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ARTIGO DE REVISAO

Tratamento cirtrgico das epilepsias na crianca

Surgical treatment of epilepsies in children

Jaderson Costa da Costa*

Resumo

Objetivo: realizar revisdo bibliogrdfica sobre o tratamento
cirdrgico das epilepsias na crianga.

Fontes dos dados: artigo de revisdo baseado em andlise critica
da literatura atual sobre cirurgia da epilepsia em criangas.

Sintese dos dados: em criangas e adolescentes, as anormalida-
des de desenvolvimento e os tumores de baixo grau de malignidade
predominam entre as etiologias possiveis. A esclerose hipocampal é
rara nas séries pedidtricas, em que predominam as resecgdes extra-
temporais e hemisferectomias. O controle total das crises é mais
freqiiente nas resec¢des temporais, e menos freqiiente nas reseccoes
extratemporais ou multilobares. Entretanto, os resultados sdo grati-
ficantes em ambos os grupos. E importante também considerar o
seguimento global do paciente, incluindo a satisfacdo dos pais, a
melhora no desenvolvimento neuropsicomotor e social, as ativida-
des da vida didria, as modifica¢cdes comportamentais e no rendimen-
to escolar. Nas séries pediatricas, 60-100% dos pacientes t€m uma
boa evolugdo pds-operatdria. Aproximadamente 30 a 40% dos
pacientes melhoram em algum aspecto do seu comportamento, tais
como atengdo, agressividade e hiperatividade, e 16% destes pacien-
tes iniciam a atividade escolar ap6s a cirurgia. Os pais notaram a
melhora no comportamento social em aproximadamente 2/3 das
criangas.

Conclusdes: a cirurgia da epilepsia em criangas tornou-se uma
opcao realistica para casos selecionados, e tende a se expandir num
futuro préximo. A terapéutica cirtrgica s6 deve ser indicada se
houver uma boa oportunidade de melhorar a qualidade de vida do
paciente.
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ria, tratamento cirurgico, avaliagdo global.

Apesar de nos ultimos dez anos terem sido introduzidos
no mercado nacional e/ou internacional aproximadamente
dez novos farmacos antiepilépticos (FAE), 20 a 30% dos
pacientes pedidtricos ainda apresentam epilepsia refrata-
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Abstract

Objective: to review the literature on surgical treatment of
epilepsy in children.

Sources: this review article is based on critical analysis of
literature concerning epilepsy surgery for children.

Summary of the findings: in children and adolescents,
developmental abnormalities and low-grade tumors predominate as
causes and types of epilepsies. Extratemporal resections and
hemispherectomies are common in pediatric series, and hippocampal
sclerosis is rare. Seizure-free outcome is significantly less frequent
after extratemporal or multilobar resection than after temporal
resection in children than in adults, but the results are gratifying in
both groups. Also, a global outcome, including parental satisfaction,
developmental and social outcome, as well as activities of daily
living (ADL), schooling, and behavioral changes should be
considered. Pediatric epilepsy surgical series show that 60-100% of
the patients have a good seizure outcome. Roughly 30 to 40% of
patients improve some aspects of their behavior such as attention,
aggressiveness, and hyperactivity and 16% of those start to attend
school after surgery. Parents noted improvement of their social life
in about 2/3 of children.

Conclusions: surgery for epilepsy has now become a realistic
therapeutic option for selected children and the field is likely to
increase in the near future. Surgical therapy should not be considered
unless there is a reasonably good chance of improving the patient’s
quality of life.

J Pediatr(RioJ)2002; 78 (Supl.1): S28-S39: refractory epilepsy,
epilepsy surgery, global outcome.

ria ao tratamento clinico. E sobre esses pacientes que trata
o presente artigo. O desenvolvimento do tratamento cirdr-
gico das epilepsias passa necessariamente pelos avangos
tecnoldgicos nas dltimas duas décadas, e mais notadamente
nos iltimos anos; conseqiientemente, tem havido um nime-
ro crescente de centros dedicados ao tratamento cirdrgico
daepilepsiaem criancas!~10. Esse crescente interesse deve-
se a pelo menos dois fatores: os bons resultados na maioria
dos pacientes, e a introdug@o de novas técnicas de investi-
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gacio, especialmente de neuroimagem!!. A cirurgia da
epilepsiaem criangas é particularmente mais complexa que
em adultos, pois: 1) serd realizada em um ser em desenvol-
vimento e, portanto, com constante mudanga em suas carac-
teristicas neurobioldgicas; 2) devido a ocorréncia precoce
das crises e intervengdo, hda maior potencial de repercussao
no desenvolvimento da crianga; e 3) ocorre num momento
de grande plasticidade, portanto de maior reorganizacao/
adaptagdo pds-ciruirgica. Pelo menos trés condi¢cdes devem
ser satisfeitas para considerarmos o tratamento cirdrgico
das epilepsias: a presenca de crises epilépticas refratdrias
ao tratamento medicamentoso, a real probabilidade de
resultados satisfatérios tanto em relagdo ao controle das
crises quanto a qualidade de vida, e a real possibilidade de
realizar o tratamento cirtrgico sem acrescentar déficit fun-

cional significativo!.

Epilepsias refratarias ao tratamento clinico

Epilepsia refrataria ao tratamento clinico ou farmacor-
resistente € definida como controle inadequado das crises
apesar de terapéutica medicamentosa apropriada com
fdrmacos antiepilépticos (FAE), ou adequado controle
das crises epilépticas, mas com efeitos colaterais inacei-
tdaveis'>14, O reconhecimento do que é controle inadequa-
do e de quais sdo os efeitos colaterais inaceitdveis ainda
vem carregado de alguma subjetividade. Assim, ndo existe
um nimero definitivo de crises epilépticas para que deter-
minado paciente seja considerado um candidato a cirurgia.
Alguns pacientes podem conviver extremamente bem com
certo nimero de crises por ano, principalmente criangas
em idade pré-escolar, enquanto que este mesmo nimero
pode mostrar-se completamente debilitante para outro
grupo de pacientes, por comprometer sua atividade escolar
ou social, ou por determinar maior risco de ferimentos e
mesmo de vida!2. Quanto aos efeitos colaterais inaceitd-
veis, entendemos como a tolerabilidade aos FAE, que
podem limitar definitivamente as atividades do paciente e
mesmo colocar em risco sua vida; esse critério em nenhum
momento deve significar comodidade de tratamento. Acei-
ta-se como regra geral que um paciente que € tratado
adequadamente por um periodo de dois a trés anos utilizan-
do os diversos esquemas terapéuticos disponiveis, e, mes-
mo assim, continua a apresentar crises epilépticas incapaci-
tantes, deveria ser considerado refratario ao tratamento
medicamentoso e como possivel candidato ao tratamento
cirtrgico das epilepsias!15-18. O tempo de seguimento
por 2 a 3 anos pode ser totalmente inadequado em epilep-
sias catastroficas da infincia, com cardter progressivo,
como € o caso daqueles pacientes portadores da encefalite
cronica de Rasmussen, ou naqueles que apresentam um
processo lesional progressivo (p.ex. tumor cerebral).

Deve ficar claro que, em funga@o dos riscos relacionados
ao tratamento cirtirgico da epilepsia, a primeira opc¢do
terapéutica para o controle total das crises epilépticas deve
ser o tratamento medicamentoso. Assim, suficiente tempo
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deve ser gasto com a terapia convencional antes que a
cirurgia seja cogitada. A terapéutica clinica deverd ser a
mais intensa possivel, e no menor tempo possivel %19,

Refratariedade

Antes de considerarmos um paciente refratario ao trata-
mento medicamentoso, devemos criteriosamente: 10-12,19,20

1. revisar o diagndstico de epilepsia. Algumas vezes as
sincopes ou eventos ndo-epilépticos sdo tratadas como
epilepsia (de Paola & Gates, 1998);

2. afastar o erro na classificagdo das crises, pois isto pode
induzir ao tratamento inadequado e ao insucesso tera-
péutico;

3. identificar a presenga de fatores precipitantes, como,
por exemplo, video game/estimulagdo luminosa inter-
mitente (efeito strobe) e privagdo do sono, que podem
precipitar a ocorréncia de crises e determinar a refrata-
riedade ao tratamento medicamentoso;

4. reavaliar o paciente para afastar a presenga de doenga
neuroldgica progressiva acompanhada de crises con-
vulsivas, como, por exemplo, os tumores cerebrais, as
doengas degenerativas do sistema nervoso central e as
doengas metabdlicas;

5. reavaliar o tratamento medicamentoso. Entre as falhas
na resposta aos FAE estdo a ma-adesao ao tratamento,
a utilizacdo de FAE inadequados ou com freqiiéncia e
doses insuficientes, ou, por vezes, com associa¢des
inadequadas. Esta € uma das poucas situacdes em que as
dosagens séricas dos FAE estd indicada para verificar a
adesdo ao tratamento?!. O fluxograma representado na
Figura 1 sugere a seqiiéncia de abordagem aos pacientes
com epilepsias refratdrias ao tratamento com FAE.

Indice e indicadores de refratariedade!?19:20

O estudo populacional realizado na Finlandia, tendo um
seguimento de 30 anos, acompanhou criangas com idade
igual ouinferiora 15 anos e com crises epilépticas recorren-
tes, e constatou que 76% ficaram livres de crises por um
periodo superior a 3 anos. Esta cifra baixou muito pouco
(74%) quando foi considerado o periodo de 5 anos. E
importante assinalar que 23% dos pacientes sobreviventes
apresentaram epilepsia refrataria?2. Neste estudo, a ocor-
réncia de status epilepticus, a freqiiéncia elevada de crises
epilépticas nas fases iniciais, e as crises epilépticas que
acompanham as encefalopatias estdticas (ndo evolutivas)
devido a insulto perinatal, foram indicadores de crises
epilépticas refratarias. Também as crises epilépticas fre-
giientes, principalmente as crises agrupadas?3, o inicio
precoce24, os distirbios da migracdo neuronal?>-27, ou
outras lesdes como tumores e malformacdes vasculares
determinam, em geral, crises refratdrias. Esses pacientes
provavelmente sdo candidatos para avaliagdo e indicagdo
cirtrgica mais precoce (Tabela 1)19-20,
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Afastar patologia
progressiva

Epilepsia
refrataria a FAE?

Rever o diagnoéstico
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de epilepsia

Verificar erros

— Crise x pseudo-crise epiléptica
- EEG em sono e vigilia,
prova da hiperpnéia e
fotoestimulagcao

- Video-EEG?

no tratamento

Verificar habitos
de vida do paciente

— Adesao ao tratamento?
— Niveis de DAE no plasma

— DAEs de 22 linha
— Novas DAEs

— Selecionar DAEs mais adequadas (12 linha)
— Associacao de DAEs de 12linha

— Dieta cetogénica, terapéuticas alternativas?
— Tratamento cirdrgico?

Figura 1 - Seqiiéncia de abordagem aos pacientes com epilepsias refratdrias ao tratamento com FAE

Probabilidade de remissao

Uma das preocupagdes com o paciente pedidtrico com
epilepsia é quanto a probabilidade deste paciente apresen-
tar remissdo com ou sem tratamento medicamentoso. De
fato, se o indice de remissdo for demonstradamente eleva-
do, ndo hd indicagdo cirurgica, ou esta indicagdo provavel-
mente poderd ocorrer em fases mais avancadas da vida. Por
outro lado, as epilepsias com baixo indice de remissdo
poderdo eventualmente sugerir uma abordagem cirdrgica
mais precoce. Vamos considerar alguns exemplos de epi-
lepsias susceptiveis de tratamento cirirgico e comparar
com situagdes ndo cirurgicas. As epilepsias parciais idiopa-
ticas benignas possuem altos indices de remissao. Na mais
freqiiente destas, a epilepsia benigna da infancia com paro-
xismos centro-temporal, praticamente todos os pacientes
apresentario remissio espontinea até 13-16 anos28-31,
Portanto a contra-indicag@o de cirurgia é absoluta.

O indice de remissao para as epilepsias parciais sinto-
maticas ou criptogénicas varia de 10 a 62%°323%. No
grupo especifico das epilepsias do lobo temporal, encon-
tramos baixos indices de remissao”-9.

Tabela 1 - Indicadores de refratariedade

— Ocorréncia de status epilepticus
— Epilepsia parcial com crises freqiientes e/ou agrupadas
— Inicio precoce (abaixo de 2 anos)

— Lesdo estrutural associada (lesdes perinatais ndo progressi-
vas, distirbios da migra¢do neuronal, tumores e malforma-
¢Oes vasculares)

Aspectos importantes para a decisao cirdrgica
Desejo e colaboragdo

E fundamental que os pais estejam cientes dos riscos e
beneficios da cirurgia da epilepsia e, eventualmente, da
necessidade de reintervengdes para complementar o trata-
mento. Dentro do possivel, a crianca deve participar desta
decisdo. A cooperagdo do paciente durante todo o processo
de investigacdo e no pds-operatério é fundamental para o
sucesso terapéutico. Esta colaboragdo é fundamental na-
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queles procedimentos nos quais é necessdria uma participa-
¢do ativa do paciente, como nos casos de ressec¢des em
regides préximas a dreas eloqiientes do cérebro, nas quais
é necessdrio definir-se exatamente a relacao de localizacao
do foco epiléptico, e 0 mapeamento cortical das funcdes
motoras, sensitivas, sensoriais e de linguagem pela estimu-

lagdo elétrica extra ou transoperatérial2,

Desenvolvimento neuropsicomotor

Em recém-nascidos e em criancas de uma forma geral,
a caracteristica progressiva da epilepsia pode representar
um risco ainda maior que para adultos, uma vez que pode
haver comprometimento do desenvolvimento normal do
sistema nervoso. Assim, o tratamento cirirgico dos espas-
mos infantis refratdrios associados a anormalidade focal
pode determinar ndo s6 o controle das crises, mas também
reversdo do quadro de regressdao do desenvolvimento neu-
ropsicomotor, sugerindo o papel relevante das crises nesta
condicdo neurolégica’-37.

Além disso, a grande potencialidade do tecido cerebral
ainda imaturo em compensar a funcao das dreas ressecadas
durante o procedimento, o que € conhecido como plastici-
dade neural, reduz bastante a possibilidade do surgimento
de déficits neurolégicos permanentes!?-20,

Natureza da lesdo

Apés a identificacdo de uma lesdo especifica, é neces-
sario evidenciar-se que realmente ha relagdo entre esta e os
quadros ictais. Além disso, apesar da tendéncia de serem
realizadas cirurgias cada vez mais precocemente, & neces-
sdrio se ter certeza de que as crises ndo apresentardo
remissdo espontinea, e que o local de descarga das crises
ndo sofrerd alteragio com o passar do tempo. E necessdrio,
também, demonstrar-se claramente se a drea em que sera
realizada a ressec¢do ndo representa funcdes eloqiientes,
uma vez que a remocdo desta drea poderia acarretar
prejuizos ainda maiores ao paciente. Na prética, basica-
mente duas func¢des sdo consideradas infocdveis: a primei-
ra delas € a linguagem, e a segunda a memoria. A locali-
zacdo destas dreas deve ser objetivo fundamental da avali-
acdo pré-cirdrgical9-20-38-40,

Objetivos da cirurgia para a epilepsia

Existem diferencas significativas em relagdo aos obje-
tivos e expectativas quanto ao tratamento cirdrgico da
epilepsia, quando comparamos os pacientes pedidtricos e
adultos (Tabela 2). Assim, nas criangas objetivamos: 1) o
controle das crises epilépticas com minima ou nenhuma
repercussao funcional (seqiiela neuroldgica); 2) a interrup-
¢do do curso catastréfico de algumas epilepsias; 3) a
retomada ou a manutencio do desenvolvimento neuropsi-
comotor; 4) a melhora do comportamento; e 5) a melhora
cognitiva com desempenho escolar adequado. Resumida-
mente, ndo almejamos s6 o controle das crises, mas também
aintegragdo psicossocial do paciente, com nitida repercus-
sd0 na sua qualidade de vida!041:43,
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Tabela 2 - Objetivos e expectativas quanto ao tratamento ci-
rirgico das epilepsias para criancas e adultos*3

Criancas Adultos e Adolescentes

Controle das crises Controle das crises

Interrupg¢éo do curso catastréfico
de algumas epilepsias

Habilitagdo para conduzir
veiculos automotores
Desenvolvimento neuropsicomotor Emprego

Melhora do comportamento Independéncia

Melhora cognitiva/escolaridade

Contra-indicacoes

Quadros de psicose crdnica sdo considerados contra-
indicados ao tratamento cirdrgico da epilepsia. Por outro
lado, quadros psicéticos pds-ictais ndo devem ser conside-
rados como critério para exclusio do procedimento; geral-
mente estes desaparecem posteriormente a cirurgia. O
retardo mental ndo constitui mais contra-indicagao, deve-
mos lembrar que a refratariedade das crises € um problema
adicional, e, por vezes, aquele que a familia julga o mais
grave no paciente com retardo mental. A iminéncia de um
déficit neurolégico permanente em decorréncia de uma
resseccdo de dreas eloqgiientes tem sido considerada, de
maneira geral, como uma contra-indicago ao procedimen-
to cirtrgico. Entretanto, quando esta condi¢do ja existe,
este critério perde sua validade. Além do mais, criangas,
principalmente aquelas menores de sete anos, podem apre-
sentar recuperac¢do de um déficit inicial com o passar do
tempo. O tratamento cirirgico da epilepsia estd contra-
indicado nos pacientes que apresentam doenga progressiva
do sistemanervoso central (ex. encefalopatias metabdlicas,
doencas desmielinizantes, etc.), desde que ndo sejam po-
tencialmente controladas pelo tratamento cirirgico,como é
o caso dos tumores cerebrais. Existem outras patologias
neurolégicas progressivas (ex. Sindrome de Rasmussen) ou
potencialmente progressivas (ex. Sindrome de Sturge-We-
ber) que também podem ser tratadas cirurgicamente.

A definicio do momento da cirurgia (time)

Nacirurgiadaepilepsia, assim como em diversos outros
procedimentos, a defini¢do do momento da sua realizacio
pode ter influéncia fundamental no resultado final. Quatro
aspectos devem ser considerados na decisdo do momento
cirdrgico: o potencial efeito deletério das crises epilépticas
sobre o cérebro humano, a plasticidade do sistema nervoso
imaturo, o efeito das descargas epilépticas no cérebro em
desenvolvimento, e o potencial efeito deletério dos FAE no
desenvolvimento neurolégico da crianga.
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A influéncia das crises epilépticas repetitivas, freqiien-
tes ou ndo, agrupadas ou ndo, separada de outros fatores,
tais como les@o subjacente, medicamentos, condi¢des nu-
tricionais, etc., € muito dificil de ser avaliada. Os modelos
experimentais tém sido utilizados para avaliar susceptibili-
dade a crises e repercussdes das mesmas no cérebro imatu-
ro*. Os dados obtidos ndo permitem dizer que as crises
breves ou status epilepticus produzam lesdo estrutural no
cérebro do animal jovem45'47, embora existam evidéncias
de que as crises convulsivas generalizadas recorrentes nas
fases precoces do desenvolvimento possam produzir redu-
¢do transitéria do crescimento do cérebro®8.

O cérebro imaturo possui maior plasticidade e maior
capacidade para reorganizar-se*”. Assim, as lesdes destru-
tivas da drea da linguagem que ocorrem antes dos cinco
anos de idade podem realocar a linguagem no hemisfério
oposto>?. Portanto, as criancas que apresentem eventuais
déficits neuroldgicos, determinados pela patologia de base
e/ou resseccdo cirdrgica, tém maior probabilidade de recu-
peracao.

Os FAE podem eventualmente comprometer a qualida-
de de vida do paciente em decorréncia de seus efeitos
colaterais®!. As criangas com problemas de comportamen-
to e as com retardo mental parecem ser mais suscetiveisd2.
Este efeito € maior com politerapia do que com monotera-
pia. Quanto mais precoce for o tratamento cirtrgico, menor
serd o risco determinado pelos FAE.

Apds muitos anos retardando a indicagdo cirtirgica
nesta faixa etdria, os centros de tratamento cirdrgico da
epilepsia estdo procurando antecipar o procedimento, para

evitar maiores seqiielas psicossociais>?.

Investigacio pré-cirirgica

O objetivo € o diagnéstico topogrifico, condi¢do sine
qua non para um candidato cirtrgico. Este diagndstico vai
depender do diagnéstico clinico, eletrografico, neuropsi-
colégico e de neuroimagem (estrutural e funcio-
nal)10-19:20.54 /O prognéstico quanto ao resultado cirtrgi-
co vai depender do grau de convergéncia destes varios
diagnésticos topograficos.

1) Diagndstico topogrdfico clinico: a anamnese ajuda-
r4 na defini¢do dos fatores etioldgicos, como a histéria de
tocotraumatismo, sindrome anéxico-isquémica, crise con-
vulsiva febril prolongada (complicada), etc. Deve-se obter
outros detalhes clinicos, tais como histérico familiar e
desenvolvimento neuropsicomotor>>. A caracterizagio da
aura (crise parcial simples) auxilia na definicdo da drea
sintomatogénica inicial, bem como o padrdo convulsivo
permitird o delineamento da progressao das descargas. As
assimetrias nos reflexos e forca muscular sugerem a possi-
bilidade de patologia focal, e a presenca de manifestacdes
cutaneas, tais como incontinencia pigmenti, angiomatose
na drea de distribuicdo do nervo trigémeo, ou manchas
café-com-leite ou hipocrémicas ultravioleta positivas le-
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vantam a suspeita, respectivamente, de distdrbio da migra-
¢do neuronal (hemimegalencefalia), sindrome de Sturge-
Weber, € esclerose tuberosa’®.

2) Diagndostico topogrdfico neuropsicologico: permite
definir as areas de disfuncdo cortical; determinar o hemis-
fério dominante para a linguagem, utilizando o teste do
amital sédico (teste de Wada); e avaliar a memoria verbal
e visual, bem como a reserva de memoria relacionada ao
hipocampo contralateral ao lado a ser operado38-40-57,

3) Diagnostico topogrdfico neurofisiologico: utiliza-
se tanto o eletrencefalograma (EEG) interictal (fora da
crise epiléptica) quanto o ictal (obtido durante a crise
epiléptica) para localizar a zona epileptogénica. O video-
eletrencefalograma (video-EEG), que permite a documen-
tacdo simultanea do registro eletrencefalografico e da
imagem do paciente, € o principal exame para a determi-
nagdo da origem das crises epilépticas.

Por outro lado, quando as crises ndo podem ser bem
localizadas utilizando eletrodos de superficie, ou quando a
tomografia por emissdo de féton tnico, a ressonancia
nuclear magnética ou os dados neuropsicolégicos ndo siao
concordantes com os achados do video-EEG, utilizam-se
eletrodos intracranianos, tais como os eletrodos de profun-
didade, as placas de eletrodos (grids), as tiras de eletrodos
(strips) subdurais ou epidurais, e os pinos ou cavilhas
epidurais (epidural peg)®+28. Os eletrodos de profundida-
de sdo utilizados quando deseja-se registrar a atividade
eletrogrifica de estruturas distantes do cértex cerebral,
principalmente da amigdala e do hipocampo anterior e
posterior. Consistem de uma vareta de poliuretano, com
multiplos pontos de contato que permitem o registro e
estimulagdo dos alvos nos quais estdo implantados. Tam-
bém podem ser utilizados nas epilepsias extratemporais
para a avaliacdo do lobo frontal, drea orbito-frontal e
mesial (cingulo)3. Existem poucos estudos publicados
sobre o uso destes eletrodos em criangas, mas € certo que
seu uso vem aumentando nos centros de cirurgia da epilep-
sia neuropedidtricos™®. As placas ou tiras de eletrodos
subdurais consistem de eletrodos em disco embebidos
numa lamina fina de plastico inerte e transparente (teflon
ou silastic). Esta 1amina € moldavel e facilmente introdu-
zidano espaco subdural. Estes eletrodos sdo particularmen-
te tteis para planejar uma abordagem cirdrgica com segu-
ranga, principalmente naquelas em que a drea epileptogéni-
ca estd proxima a uma drea sensorio-motora ou de lingua-
gem, pois, através destes eletrodos, € possivel registrar a
atividade elétrica e estimular elétricamente o cortex cere-
bral parao mapeamento®. Os pinos epidurais so titeis para
a avaliacdo de duas ou mais dreas epileptogénicas em
regides neocorticais distantes. Os eletrodos sdo colocados
através de um pequeno buraco de trepano, repousando o
disco do eletrodo sobre a superficie da dura-mater. Compa-
rativamente as placas e tiras de eletrodos, os pinos epidurais
podem ser colocados mais espalhados e em areas por vezes
distantes, entretanto estdo limitados aos estudos da conve-
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xidade cerebral. Devido a maior incidéncia de focos epilép-
ticos extratemporais em criangas, os eletrodos subdurais ou
epidurais sdo mais freqiientemente usados do que os eletro-
dos de profundidade®!. Wyllie e colaboradores nio encon-
traram diferencas significativas no uso dos eletrodos sub-
durais em criangas, quando comparados com os resultados

obtidos em adultos’.

4) Diagndostico topogrdfico por neuroimagem: através
de exames que permitem o diagndstico anatomico/funcio-
nal, tais como a tomografia computadorizada encefdlica
(CT), aressonancia nuclear magnética (RM), a tomografia
por emissdo de féton unico (SPECT) e a tomografia por
emissao de pésitrons (PET), procura-se definir as dreas de
anormalidade estrutural e/ou funcional. Considerando-se o
custo/beneficio, a RM oferece vantagens sobre o CT na
investigacdo das epilepsias®2. O aprimoramento das técni-
cas relacionadas a ressonancia magnética, notadamente os
estudos volumétricos de estruturas limbicas e a espectros-
copia, tem contribuido decisivamente nao s6 no diagnosti-
co das anormalidades estruturais/funcionais, mas também
paraacompreensio da fisiopatologia de algumas formas de
epilepsias relacionadas a anormalidades estruturais, por
vezes sutis®3-04. O SPECT ictal, que se mostra mais sensivel
que o interictal na localizag@o da zona de inicio das crises,
¢é de obtencdo dificil, devido a baixa estabilidade do HM-
PAO invitro. Entretanto, o uso do dimer etil-cisteinato tem
permitido a obtencao de SPECTs ictais com maior facilida-
de, constituindo-se num armamentario importante na defi-
nicdo da zona epileptogénica®.

Sindromes epilépticas “catastréficas” da crianca

Algumas sindromes epilépticas podem evoluir catastro-
ficamente, ndo s6 pela refratariedade das crises, mas tam-
bém pelo importante impacto no desenvolvimento cogniti-
vo e neuromotor dos pacientes. Entre estas sindromes,
destacam-se os espasmos infantis, a sindrome de Sturge-
Weber, e a sindrome de Rasmussen, inicialmente descrita
como uma encefalite cronica.

Espasmos infantis: evidentemente ndo estamos falan-
do dos espasmos infantis com boa resposta ao ACTH/
corticéides, piridoxina e/ou drogas antiepilépticas. Referi-
mo-nos aos espasmos infantis geralmente resistentes a
terapéutica habitual e associados a processo lesional, tais
como o papiloma de plexo cordide, o astrocitoma temporal
e os cistos porencefdlicos, que podem se beneficiar com o
tratamento cirtrgico®!. Mais recentemente, Chugani e
colaboradores identificaram, com o auxilio do PET, area
focal de displasia cortical em casos de espasmos infantis
“criptogénicos™’. Estes pacientes apresentavam drea
unilateral de hipometabolismo envolvendo a regido parie-
to-occipito-temporal, e se beneficiaram da ressec¢do desta
area, ficando livre de crises.

Sindrome de Sturge-Weber (SSW): ¢é classificada
como uma doenga neurocutianea, caracterizada por he-
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mangioma capilar facial, com distribui¢do em uma ou mais
divisdes do nervo trigémeo, e angiomatose leptomeningea
ipsilateral. Estes pacientes desenvolvem epilepsia, calcifi-
cacgdes cerebrais e hemiparesia contralateral. Estima-se que
40% destes pacientes sdo candidatos a cirurgia da epilep-
sia®. A evidéncia pela PET de profunda depressdo na
utilizacdo de glicose no hemisfério cerebral ipsilateral ao
angioma facial, e com freqiiéncia estendendo-se além da
drea envolvida determinada pela RM ou CT%, associada a
observacao clinica de lesdo progressiva, tem levantado a
polémica sobre a intervencdo cirtirgica precoce nestes
casos.

Sindrome de Rasmussen: trata-se de doenc¢a neurolégi-
ca progressiva, caracterizada por crises parciais com ou
sem generalizagdo secunddria, e hemiparesia. Suspeitou-
se de uma etiologia viral e, mais recentemente, anticorpos
antiglutamato (AntiGluR3) foram implicados na etiologia
desta sindrome, sugerindo um processo auto-imune®®. O
tratamento medicamentoso é raramente suficiente, €, com
freqiiéncia, associa-se um quadro de epilepsia partialis
continua®. Nestes casos, pode-se tentar uma resseccao
mais econdmica quando evidencia-se uma drea determina-
da do inicio das crises’; entretanto, naqueles pacientes
com lesGes mais difusas, deve ser considerada a hemisfe-

rectomia’l.

Esclerose tuberosa: o complexo esclerose tuberosa é
um distdrbio da diferenciacdo, proliferacdo e migracao
celular que pode ser adquirido hereditariamente, como
heranga autossémica dominante, ou resultado de mutacao.
Apesar das lesdes em geral serem multiplas, € possivel, por
vezes, determinar-se qual delas € a epileptogénica. Nestes
casos, estd indicada a resseccao do hamartoma ou tuber.
Ocasionalmente apés a ressec¢do da lesdo epileptogénica
principal, podem outros tibera manifestarem sua epilepto-
genicidade, havendo necessidade de reintervengdo cirtr-
gical92!,

Estratégia cirargica

Existem diversas estratégicas cirdrgicas que podem ser
empregadas no tratamento das epilepsias. Podemos classi-
fica-las em dois grandes grupos: cirurgias ressectivas, que
tém por objetivo aremocao da drearesponsdvel pelaorigem
das crises epilépticas e, com isto, obter o controle completo
das crises, e as cirurgias paliativas ou funcionais, que t€ém
por objetivo interromper ou limitar a propagacdo das des-
cargas epilépticas, minimizando as manifestacdes clinicas
e suas conseqiiéncias. Nestas cirurgias deixa-se a drea
epileptogénica e, portanto, o objetivo maior ndo é o com-
pleto controle das crises, embora em alguns pacientes isto
seja alcangado. Incluem-se neste grupo as calosotomias, as
secgoes do corpo caloso e as transeccdes subpiais multiplas
(técnica de Morrell), que procuram bloquear a propagagao
das crises’%73,
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Resultados

Avaliagdo dos resultados cirdrgicos

Deve ser considerado, além do controle das crises
epilépticas, também a modificacdo dos parametros neu-
ropsicolégicos habitualmente avaliados no pré-operatdrio,
tais como inteligéncia, linguagem e memoria, além da
determinacdo de seqiielas neuroldgicas, tais como paresias
e alteracdo de campo visual, e a ocorréncia de algum
impacto no perfil psicossocial destes pacientes.

Quanto as crises, a maneira mais simples consiste em
distribuir os pacientes em trés categorias: sem crises,
melhorado e inalterado. Entretanto, a maioria dos centros
prefere utilizar uma classificacdo que contempla quatro
classes, desde a primeira conferéncia de Palm Desert,
Califérnia, em fevereiro de 198674, Assim, a classe |
requer que o paciente esteja livre de crises por dois anos ou
desde a cirurgia, mas permite auras (crises parciais sim-
ples) residuais e crises durante a retirada da medica¢do. H4
uma dificuldade semantica ao considerar pacientes livres
de crises e aqueles que ainda apresentem auras, que sao
crises parciais simples. Na classe II, sdo incluidos os
pacientes com raras crises incapacitantes; na classe II,
incluem-se os pacientes com melhora significativa; e na
classe IV, os sem melhora significativa (Tabela 3). As
cirurgias ndo ressectivas, consideradas paliativas ou fun-
cionais??, destacando-se as cirurgias de desconexio, nota-
damente a calosotomia, devem ser avaliadas diferente-
mente, uma vez que obtém-se, com freqii€ncia, somente
controle parcial das crises e, portanto, hd necessidade da
avaliagdo judiciosa da freqiiéncia de crises e da qualidade
de vida no pré e pdés-operatério. Uma escala que poderd
contribuir na avaliagdo do niimero de crises € aquela que
trata somente da freqii€ncia de crise” (Tabela 4). Esta
escala tem por objetivo uniformizar a descri¢ao da freqiién-
cia das crises epilépticas segundo os diversos autores,
permitindo-se avaliar e comparar os resultados do trata-
mento cirdrgico em termos de quantos niveis o paciente
moveu-se para cima ou para baixo apds o procedimento.

Nao existem muitos instrumentos especificos e valida-
dos para a avaliacdo dos aspectos psicossociais relaciona-
dos a qualidade de vida em pacientes epilépticos. O primei-
ro e mais conhecido € o Washington Psychosocial Seizure
Inventory (WPSI)*1-42_ Este questiondrio foi desenvolvido
com o objetivo de avaliar o perfil psicossocial de pacientes
epilépticos em geral, e ndo especificamente para pacientes
operados devido a epilepsia refrataria. Apesar disso, em
fevereiro de 1992, na segunda conferéncia de Palm Desert,
na Califérnia, 66% dos centros de tratamento cirtrgico da
epilepsia que realizavam avaliagdo psicossocial de seus
pacientes utilizavam o WPSI’6. Mais recentemente, foi
desenvolvido na UCLA outro questiondrio para avaliacio
de pacientes cirtirgicos daepilepsia, o ESI-5577. Atualmen-
te existem uma série de escalas que podem ser utilizadas de
acordo com a faixa etdria, procedimentos e estratégia de
obtencdo de dados’8.

Tratamento cirlrgico das epilepsias na crianga - da Costa JC

Tabela 3 - Classificacdo de resultados’?

Classe I - Livre de crises incapacitantes®

A. Completamente livre de crises desde a cirurgia

B. Somente crises parciais simples ndo incapacitantes desde a
cirurgia

C. Algumas crises incapacitantes depois da cirurgia, mas livre
de crises incapacitantes nos ultimos 2 anos

D. Crises convulsivas generalizadas somente com a retirada dos
medicamentos antiepilépticos

Classe II - Raras crises incapacitantes (quase livre de crises)

A. Inicialmente livre de crises incapacitantes, mas agora com
raras crises

B. Raras crises incapacitantes desde a cirurgia

C. Mais do que raras crises incapacitantes depois da cirurgia,
mas raras crises nos ultimos 2 anos

D. Somente crises noturnas

Classe III - Melhora significativa**

A. Reducio significativa das crises
B. Intervalo livre de crises prolongado, maior que 50% do
periodo de seguimento, mas inferior a 2 anos

Classe IV - Sem melhora significativa

A. Com reducdo do nimero de crises
B. Sem mudanga aprecidvel em relagéo ao pré-operatdrio
C. Piora das crises apds a cirurgia

*

Exclui as crises no periodo pés-operatério imediato (primeiras sema-
nas).

** A determinagéo de melhora significativa requer analise quantitativa de
dados adicionais, como o percentual de reducéo das crises, a funcdo
cognitiva e a qualidade de vida.

Nas séries pediatricas publicadas, o percentual de bons
resultados, considerando as ressecgdes temporais, tempo-
rais ou extratemporais, e temporais ou hemisféricas, tem
variado de 60% a 100%. Na Tabela 5, cotejamos nossos
resultados com os da literatura disponivel, e nas Tabelas 6
e 7, sdo apresentados os resultados segundo o procedimen-
to cirtirgico e a etiologia, respectivamente.

Tabela 4 - Escala de freqiiéncia de crises”

0. Sem crises, sem medicagdo antiepiléptica
1. Sem crises, ainda ndo foi retirada a medicag@o antiepilép-
tica

Sem crises, necessitando de medicagdo antiepiléptica

Com crises parciais simples (ndo incapacitantes)

Com crises noturnas, exclusivamente
1 a 3 crises por ano

b

4 a 11 crises por ano

.

1 a 3 crises por més

1 a 6 crises por semana

XX AR WD

1 a 3 crises por dia

i
<

. 4 a 10 crises por dia
11. Mais de 10 crises por dia, mas ndo sendo status epilepticus
12. Status epilepticus, se ndo for mantido em coma barbitirico
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Asdesignagdes temporal e extratemporalnaolevamem
consideragdo algumas subsindromes epilépticas que po-
dem estar relacionadas a melhor ou pior progndstico cirtr-
gico; também a escolha da abordagem cirtrgica respeita a
definicdo de subsindromes, e isto tem sido objeto das
tltimas publicagdes nesta drea?’.

E bem conhecido que as criancas com epilepsia refraté-
ria tendem a apresentar um desempenho psicossocial infe-
rior em relagdo a criangas da mesma faixa etaria, incluindo
problemas de comportamento, cognicio e limitagdes nas
relacdes sociais. Estes pacientes também apresentam uma
maior incidéncia de distirbios psiquidtricos, notadamente
agressividade e hiperatividade. Na Tabela 8, esto listados
0s principais aspectos comportamentais, cognitivos e soci-
ais que compreendem o que denominamos de aspectos nao-
convulsivos, que devem também ser considerados no segui-
mento destes pacientes, fazendo parte do seguimento glo-
bal*3. No nosso grupo de pacientes, a entrevista pos-

Tabela 5 - Resultados cirdrgicos nas séries pedidtricas
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Tabela 6 - Resultados cirdrgicos em pacientes pedidtricos.
Programa de Cirurgia da Epilepsia de Porto Alegre,
Hospital Sdo Lucas da PUCRS. Seguimento de 2 a

8 anos
Procedimento % de bons resultados
Resseccdo temporal 92
Resseccdo extratemporal/multilobar 40
Todos os procedimentos 78

operatdria evidenciou que 35% das criangas melhoraram o
seu déficit atencional, 29% apresentaram um comporta-
mento mais estavel, e 37% deixaram de ser hiperativos.
Poderiamos dizer que aproximadamente 30 a 40% dos
pacientes melhoraram em aspectos comportamentais, tais
como ateng¢do, agressividade e hiperatividade.

Autores Pacientes Idade na Resseccao % de bons
(n) cirurgia resultados
Davidson & Falconer, 19757° 40 2-34 Temporal 60
Rasmussen, 1977 77 6-15 Temporal 73
Jensen & Vaernet, 197780 12 3-15 Temporal 83
Green, 19778! 32 2-18 Temporal 93
Polkey, 198082 40 <15 Temporal 57
Whittle, 198183 8 5-18 Temporal 62
Green & Pootrakul, 198284 32 <18 Temporal 81
Blume et al., 1982 8 35 <21 Temporal / Extratemporal 78
Goldring & Gregorie, 198480 29 0,5-14 Temporal / Extratemporal 62
Lindsay et al., 198487 13 7-36 Temporal / Hemisférica 100
Meyer et al., 198688 50 7-18 Temporal 78
Goldring, 198739 40 <15 Temporal / Extratemporal 65
Drake et al., 198790 48 6-16 Temporal 100
Wyllie et al., 19883 23 3-18 Temporal / Extratemporal 70
Hopkins & Klug, 1991°! 11 1-9 Temporal 90
Ribaric et al., 199192 34 2-15 Temporal / Extratemporal 85
Duchowny et al., 19921 16 <12 Temporal 88
Adelson et al., 1992 93 33 <18 Temporal / Extratemporal 87
Wyllie et al., 19936 18 <12 Temporal 83
Wyllie et al., 199694 12 <25 Temporal / Extratemporal / Hemisférica 75
Duchowny et al., 19989 31 <3 Temporal / Extratemporal / Hemisférica 76
Wyllie et al., 1998% 62 0,3-12 Temporal 79
74 13-20 Extratemporal / Hemisférica 89
Da Costa et al., 200143 73 0,4-16 Temporal / Extratemporal-multilobar / 78

Hemisférica
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Tabela 7 - Etiologia mais freqgiiente na série pedidtrica®?
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Tabela 9 - Sociabilizagdo

Distirbio do desenvolvimento cortical 31,5
Tumores cerebrais de baixa malignidade/embriondrios 20,5

Esclerose hipocampal 8

Na nossa série, 67% das criangas melhoraram seu de-
sempenho social, 24% mantiveram o mesmo desempenho,
e 9% pioraram (Tabela 9). Aqueles pacientes que pioraram
foram os mesmos que ndo obtiveram bom controle das
crises.

Os pais das criangas com mais de trés anos responderam
aum questiondrio bastante simples para avaliar as ativida-
des da vida didria (AVD), a maioria relacionada com
autocuidados. Consideramos como classes A e B aqueles
pacientes com comportamento mais independente, e C e D
como indicativo de baixo desempenho nas AVDs (Tabela
10).

Dez por cento dos nossos pacientes passaram da classe
C/D para as classes A/B (Tabela 11). Embora este percen-
tual seja pequeno, € importante assinalar que 1/3 dos nossos
pacientes apresentavam importante retardo de desenvolvi-
mento neuropsicomotor e/ou retardo mental. Por vezes,
uma crianca com dezenas de crises com quedas por dia ou
semana, totalmente incapacitada para realizar as tarefas
mais simples das AVDs, apds o tratamento cirtirgico come-
ca a cuidar-se, fato que gera um impacto importante na sua
vida familiar.

Em um ano de seguimento, 16% das criangas com mais
de sete anos que ndo freqiientavam a escola iniciaram suas
atividades escolares, embora a maioria necessitando de
suporte pedagdgico especializado. Os pacientes com retar-
do mental severo ndo adquiriram as condi¢des minimas
para iniciarem atividade pedagogica.

Melhorou 28 (67%)
Igual 10 (24%)
Piorou 4  (9%)

Tabela 10 - Atividades da vida didria (AVD)

Tomar banho s6

Vestir-se

Alimentar-se

Escovar os dentes

Ajudar nas tarefas de casa

Iniciativa em desempenhar atividades

SNk W=

Classe A: 6 itens
Classe B: 4 a5 itens
Classe C: 2 a3 itens
Classe D: 1 item

Sadoimportantes todos estes aspectos no seguimento das
criangas com epilepsia refrataria e que sdo submetidas ao
tratamento cirdrgico. Independentemente do controle das
crises, 0s outros aspectos que permitem compor o cendrio
de uma boa qualidade de vida devem ser avaliados e

Tabela 11 - Atividades da vida diaria

Classe Pré-cirurgico Pés-cirurgico
A+B 68% 78%
C+D 32% 22%

Tabela 8 - Modificagdes comportamentais com o tratamento cirdrgico: entrevista com os pais

Comportamento Pacientes com problemas Persisténcia dos Melhora
comportamentais problemas
pré-operatério comportamentais
Déficit de atengdo 26 (36%) 17 9 (35%)
Instabilidade emocional/ descontrole 17 (23%) 12 5 (29%)
Hiperatividade 19 (26%) 12 7 (41%)
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