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RESUMO

A hemisferectomia é realizada em muitos casos de hemimegalencefalia para controlar a epilepsia
refrataria ao tratamento medicamentoso. No entanto, apesar de haver concordéancia sobre a
efetividade desse procedimento para controle das crises, a escolha da técnica cirdrgica utilizada
ainda é motivo de debate.

Relatamos os casos de trés criangas com hemimegalencefalia submetidas a hemisferectomia
para tratamento de suas crises refratarias: uma foi submetida a hemisferectomia anatémica e as
outras duas, a hemisferectomia funcional.

Os resultados confirmam a efetividade da hemisferectomia para o controle das crises epilépticas
nesses casos.
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ABSTRACT

Hemispherectomy for hemimegalencephaly

Hemispherectomy is required in the most cases of hemimegalencephaly to control epilepsy refractory
to medical treatment. Although there is a general agreement on the effectiveness of the procedure
in controlling the seizure disorder, the choice of the surgical technique is still a subject of debate.
A series of three children with hemimegalencephaly who had undergone anatomical
hemispherectomy (one case) and functional hemispherectomy (two cases) is reported.

The results obtained confirmed the effectiveness of the procedure to control the seizures due to

hemimegalencephaly.
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Introducgao

A hemimegalencefalia ¢ uma rara anomalia do
desenvolvimento do sistema nervoso reportado pela
primeira vez, em 1835, por Sims*?, caracterizada por
crescimento de um hemisfério cerebral com dilatagdo e
configuragdo irregular do seu ventriculo, com graus
variaveis de displasia cortical, incluindo alteracdo das
camadas corticais, polimicrogiria multifocal, areas de
lissencefalia, ectopia da substancia cinzenta e anor-
malidades vasculares®*.

Clinicamente, a hemimegalencefalia ¢ caracterizada
por epilepsia, hemiparesia, hemianopsia e, em grande

parte dos casos, por retardo psicomotor severo',
podendo ocorrer isoladamente ou em associacdo com
anomalias da pele e do corpo, como o nevo sebaceo
linear (sindrome de Jadassohn)*, a hipomelanose de
Ito', o angioma cuténeo similar aos encontrados em
pacientes com doenga de Sturge -Weber e o gigantismo
unilateral usualmente do lado do hemisfério afetado'.
A hemisferectomia ¢ o tratamento cirirgico indicado
aos pacientes com hemimegalencefalia e, geralmente,
resulta em dréstica redugao da freqiiéncia ou completo
desaparecimento das crises epilépticas. Quando reali-
zada precocemente, a cirurgia parece favorecer o desen-
volvimento psicomotor!1520:34,
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A alta incidéncia de complicagdes, verificada em
mais de um ter¢o dos casos'®?*, justifica as modifi-
cacdes técnicas no procedimento com o objetivo de
reduzir o risco cirurgico, minimizando a retirada de
tecido cerebral e maximizando a desconexdo funcional
do parénquima cerebral anormal deixado in locu!''>3'42,

No presente trabalho, relatamos os beneficios
observados em trés criangas com hemimegalencefalia
que foram submetidas a hemisferectomia por apresen-
tarem epilepsia intratavel, sendo realizados diferentes
tipos de procedimentos cirurgicos. A hemisferectomia
anatomica extratalamocaudada foi realizada em um
paciente e, nos outros dois, foi realizada a hemisferec-
tomia funcional de acordo com Rasmussen®.

Casuistica e métodos

Trés criancas, com idades de 6 meses, 3 anos ¢ 8
anos, portadoras de hemimegalencefalia, foram
submetidas a hemisferectomia por apresentarem
epilepsia refrataria ao tratamento medicamentoso. Das
trés criancas, uma menina de 8 anos apresentava
somente hemimegalencefalia. As outras duas apresen-
tavam outras malformagdes: o menino de 3 anos
apresentava a sindrome de Jadassohn (nevo sebaceo
linear) e a menina de 6 meses, hemigigantismo facial
direito e hemangioma facial. Nos trés pacientes, o
hemisfério direito foi o afetado. O diagndstico incluiu
o exame clinico, o morfologico (tomografia computado-
rizada de crénio, ressonancia nuclear magnética) ¢ a
eletroencefalografia em todos os casos; o SPECT
(single photon emission computed tomography) foi
realizado em apenas um caso. Uma crianga foi submetida
a hemisferectomia anatdmica extratalamocaudada e as
outras duas, submetidas a hemisferectomia funcional
de Rasmussen. Em todos os pacientes foi utilizada uma
drenagem subdural temporaria para remover residuos
de sangue da cavidade cirtrgica.

Os pacientes foram acompanhados no pds-ope-
ratorio com tomografia computadorizada, ressonancia
nuclear magnética, eletroencefalografia de repeticdo e
analise da evolugdo neurologica e neuropsicoldgica.

Resultados

O primeiro paciente de 8 anos de idade, sexo femi-
nino, apresentava crises convulsivas tonico-clonicas
generalizadas e crises parciais complexas com uma
freqiiéncia que superava a 30 crises diarias e com grande

resisténcia ao tratamento medicamentoso (altas doses
de fenobarbital, carbamazepina e lamotrigina). Ao exame
neurologico, notava-se uma tetraparesia severa, com
predominio a esquerda, e retardo no deenvolvimento
neuropsicomotor. No eletroencefalograma, evidenciou-
se decréscimo da atividade elétrica na regido frontal
direita ou da atividade ritmica na freqiiéncia 7 Hz a 8 Hz
composta de espiculas com reversao de fase em F4 - F§,
propagando-se para a regido homologa contralateral e,
depois, para as demais regides; o tracado interictal
revelou espiculas multifocais e um alentecimento difuso
da atividade de base. A telemetria registrou 59 crises
clinicoeletrograficas durante periodo pouco superior a
cinco horas. Na tomografia computadorizada e ressonan-
cia nuclear magnética de cranio, observou-se aumento
no volume de todo o lobo frontal direito e insula, englo-
bando o cortex e substancia branca, estendendo-se a
radiacdo do corpo caloso, preservando os ntcleos da
base; além disso, havia alargamento do corpo caudado,
espessamento cortical e apagamento de alguns sulcos,
deformidade do sistema ventricular a direita e, na
ressonancia magnética, marcado alongamento T1 e T2
da substancia branca (ndo-mielinizagdo). A cintilografia
de perfusio cerebral (SPECT) mostrou uma area focal de
hiperperfusio na regido frontoparietal direita e na por¢ao
anterior do giro do cingulo com sinais indiretos de
dilatacdo ventricular a direita, mais intensa na porgao
anterior, sugerindo alta probabilidade de foco epilepto-
génico na regido frontoparietal direita e no giro do
cingulo. Essa crianca foi submetida a hemisferectomia
funcional direita no Hospital das Clinicas da UNICAMP
(Figura 1), teve meningite pds-operatoria, necessitando
de limpeza da cavidade cirurgica com colocagdo de
drenagem subdural transitoria e apresentou algumas
crises durante o sono no poés-operatorio imediato, mas
permaneceu sem crises durante um ano, com uso de
fenitoina e fenobarbital; apds um ano, passou a apre-
sentar raras crises acordada e abalos ritmicos em membro
superior direito que desaparecem apos revisao do
medicamento. A crianga esta sendo acompanhada ha 3
anos e meio do ponto de vista clinico e por imagem,
estando sem crises em uso de medicagdo, apresentando-
se inalterada quanto a hemiparesia esquerda ¢ a
hemianopsia, com ganhos no aspecto neuropsicomotor,
conseguindo comer sozinha. Eletroencefalografias
seriadas durante o seguimento mostraram distirbio
epileptiforme em regido temporal posterior direita e
parietoccipital direita e assimetria com diminui¢ao da
atividade elétrica no hemisfério direito. A cintilografia de
perfusdo cerebral (SPECT) no pos-operatorio tardio
mostrou auséncia de perfusdo cortical em grande
extensdo do hemisfério cerebral direito, notando-se
apenas pequena area de acentuada hipoperfusdo no
cortex occipital a direita com perfusdo normal no cortex
cerebral esquerdo.
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O segundo paciente, de 3 anos de idade, sexo
masculino, apresentava crises parciais complexas ¢
crises convulsivas tonico-clonicas generalizadas ndo
diarias. Ao exame, notava-se presenga de nevo sebaceo
linear acompanhado de hemiparesia a esquerda e grave
retardo no desenvolvimento neuropsicomotor. Fazia
uso de ACTH, clobazam e valproato de sodio.
A eletroencefalografia evidenciou atividade elétrica
cerebral do tipo continuo e ritmico composta por
espiculas em todo o hemisfério direito. Na tomografia
computadorizada e na ressonancia nuclear magnética
de cranio observou-se aumento no volume de todo o
hemisfério direito com espesamento cortical ¢ apaga-
mento de sulcos e deformidade do sistema ventricular
a direita. A crianga foi submetida a hemisferectomia
anatomica a direita, na se¢do de Neurocirurgia
Pediatrica da Universidade Catolica de Roma, apresen-
tando febre e distonia transitoria no pds-operatorio
imediato, bem como a necessidade de limpeza da
cavidade cirurgica e colocagdo de drenagem subdural
transitdria. O paciente foi seguido por um ano no pos-
operatorio, permanecendo sem crises, sem uso de
medicacdo, com melhora da hemiparesia esquerda e
ganhos no desenvolvimento neuropsicomotor.

O terceiro paciente, de 6 meses de idade, sexo
feminino, apresentava crises parciais complexas com
generalizagdo secundaria reentrantes, com alta fre-
qliéncia diaria, mesmo em uso de altas doses de
valproato, vigabatrina e luminalete. Ao exame, notava-
se gigantismo hemifacial a direita, acompanhado da
presenca de hemangioma facial a direita, hemiparesia a
esquerda ¢ moderado retardo no desenvolvimento
neuropsicomotor. A eletroencefalografia evidenciou
presenca de burst suppression hemisférico direito, de
elevada voltagem; ja no hemisfério esquerdo, a

'
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Figura 1 — Ressondncia magnética pos-operatoria de paciente submetido a hemisferectomia funcional.

atividade elétrica cerebral era do tipo continuo, cons-
tituida de ritmo misto, observando-se difusao da
atividade epileptiforme hemisférica direita sobre
regides do hemisfério contralateral, sendo utilizada
telemetria para avaliac@o clinica das crises. Na
tomografia computadorizada de cranio observou-se um
aumento do volume de todo o hemisfério direito, com
espessamento cortical e apagamento de sulcos com
deformidade do sistema ventricular a direita; ja na
ressonancia nuclear magnética, notou-se aumento dos
tecidos moles da hemiface direita — de sinal hiperintenso
em T1 e T2, compativel com malformacao lipomatosa
de tecidos moles —, aumento do volume do hemisfério
direito com dilatagdo do ventriculo lateral direito,
principalmente o corno temporal, hipertrofia da
substancia branca profunda do hemisfério direito e
deformidade dos sulcos, com alteragdo do sinal em T1
e T2 na substancia branca do lobo frontal direito.
A crianca foi submetida a hemisferectomia funcional
direita, na se¢do de Neurocirurgia Pediatrica da Uni-
versidade Catolica de Roma, necessitando de colo-
cagdo da drenagem subdural transitdria. O paciente foi
seguido por um ano ¢ meio, no pos-operatorio, perma-
necendo sem crises em uso de medicacdo com melhora
da hemiparesia esquerda e ganhos no desenvolvimento
neuropsicomotor.

Discussao

Os resultados da hemisferectomia em pacientes com
epilepsia refrataria ao tratamento medicamentoso e
conseqiiente a ma-formagdo do desenvolvimento
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cortical tém mostrado melhora satisfatoria na freqiiéncia
das crises, segundo a literatura®'*'7, King e cols.??, em
1985, relataram o caso de uma crianga com hemimega-
lencefalia, que, apos hemisferectomia, ndo teve mais
crises; foi o primeiro relato da literatura de melhora do
prognostico de crises em pacientes com hemimega-
lencefalia ap6s tratamento cirurgico, sugerindo que a
hemisferectomia precoce seria o tratamento de escolha
para essa condigéo clinica. Em 1989, Di Rocco ¢ cols.*
publicaram dois casos de hemisferectomia em criangas
com hemimegalencefalia, com completa remissdo das
crises e melhora no desenvolvimento neuropsicomotor.
Em 1990, Vigevano e cols.’” publicaram trabalho em que
defendem a efetividade da hemisferectomia em pacientes
com epilepsia intratavel e hemimegalencefalia. Koelfen
e cols., em 1993, relataram um caso de hemimegalen-
cefalia, com crises intrataveis e encefalopatia severa,
que foi submetido & hemisferectomia aos 9 meses de
idade para preservar as fung¢des do hemisfério cerebral
contralateral. Palmini e cols.”” defenderam, num trabalho
de 1994, que a hemisferectomia pode eliminar ou diminuir
significativamente a freqiiéncia das crises em pacientes
com hemimegalencefalia e epilepsia intratavel com
medicagdo, dependendo da localizacdo, grau e extensdo
das anormalidades histopatolégicas. Em 1994, foi
publicada, por Di Rocco e cols.!¥, uma série de 13
pacientes que foram submetidos a hemisferectomia
extratalamocaudada, apresentando hemimegalencefalia
e crises intrataveis, com uma drastica redugdo na
freqiiéncia e severidade das crises em 12 dos 13 pa-
cientes. Chen e cols.!" publicaram, em 1994, dois casos
de criangas com hemimegalencefalia submetidas a
hemisferectomia funcional, com grande declinio na
freqiiéncia das crises e 6bvio ganho no desenvol-
vimento neuropsicomotor nesses pacientes, defen-
dendo que a hemisferectomia funcional deve ser
realizada o mais precoce possivel para controle das
crises. Em 1995, Mathis e cols.? relataram o caso de
um paciente com hemimegalencefalia e epilepsia
intratavel, no qual uma “hemisferectomia embolica”
pré-operatoria permitiu que o paciente permanecesse
um ano sem crises apos a embolizacdo; além disso,
ressaltaram que esse procedimento foi util na subse-
qiiente hemisferectomia, limitando a perda de sangue
durante a cirurgia. Wyllie e cols.*, em artigo sobre
cirurgia de epilepsia em criangas, publicado em 1996,
concordam com as conclusdes prévias da literatura de
que, em casos bem selecionados, incluindo hemime-
galencefalia, a cirurgia traz beneficios ao tratamento de
epilepsia de dificil controle. Zupanc*’, em 1996, num
artigo sobre epilepsia em pacientes pediatricos,
defendeu a importancia da hemisferectomia precoce em
pacientes com epilepsia e hemimegalencefalia. Também,
Humberclaude e cols.?’, em 1997, escreveram sobre a

importancia da hemisferectomia funcional precoce,
relatando o caso de um menino com hemimegalencefalia
e epilepsia catastrofica, totalmente controlado das
crises ¢ com melhora no desenvolvimento neuropsi-
comotor, apds trés anos de cirurgia, preservando o
desenvolvimento das fung¢des corticais do hemisfério
contralateral. A hemisferectomia funcional modificada
foi relatada por Yoshioka e cols.*, em 1999, apresen-
tando o caso de uma crianga livre das crises alguns
dias apds a cirurgia. Em 1999, Sugimoto e cols.**
defenderam que o prognostico das crises em pacientes
submetidos a hemisferectomia é excelente se comparado
com aqueles submetidos a ressecc¢ao cortical focal.
Battaglia e cols.?, em 1999, publicaram um artigo sobre
o prognostico do desenvolvimento neurocognitivo e
da epilepsia em criangas com hemimegalencefalia,
tratadas cirurgicamente com hemisferectomia, con-
cluindo que houve uma melhora significativa das crises,
com progndstico cognitivo menos favoravel, apesar
de ser notada uma melhora na competéncia cognitiva
em todos os casos, e que os déficits neurologicos ndo
pioram apos a cirurgia; quanto melhor o desen-
volvimento cognitivo antes da intervengdo cirtrgica,
menores as alteragcdes morfologicas detectadas nos
exames de neuroimagem e maior a integridade anato-
mica e funcional do hemisfério ndo acometido, parece
ser melhor o prognoéstico cognitivo®. Machara e cols.?
descreveram, em 2000, outro paciente com hemime-
galencefalia tratado com hemisferectomia funcional,
com melhora tanto do ponto de vista de crises convul-
sivas quanto do desenvolvimento neuropsicomotor.
Cinco de seis pacientes com hemimegalencefalia,
relatados por Carreno e cols.?, em 2001, apresentaram
melhora marcante das crises apos serem submetidos a
hemisferectomia funcional; portanto, tanto na
hemimegalencefalia quanto nos outros tipos de
ma-formagdes do desenvolvimento cortical, existe
melhora no prognostico das crises em pacientes
submetidos a hemisferectomia'’.

Em um dos trés pacientes da nossa casuistica, a
hemimegalencefalia ocorreu isoladamente; nos
outros dois, essa ma-formagao ocorreu em associa¢ao
com assimetria facial direita (lipomatose facial),
acompanhada de angioma facial em uma das criangas
e presenca de nevo sebaceo linear em outra crianga.
A lipomatose congénita da face associada a hemi-
megalencefalia ipsilateral ¢ extremamente rara>'3; ja
a sindrome do nevo sebéaceo linear ¢ uma facomatose
caracterizada, em geral, por uma triade constituida
por nevo sebaceo linear de Jadassohn, epilepsia ¢
retardo mental>7-13:16:17.19.24.33 's9dendo ocorrer outros
sintomas neurolégicos, oftalmologicos, esque-
léticos, urogenitais e cardiovasculares; anorma-
lidades estruturais do cérebro e crdnio sdo obser-
vadas freqiientemente (72% dos casos), sendo mais
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comuns a dilatagdo de um dos ventriculos laterais, a
hemimegalencefalia e a hemimegacrania®.

Os resultados obtidos nos trés pacientes da nossa
casuistica confirmam a efetividade da hemisferectomia,
independentemente da técnica utilizada, no controle
das crises de pacientes com hemimegalencefalia. Nas
trés criangas, as crises convulsivas desapareceram.
Uma crianca apresentou distonia transitoria por um
certo periodo de tempo,conforme relatado por
outros'*#3, Sabe-se atualmente que pacientes com
mas-formagdes hemisféricas do desenvolvimento
cortical, particularmente a hemimegalencefalia,
apresentam uma melhora significativa no que diz
respeito as crises convulsivas ap6s a hemisferectomia,
ficando livres das crises ou com melhora marcante na
freqiiéncia das destas®??!3842, Os diversos proce-
dimentos cirurgicos utilizados para hemisferectomia
sao considerados igualmente eficazes no controle das
crises, existindo uma tendéncia atual a favor da
hemisferectomia funcional®'>3!, ja que, aparentemente,
a hemisferectomia anatdmica apresenta maior nimero
de complicagdes'>*!, como hemossiderose e hidroce-
falia secundaria'®#*4!, Os trés pacientes operados ndo
apresentaram hidrocefalia.

Os trabalhos sobre hemimegalencefalia indicam uma
incidéncia relativamente alta de hidrocefalia associada
a esta ma-formagao?’**; j, a hidrocefalia pds-operatoria
parece ser maior quando sdo utilizados procedimentos
classicos como a hemisferectomia anatémica se compa-
rados com os chamados procedimentos cirirgicos
modificados como a hemisferectomia funcional na qual
a hidrocefalia pos-operatoria aparece em torno de 10%
dos CaSOS]3’21’3]’38’39’42.

A hemossiderose ¢ a complicagdo mais preocupante
relacionada com a hemisferectomia anatdmica, consi-
derando-se que a mortalidade tardia na hemisferectomia
era depedente dos efeitos da deposigdo de Fe™ no
parénquina cerebral por repetidas hemorragias intracra-
nianas e pelo desenvolvimento de hidrocefalia ndo
detectada, antes da introdug¢do da tomografia. No
entanto, os trabalhos considerando hemossiderose sao
praticamente ausentes na literatura apos os anos 703
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