidade de desconexao incompleta e a ressecc¢éo do cortex insular.

Teoricamente, somente resseccdes completas do hemisfério nao
teriam o risco de produzirem uma desconexao incompleta. Por outro lado,
mesmo a hemisferectomia classica pode cursar com ressecc¢des incompletas
e persisténcia das crises. Nesse contexto, Mittal et al. (2001) chamaram
atencao para as crises que se originam na regiao mesial basal posterior do

lobo frontal, local nem sempre aspirado nas hemisferectomias anatdomicas
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devido ao risco de lesdo do diencéfalo. Apesar disso, as técnicas, onde se
busca a remoc¢ao do hemisfério, apresentam menores chances de deixar um
tecido epileptogénico residual que, quando conectado, é capaz de gerar
crises.

Shimizu e Maehara (2000) relataram trés casos, em uma série de 34,
onde foi necesséaria uma segunda cirurgia para se completar a sec¢cdo do
corpo caloso. Peacock et al. (1996) também sugeriram que a desconexao
incompleta deve ser a primeira hipétese em caso de falha no controle das
crises no pés-operatorio, e citam essa complicagdo em cinco casos, de 27,
submetidos a hemisferectomia funcional. Schramm et al. (2001), por sua
vez, relataram que nenhum caso, em sua seérie, necessitou um segundo
tempo cirargico para se desconectar um eventual tecido residual. Em nossa
série tivemos quatro casos com SR e um com MC que necessitaram de
complemento cirdrgico para seccao do corpo caloso. Trés haviam sido
submetidos a HFR e dois a HF-EV.

A comparacao entre dados de diferentes autores merece cuidados na
interpretacdo. A série de Schramm et al. (2001), que ndo apresentou falhas
de desconexdo, se refere aos seus Ultimos casos, onde se espera uma
maior experiéncia do autor. Além disso, cerca de 80% de seus pacientes
apresentavam diminuicdo do manto cortical em decorréncia de CP. Peacock
et al. (1996) apresentaram uma série histérica, com casos do inicio da curva
de aprendizagem do grupo. Esses autores também né&o dividem suas
complicacbes por doenca, mas sim por técnica cirargica, o que impede a

avaliagcdo de outros fatores associados. Shimizu e Maehara (2000), por outro



Discussao 132

lado, apresentam em sua série quase 80% de malformacdes corticais, o que
pode justificar uma maior dificuldade técnica e, conseqientemente, um
maior indice de desconexdes incompletas. Sob esse ponto de vista, nédo
parece haver evidéncia que qualquer técnica, onde se busque a desconexao
hemisférica, ofereca vantagens no sentido de se evitar essa complicacéo.

A presenca de atividade epileptiforme na insula, e consequente
remocao do cortex dessa regido, ndo € consenso entre os autores (Tabela
12).

Rasmussen (1983) recomendava aspirar 0 cortex insular apenas
quando a eletrocorticografia peroperatoria evidenciava atividade nesse local.
Villemure e Mascott (1995), assim como Shimizu e Maehara (2000),
consideram a aspiracdo da insula essencial para o melhor controle das
crises. Por sua vez Schramm et al. (1995) consideram essa parte da cirurgia
como opcional, porém, ndo relatam os critérios utilizados para sua remocao.
Kanev et al. (1997) ndo descrevem a remocao da insula em sua técnica. Em
nossa casuistica, tivemos apenas um paciente onde a aspiracdo do cortex
insular foi realizada por recorréncia de crises. No entanto, esse paciente
também apresentava tecido residual conectando o corpo caloso, o que nos
impede de afirmar qual das duas alteracGes era a causa da falha no controle
de crises na primeira cirurgia. 9- Hemossiderose

A hemossiderose foi 0 motivo pelo qual a hemisferectomia anatémica
foi abandonada na década de 60, e também, a razdo do surgimento das
técnicas desconectivas. No entanto, os trabalhos que vinculam a

hemossiderose a HA foram realizados antes do advento da tomografia.
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TABELA 12. Resseccéo do cortex insular nas técnicas de hemisferectomia

Técnica cirargica [Resseccéo do
cortex da insula
H. Anatdbmica +
H. Funcional *
Hemidecorticagéo +
Hemisferotomia Peri-insular +
Hemisferotomia Peri-insular modificada +
Deaferentacdo hemisférica +
Hemisferectomia funcional extraventricular ?
Hemisferotomia “key hole” +

+ Resseca o0 cortex insular; + Resseca o0 cértex insular em algumas
situacdes; ? Autor ndo especifica sobre esse tdpico
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Como o tratamento precoce do sangramento no espac¢o subaracndide pode
evitar a hemossiderose, é possivel que a facilidade de acesso a tomografia,
nos dias de hoje, seja uma das causas do seu virtual desaparecimento no
contexto das hemisferectomias (Verity et al.,, 1982). Devemos notar que,
mesmo os trabalhos que utilizam a hemisferectomia classica, apds a década
de 70, nao relatam essa complicacdo. Da mesma forma, como a média para
se desenvolver hemossiderose sao oito anos, era de se esperar a presenca
de alguns pacientes com essa doenca na literatura atual, uma vez que
Rasmussen desenvolveu sua técnica desconectiva hd mais de 20 anos.
Porém, isso ndo tem sido relatado (Tan et al., 2000). Por outro lado, como a
hemossiderose pode levar décadas para se desenvolver, existe a remota
possibilidade que ela esteja sendo sub diagnosticada pela auséncia de

acompanhamento adequado.



7. CONCLUSOES
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1- Sobre a influéncia das técnicas de hemisferectomia, fator
humano e doenca de base em determinadas variaveis cirdargicas.

A - O uso de hemoderivados durante a cirurgia é influenciado, de
maneira inequivoca, pela abordagem do anestesista. Por outro lado, as
doencas com volumes corticais maiores evoluem com maior perda
sangiinea peroperatoria.

B - Existem evidéncias importantes que as hidrocefalias agudas,
encontradas no poés-operatério das hemisferectomias, estejam relacionadas
a doenca de base e nédo a técnica cirurgica escolhida.

C - A febre no pés-operatério € encontrada freqiientemente e esta
associada principalmente as doencas com maior volume cerebral.

D - As variagBes no tempo cirdrgico sdo determinadas principalmente
pelas caracteristicas do cirurgido, embora doencas com maior manto
cortical, possam aumentar o tempo do procedimento.

E - Nao foram encontramos dados que evidenciem que alguma
técnica esteja associada a menor indice de sequelas graves ou mortalidade.

2- Sobre a existéncia de uma variacdo técnica que tenha
vantagens que justifiguem seu uso exclusivo.

Concluimos que ndo existem ainda evidéncias que comprovem a
superioridade consistente de qualquer técnica cirargica de hemisferectomia
a ponto de justificar o seu uso em detrimento das outras. O cirurgido deve
escolher a técnica com a qual se sente mais confortavel e seguro. No
entanto, todas as técnicas apresentam vantagens e desvantagens que

devem ser conhecidas e avaliadas em cada caso.



8. ANEXOS
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ANEXO A - Prontuarios revistos

REGISTRO INICIAIS DOENCA TECNICA
13526990A APN Porencéfalo HF EV
7022826J CCM Rasmussen HF EV
77201163J CPS Porencéfalo HT
6074115J DNS Rasmussen HF EV
7039913D DGS Porencéfalo HF EV
3186222G EMM Porencéfalo HT
2337292E EJN Hemimegalencefalia HFR
7025334C EGM Rasmussen HFR
2463760B FLA Hemimegalencefalia HA
6059915l FSN Rasmussen HFR
2673367B FF Sturge-Weber HA
6075476G GHOA Rasmussen HF EV
3259643B ISFC Rasmussen HF EV
3175831C JPBD Rasmussen HFR
3220502E JES Rasmussen HFR
702330461 LCS Rasmussen HFR
2686359D LFRL Rasmussen HFR
2909379J MGPB Rasmussen HFR
13436597 MAF Sturge-Weber HT
13436611D NSCM Rasmussen HT EV
7026633l PAP Rasmussen HFR
77062454F RFO Porencéfalo HT
6004836F RPS Porencéfalo HF EV
6090348l SVS Hemimegalencefalia HF EV
7023305J TLO Rasmussen + DDC HFR
6081993I TAS Sequelar Vascular HT
6092983A TAS Displasia HT
2124659G VN Rasmussen HA
2839360K VAD Rasmussen adulto HFR
13470101K VLIC Sequelar Inflamatério HT
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ANEXO B - Divisdo dos pacientes em grupos de doencas de acordo com a

fisiopatologia

Registro Nome Doenca
Malformacao cortical
6092983A TAS Displasia hemisférica
2337292E EJN Hemimegalencefalia
6090348l SVS Hemimegalencefalia
2463760B FLA Hemimegalencefalia
Cisto porencefalico
77201163J CPS Porencéfalo
6004836F RPS Porencéfalo
13526990A APN Porencéfalo
3186222G EMM Porencéfalo
7039913D DGS Porencéfalo
77062454F RFO Porencéfalo
Lesdo Sequelar
13470101K VLIC Sequelar Inflamatério
60819931 (13453078F) TAS Sequelar Vascular
Sindrome de Rasmussen
702330461 LCS Rasmussen
6074115] DNS Rasmussen
13436611D NSCM Rasmussen
6075476G GHOA Rasmussen
7025334C EGM Rasmussen
70266331 PAP Rasmussen
2124659G VN Rasmussen
60599151 FSN Rasmussen
2686359D LFRL Rasmussen
7022826J CCM Rasmussen
3259643B IFSC Rasmussen
3220502E JES Rasmussen
2909379J MGPB Rasmussen
3175831C JPBD Rasmussen
2839360K VAD Rasmussen adulto
7023305J TLO Rasmussen + DDC
Sindrome de Sturge-Weber
13436597 MAF Sindrome de Sturge Weber
2673367B FF Sindrome de Sturge-Weber
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ANEXO C - Divisdo dos pacientes em grupos de acordo com a técnica

utilizada
Registro | Nome | Tipo de cirurgia
Hemisferectomia Anatdbmica
2463760B FLA HA
2124659G VN HA
2673367B FF HA
Hemisferectomia functional de Rasmussen
3175831C JPBD HFR+ Ressecc¢do lobo frontal)
6059915 FSN HFR
7025334C EGM HFR
2337292E EJN HFR
3220502E JES HFR
2909379J MGPB HFR
7026633l PAP HFR
2839360K VAD HFR
702330461 LCS HFR
7023305J TLO HFR
2686359D LFRL HFR
Hemisferotomia
13470101K VLIC HT + lobectomia temporal
3186222G EMM HT s/ lobectomia temporal
77201163J CPS HT s/ lobectomia temporal
77062454F RFO HT + lobectomia temporal
60819931 (13453078F) TAS HT + lobectomia temporal
6092983A TAS HT + lobectomia temporal
13436597 MAF HT + lobectomia temporal
Hemisferectomia functional extra ventricular
6074115) DNS HF EV
7022826J CCM HF EV
3259643B ISFC HF EV
13526990A APN HF EV
6075476G GHOA HF EV
13436611D NSCM HF EV
6090348l SVS HF EV
6004836F RPS HF EV
7039913D DGS HF EV s/ lobectomia temporal
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