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RESUMO

Introdugio: Artigo de revisdo baseado em analise critica da literatura atual sobre o tratamento cirtrgico da
epilepsia na infAncia. Objetivos: Realizar revisdo bibliografica e atualizacdo sobre a cirurgia de epilepsia na
infancia. Resultados: A cirurgia da epilepsia tem como objetivo o controle das crises e a melhora da quali-
dade de vida do paciente sem determinar seqiielas inaceitaveis. Uma vez constatada a refratariedade das
crises ao tratamento medicamentoso, o paciente devera ser investigado para a correta localizacdo da 4rea
responsavel pelas crises, utilizando-se o video-EEG para registro das crises, a avaliagio neuropsicoldgica e os
exames funcionais e anatdmicos de neuro-imagem. Em relagio ao momento da cirurgia, sabemos que: (1) os
pacientes mais jovens apresentam melhores resultados quanto aos aspectos psicossociais; (2) a maior inci-
déncia de tumores ocultos nas epilepsias parciais refratérias na crianga favorecem uma intervengio precoce;
(3) alonga espera entre o inicio da epilepsia e a cirurgia pode predispor a um controle mais pobre das crises;
e (4) a neuroplasticidade é um importante aliado nas criangas podendo reduzir o risco de déficit pés-opera-
tério. O maior objetivo da cirurgia da epilepsia é o controle absoluto das crises. E importante também consi-
derar o seguimento global do paciente, incluindo a satisfagdo dos pais, a melhora no desenvolvimento
neuropsicomotor e social, as atividades da vida didria, as modificagdes comportamentais e no rendimento
escolar. Nas séries pediatricas, 60-100% dos pacientes tem uma boa evolugio pds-operatéria. Os pacientes
com epilepsia temporal tém uma maior taxa de auséncia de crises quando comparados com o grupo
extratemporal. Conclusées: A cirurgia da epilepsia em criancas tornou-se uma opgao realistica para casos
selecionados e tende a se expandir num futuro préximo. Devemos reconhecer as formas de epilepsia que tem
um curso catastréfico, evitando tentativas demoradas de controle com formacos antiepilépticos que nio
mudario a evolucdo da doenga e que retardando o tratamento cirtirgico podem piorar o progndstico. A
terapéutica cirtrgica sé deve ser indicada se houver uma boa oportunidade de melhorar a qualidade de vida
do paciente.

Palavras-chave: epilepsia refratéria, cirurgia de epilepsia, progndstico cirtrgico.

ABSTRACT
Surgical treatment of epilepsy in childhood

Introduction: This review article is based on critical analysis of the literature concerning the surgical
treatment of epilepsy in childhood. Objective: To review and update knowledge about epilpsy surgery in
childhood. Results: Epilepsy surgery is used successfully to treat medically resistant seizures in children.
Surgical therapy aims to reduce the occurrence or strength of incapacitating seizures, preferably to make the
patient seizure-free, without unacceptable sequelae. If drug resistance is established the patient should start
the investigation for localization of the seizure-producing area with combined video-EEG recording during
seizures; also a neuropsychological investigation, functional and anatomic imaging studies should be carried
out Regarding the time of surgery, we do know that: (1) younger patients have a better psychosocial prognosis
after surgery than do older patients; (2) the high incidence of unsuspected tumors in refractory partial epilepsy
of childhood favors early intervention; (3) a long latency between the onset of epilepsy and surgery may
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predispose to poorer postoperative seizure control; and (4) developmental plasticity may offer reduced risk
for postoperative neurological deficits. The most important benefit that we are looking for is the seizure free
outcome. 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. Temporal epilepsy
patients have higher free seizure rates than the extratemporal group. 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. It is now realized that procrastination in the hope that new antiepileptic drugs or new combinations
of drugs will become efficacious, is not justified for some forms of epilepsy that can often be recognized from
onset or after a relatively short course. Surgical therapy should not be considered unless there is a reasonably
good chance of improving the patient’s quality of life.

Key words: refractory epilepsy, epilepsy surgery, surgical prognosis.

A despeito da introducfo relativamente recente no
mercado nacional e/ou internacional de aproximadamente
10 novos farmacos antiepilépticos (FAE), 20-30% dos
pacientes pedidtricos apresentam epilepsia refratéria ao
tratamento clinico. E sobre estes pacientes que trata o
presente artigo. O desenvolvimento do tratamento cirtr-
gico das epilepsias passa necessariamente pelos avancos
tecnoldgicos nas tltimas duas décadas e mais notadamente
nos Gltimos anos; conseqiientemente, tem havido um na-
mero crescente de centros dedicados ao tratamento cirtr-
gico da epilepsia em criangas19. Este crescente interesse
deve-se a pelo menos dois fatores: os bons resultados na
maioria dos pacientes e a introdugéio de novas técnicas de
investigacio especialmente de neuroimagem). A cirur-
gia da epilepsia em criangas é particularmente mais com-
plexa que em adultos pois serd realizada: (1) num ser em
desenvolvimento e portanto com constante mudanga em
suas caracteristicas neurobioldgicas; (2) que pela ocorrén-
cia precoce das crises e intervengio hd maior potencial de
repercussio no deu desenvolvimento; e (3) ocorre num
momento de grande plasticidade e portanto de maior
reorganizacio/adaptacio pés-cirdrgica. A anélise dos
pacientes operados tem permitido a identificacio de uma
categoria de sindromes epilépticas que teriam em comum:
(1) fisiopatologia compreendida; (2) histéria natural rela-
tivamente bem conhecida, podendo-se prever refratarie-
dade quanto ao controle das crises; (3) substrato patoldgi-
co identificivel em métodos ndo-invasivos; e (4) cirurgias
de grande indice de sucesso. Tais pacientes devem ser con-
siderados precocemente para o tratamento cirdrgico, evi-
tando-se que tal medida seja considerada apenas quando
se esgotarem as opgdes medicamentosas. Pacientes que ndo
se classificam nestas sindromes e apresentam crises refra-
tarias também devem ser avaliados quanto a cirurgia, po-
rém este grupo freqiientemente demanda investigacio
neurofisiolégica mais demorada e com eletrodos intra-
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cranianos, ja que a zona epileptogénica é mais dificil de
ser determinada‘?.

EPILEPSIAS REFRATARIAS AO
TRATAMENTO CLINICO

Epilepsia refratdria ao tratamento clinico ou farma-
corresistente é definida como “controle inadequado das
crises apesar de terapéutica medicamentosa apropriada
com farmacos antiepilépticos (FAE) ou adequado contro-
le das crises epilépticas mas com efeitos colaterais inacei-

”(

taveis” (1319, O reconhecimento do que é “controle inade-
quado” e de quais sdo os “efeitos colaterais inaceitaveis”
ainda vem carregado de alguma subjetividade. Assim, no
existe um ndmero definitivo de crises epilépticas para que
determinado paciente seja considerado um candidato 2
cirurgia! Alguns pacientes podem conviver extremamen-
te bem com certo ntimero de crises por ano, principalmen-
te criangas em idade pré-escolat, enquanto que este mes-
mo ndmero pode mostrar-se completamente debilitante
para outro grupo de pacientes por comprometer sua ativi-
dade escolar ou social ou por determinar maior risco de
ferimentos e mesmo de vida’®. Aceita-se como regra ge-
ral que um paciente que é tratado adequadamente por um
perfodo de dois a trés anos utilizando os diversos esque-
mas terapéuticos disponiveis e que mesmo assim continua
a apresentar crises epilépticas incapacitantes deveria ser
considerado refratario ao tratamento medicamentoso e ser
considerado como possivel candidato ao tratamento cirfir-
gico da epilepsia®1%19. O tempo de seguimento por 2 a 3
anos pode ser totalmente inadequado em epilepsias catas-
tréficas da infAncia, com cariter progressivo como € o caso
daqueles pacientes portadores da encefalite cronica de
Rasmussen ou naqueles que apresentam um processo
lesional progressivo (ex.: tumor cerebral).

Até 0 momento nio existem estudos prospectivos e
randomizados que comparem o tratamento médico e
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cirdrgico ou as diferentes abordagens pré-cirtirgicas em
criangas. O beneficio da cirurgia da epilepsia tem sido de-
terminado pela comparacido dos resultados com a histéria
natural da doenga. Deve ficar claro que, em fungio dos
riscos relacionados ao tratamento cirtrgico da epilepsia, a
primeira opgo terapéutica para o controle total das crises
epilépticas deve ser o tratamento medicamentoso! Assim,
suficiente tempo deve ser gasto com a terapia convencio-
nal antes que a cirurgia seja cogitada. A terapéutica clini-
ca dever4 ser a mais intensa possivel, € no menor tempo
possive] (1020,

Refratariedade

Antes de considerarmos um paciente refratirio
ao tratamento medicamentoso devemos criteriosamen-
£e(1013,2021),
1. revisar o diagnéstico de epilepsia. Algumas vezes

as sincopes ou eventos nio epilépticos sdo tratadas
como epilepsia (de Paola & Gates, 1998);

afastar erro na classificac@o das crises pois isto pode

i

induzir ao tratamento inadequado e insucesso
terapéutico;

. identificar a presenca de fatores precipitantes como,
por exemplo, videogame/estimulagdo luminosa in-
termitente (efeito “strobe”) e privagio do sono que
podem precipitar a ocorréncia de crises e determi-
nar a refratariedade ao tratamento medicamentoso;

e

reavaliar o paciente para afastar a presenca de do-
enga neuroldgica progressiva acompanhada de cri-
ses convulsivas, como por exemplo os tumores ce-
rebrais, as doencas degenerativas do sistema ner-
voso central e as doengas metabdlicas;

(9,

reavaliar o tratamento medicamentoso. Entre as
falhas na resposta aos FAE estdo a m4-adesdo ao
tratamento, a utilizacio de FAE inadequados ou
com freqiiéncia e doses insuficientes, ou por vezes
com associagdes inadequadas®?.

* Indicadores de refratariedade 32020

Estudos populacionais indicam como indicadores de
refratariedade a ocorréncia de status epilepticus, a freqiién-
cia elevada de crises nas fases iniciais (principalmente as
crises agrupadas), o inicio precoce (abaixo de 2 anos), os
distdrbios da migracio neuronal e outras lesdes como tu-
mores e malformacdes vasculares®32425-21),

* Probabilidade de remisséo

Se o indice de remissio for demonstradamente eleva-
do, nfo h4 indicagio cirdrgica, ou esta indicagdo prova-
velmente poderd ocorrer em fases mais avangadas da vida.
Por outro lado, as epilepsias com baixo indice de remissio
poderio eventualmente sugerir uma abordagem cirtrgica
mais precoce. Vamos considerar alguns exemplos de epi-
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lepsias susceptiveis de tratamento cirdrgico e comparar
com situagdes nio cirdrgicas. As epilepsias parciais idio-
péticas benignas possuem altos indices de remissdo. Na
mais freqiiente destas, a epilepsia benigna da infincia
com paroxismos centro-temporais, praticamente todos os
pacientes apresentardo remissio espontinea até 13-16

(283D Portanto, a contra-indicagdo de cirurgia é

anos
absoluta

O indice de remissio para as epilepsias parciais sinto-
maéticas ou criptogénicas varia de 10 a 62%3%39., No gru-
po especifico das epilepsias do lobo temporal encontramos

baixos indices de remissao 39,

Aspectos importantes para a decisao cirtirgica

* Desejo e colaboragdo

E fundamental que os pais estejam cientes dos riscos e
beneficios da cirurgia da epilepsia e eventualmente da ne-
cessidade de reintervengdes para complementar o trata-
mento. Dentro do possivel a crianca deve participar desta
decis@o. A cooperagio do paciente durante todo o pro-
cesso de investigagio e no pés-operatdrio é fundamental
para o sucesso terapéutico. Esta colaboracio ¢ fundamen-
tal naqueles procedimentos nos quais é necessdria uma
participagdo ativa do paciente, como nos casos de
ressecgdes em regides proximas a dreas eloqiientes do cé-
rebro onde é necessario definir-se exatamente a relagio
de localizagio do foco epiléptico e 0 mapeamento cortical
das fungdes motoras, sensitivas, sensoriais e de linguagem
pela estimulagio elétrica extra ou transoperatdria(®.

* Desenvolvimento neuropsicomotor

Em recém-nascidos e em criancas de uma forma ge-
ral, a caracteristica progressiva da epilepsia pode repre-
sentar um risco ainda maior que para adultos, uma vez que
pode haver comprometimento do desenvolvimento nor-
mal do sistema nervoso. Assim, o tratamento cirtrgico da
epilepsia pode determinar nio s6 o controle das crises mas
também reversdo do quadro de regressio do desenvolvi-
mento neuropsicomotor37,

Além disso, a grande potencialidade do tecido cere-
bral ainda imaturo em compensar a funcio das 4reas
ressecadas durante o procedimento, o que é conhecido
como plasticidade neural, reduz bastante a possibilidade
do surgimento de déficits neurolégicos permanentes®®2,

* Natureza da lesdo

Apb6s a identificagdo de uma lesdo especifica, é neces-
sério evidenciar-se que realmente h4 relacio entre esta e
os quadros ictais. Além disso, apesar da tendéncia de se-
rem realizadas cirurgias cada vez mais precocemente, é
necessario se ter certeza de que as crises nao apresentario
remissio espontanea e que o local de descarga das crises
nio sofrera alteragio com o passar do tempo. E necessario
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também se demonstrar claramente se a 4rea em que ser
realizada a ressecc¢do ndo representa funcdes eloqiientes,
uma vez que a remocio desta drea poderia acarretar pre-
juizos ainda maiores ao paciente. Na prética, basicamente
duas fungdes sfo consideradas “intocdveis”: a primeira
delas é a linguagem, e a segunda a memoéria. A localizacdo
destas areas deve ser objetivo fundamental da avaliacio

pré-cirtrgica®®1,3739),

OBJETIVOS DA CIRURGIA PARA A EPILEPSIA

Existem diferencas significativas quanto aos objetivos
e expectativas quanto ao tratamento cirtrgico da epilep-
sia quando comparamos os pacientes pediatricos e adultos
(Tabela 1). Assim, nas criangas objetivamos: (1) o contro-
le das crises epilépticas com minima ou nenhuma reper-
cussio funcional (seqiiela neuroldgica); (2) a interrupgio
do curso catastréfico de algumas epilepsias; (3) a retoma-
da ou manutencgio do desenvolvimento neuropsicomotor;
(4) a melhora do comportamento; e (5) a melhora
cognitiva com desempenho escolar adequado. Resumida-
mente, nfo almejamos s6 o controle das crises mas a tam-
bém a integracio psicossocial do paciente com nitida
repercussio na sua qualidade de vida(1940-42),

Tabela 1. Objetivos e expectativas quanto ao tratamento cirdrgico
das epilepsias para as criangas e adultos“?

Criancas Adultos e Adolescentes

Controle das crises Controle das crises

Interrup¢ao do curso
catastrofico de algumas

Habilitagdo para conduzir
veiculos automotores

epilepsias

Desenvolvimento Emprego
neuropsicomotor

Melhora do comportamento Independéncia

Melhora cognitiva/escolaridade

Contra-indicacoes

Quadros de psicose cronica sdo considerados contra-
indicagdes ao tratamento cirtrgico da epilepsia. Por outro
lado quadros psicéticos pds-ictais ndo devem ser conside-
rados como critério para exclusdo do procedimento; ge-
ralmente estes desaparecem posteriormente a cirurgia. O
retardo mental nao constitui mais contra-indicagio: de-
vemos lembrar que a refratariedade das crises é um pro-
blema adicional e por vezes aquele que a familia julga o
mais grave no paciente. A iminéncia de um déficit neuro-
l6gico permanente em decorréncia de uma resseccio de
areas eloqiientes tem sido considerada, de maneira geral,
como uma contra-indicacio ao procedimento cirtrgico.
Entretanto, quando esta condicio j4 existe, este critério
perde sua validade. Além disso criangas, principalmen-
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te aquelas menores de 7 anos, podem apresentar recupe-
racdo de um déficit inicial com o passar do tempo. O tra-
tamento cirtrgico da epilepsia estd contra-indicado nos pa-
cientes que apresentam doenga progressiva do sistema ner-
voso central (ex. encefalopatias metabdlicas, doencas
desmielinizantes, etc.), desde que nio sejam potencialmen-
te controladas pelo tratamento cirdrgico como é o caso
dos tumores cerebrais. Existem outras patologias neurold-
gicas progressivas (ex. Sindrome de Rasmussen) ou poten-
cialmente progressivas (ex.: Sindrome de Sturge-Weber)
que também podem ser tratadas cirurgicamente.

A DEFINICAO DO MOMENTO DA CIRURGIA
(“TIME”)

Na cirurgia da epilepsia a defini¢io do momento da
sua realizagio pode ter influéncia fundamental no resulta-
do final. Trés aspectos devem ser considerados na decisdo
do momento cirtdrgico: a) o potencial efeito deletério das
crises epilépticas sobre o cérebro humano; b) a plasticidade
do sistema nervoso imaturo; c) o efeito das descargas epi-
1épticas no cérebro em desenvolvimento; e d) o potencial
efeito deletério dos FAE no desenvolvimento neurolégico
da crianga.

A influéncia das crises epilépticas repetitivas, separa-
do de outros fatores, tais como lesdo subjacente, medica-
mentos, condigdes nutricionais, etc. é muito dificil de ser
avaliada. Os dados obtidos em modelos experimentais ndo
permitem dizer que as crises breves ou status epilepticus pro-
duzam lesdo estrutural no cérebro do animal jovem®440,
embora existam evidéncias de que as crises convulsivas
generalizadas recorrentes nas fases precoces do desenvol-
vimento possam produzir redugio transitéria do crescimen-
to do cérebro®?.

O cérebro imaturo possui maior plasticidade e maior
capacidade para reorganizar-se™®. Assim, as lesdes des-
trutivas da 4rea da linguagem que ocorrem antes dos 5
anos de idade podem realocar a linguagem no hemisfério
oposto®). Portanto, as criangas que apresentem eventuais
déficits neurolégicos determinados pela patologia de base
e/ou ressecgio cirdrgica tém maior probabilidade de recu-
peragao.

Os FAE podem eventualmente comprometer a quali-
dade de vida do paciente devido aos seus efeitos colate-
rais®. As criangas com problemas de comportamento e
as com retardo mental parecem ser mais susceptiveis®!.

2

Este efeito é maior com politerapia do que com mono-
terapia. Quanto mais precoce for o tratamento cirrgico
menor seré o risco determinado pelos FAE.

Ap6s muitos anos retardando a indicaco cirtrgica
nesta faixa etéria, os centros de tratamento cirtrgico da
epilepsia estdo procurando antecipar o procedimento para

evitar maiores seqiielas psicossociais®?.
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INVESTIGACAO PRE-CIRURGICA

Consiste em determinar o que Liiders definiu como
zona epileptogénica, conceituada como a 4rea do cérebro
que é necessdria e suficiente para iniciar uma crise, e cuja
remocio ou desconexio é necessaria para a aboli¢do das
crises®. Este conceito € tedrico, de modo que ainda nio
temos um método propedéutico que seja suficientemente
sensivel e especifico para sua determinacio. Ainda que,
em longo prazo no pré-operatério, tenha se conseguido o
controle das crises, pode ainda ficar a divida se a 4rea
ressecada ou desconectada foi maior que o necessario.

Para a delimitacio da zona epileptogénica usam-se
outras informagdes que irdo definir outras zonas e que,
quando colocadas juntas, podem ajudar a determiné-la
com a maior precisio possivel:

zona sintomatogénica: corresponde 2 4drea do cére-
bro responséavel pelos sinais e sintomas de uma cri-
se focal. Ela pode ser definida pela anamnese ou
pela videomonitorizacéo.

2

zona irritativa: é a regido do cérebro que gera
espiculas ou ondas agudas.

zona de infcio do ictus: drea do cérebro na qual se
registram os primeiros padroes eletroencefalogra-
ficos ictais.

zona de déficit funcional: drea do cérebro que nio
estd funcionando normalmente como resultado de
crises focais, por exemplo afasia pés-ictal em um
paciente com crises iniciando no lobo temporal

2

dominante. Esta 4drea é identificada por testes
neuropsicoldgicos ou exames de neuroimagem fun-
cional.

lesdo epileptogénica: é a anormalidade anatomica
do cérebro visivel pela inspegio deste ou pela res-
sonancia magnética e que é direta ou indiretamen-

te responsével pelas crises focais do paciente.

O objetivo é o diagndstico topografico, condigio sine
qua non para um candidato cirdrgico. Este diagnéstico
vai depender do diagnéstico clinico, eletrografico, neu-
ropsicolégico e de neuroimagem (estrutural e funcio-
nal) 10202159 O prognéstico quanto ao resultado cirtrgico
vai depender do grau de convergéncia destes varios diag-
ndsticos topograficos.

1. Diagnéstico topogrdfico clinico. A anamnese ajuda-
r na definicdo dos fatores etiol6gicos, como a histéria de
tocotraumatismo, sindrome andxico-isquémica, crise
convulsiva 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 defini¢do
da 4rea sintomatogénica inicial bem como o padrio
convulsivo permitira o delineamento da progressio das
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descargas. A presenca de manifestagdes cutdneas tais como
“incontinéncia pigmenti”, angiomatose na 4rea de distri-
buicdo do nervo trigémeo, ou manchas café com leite
ou hipocrdmicas ultravioleta positivas levantam a suspei-
ta respectivamente de distdrbio da migragio neuronal
(hemimegalencefalia), sindrome de Sturge-Weber, e
esclerose tuberosa®®.

2. Diagnéstico topogrdfico neuropsicoldgico. Permite:
(a) definir as 4reas de disfuncio cortical; (b) determinar o
hemisfério dominante para a linguagem utilizando o teste
do amital sédico (teste de Wada); e (c) avaliar a memoria
verbal e visual bem como a reserva de memoria relacio-

nada ao hipocampo contralateral ao lado a ser opera-
doB7-3957

3. Diagnéstico topogrdfico neurofisiolégico. Utiliza-se
tanto o EEG interictal (fora da crise epiléptica) quanto o
ictal (obtido durante a crise epiléptica). O video-EEG, que
permite a documentagio simultnea do registro eletren-
cefalogréfico e da imagem do paciente, é o principal exa-
me para a determinagio da origem das crises epilépticas.

Por outro lado, quando as crises ndo podem ser bem
localizadas utilizando eletrodos de superficie, ou quando o
SPECT, a RM ou os dados neuropsicolégicos nio sdo con-
cordantes com os achados do video-EEG, utilizam-se ele-
trodos intracranianos, tais como os eletrodos de profundi-
dade, as placas de eletrodos (grids), as tiras de eletrodos
(strips) subdurais ou epidurais, e os pinos ou cavilhas
epidurais (epidural peg)@>59. Os eletrodos de profundida-
de sdo utilizados quando se deseja registrar a atividade
eletrografica de estruturas distantes do cértex cerebral,
principalmente da amfgdala e hipocampo anterior e pos-
terior. Consistem de uma “vareta” de poliuretano com
miltiplos pontos de contato que permitem o registro e
estimulacdo dos alvos onde estio implantados. Também
podem ser utilizados nas epilepsias extratemporais para
avaliagdo do lobo frontal, 4rea 6rbito-frontal e mesial
(cingulo)®. As placas (grids) ou tiras (strips) de eletrodos
subdurais consistem de eletrodos em disco embebidos
numa l4mina fina de pl4stico inerte e transparente (teflon
ou silastic). Esta lamina é mold4vel e facilmente introduzida
no espago subdural. Estes eletrodos sio particularmente
(iteis para planejar uma abordagem cirtirgica com seguran-
¢a, principalmente naquela em que a drea epileptogénica
estd proxima a uma 4rea sensoriomotora ou de linguagem,
pois através destes eletrodos e possivel registrar a ativida-
de elétrica e estimular eletricamente o cortex cerebral para
o mapeamento®®. Os pinos epidurais (epidural peg) sdo
lteis para a avaliacdo de duas ou mais 4reas epileptogénicas
em regides neocorticais distantes. Os eletrodos sdo colo-
cados através de um pequeno buraco de trépano, repou-
sando o disco do eletrodo sobre a superficie da dura-méter.
Comparativamente as placas e tiras de eletrodos, os pinos
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epidurais podem ser colocados mais espalhados e em 4reas
por vezes distantes, entretanto estdo limitados aos estudos
da convexidade cerebral. Devido a maior incidéncia de
focos epilépticos extratemporais em criancas, os eletrodos
subdurais ou epidurais sdo mais freqiientemente usados do
que os eletrodos de profundidade©®. Wyllie e colaborado-
res ndo encontraram diferengas significativas no uso dos
eletrodos subdurais em criancas quando comparados com
os resultados obtidos em adultos®.

4. Diagnéstico topogrdfico por neuroimagem. Através de
exames que permitem o diagnostico anatomico/funcional,
tais como a tomografia computadorizada encefélica (CT),
ressonancia nuclear magnética (RM), tomografia por emis-
sdo de féton tnico (SPECT) e tomografia por emissdo de
p6sitrons (PET), procura-se definir as dreas de anormali-
dade estrutural e/ou funcional. Considerando-se o custo/
beneficio, a RM oferece vantagens sobre a CT na inves-
tigacdo das epilepsias®”. O aprimoramento das técnicas
relacionadas a ressonincia magnética, notadamente os
estudos volumétricos de estruturas limbicas e a espectros-
copia, tem contribuido decisivamente nio s6 para diag-
néstico das anormalidades estruturais/funcionais mas tam-
bém para a compreensio da fisiopatologia de algumas for-
mas de epilepsias relacionadas a anormalidades estruturais
por vezes sutis©®»%). O SPECT ictal se mostra mais sensi-
vel que o interictal na localizacio da zona de inicio das
crises, porém ¢é de dificil obtengao®¥.

SINDROMES EPILEPTICAS “CATASTROFICAS*
DA CRIANCA

Algumas sindromes epilépticas podem evoluir catas-
troficamente nio s6 pela refratariedade das crises mas
também pelo importante impacto no desenvolvimento
cognitivo e neuromotor dos pacientes. Entre estas
sindromes destacam-se: (a) os espasmos infantis; (b) a
sindrome de Sturge-Weber; e (c) a sindrome de Rasmussen,
inicialmente descrita como uma encefalite cronica.

Espasmos infantis

A decisdo de operar estes pacientes é facilitada pela
deteccdo de uma lesdo cortical focal. Mais de 90% das
criancas com sindrome de West tém zonas epileptogéni-
cas envolvendo estruturas extratemporais, ¢ é comum o
envolvimento multilobar. Se for encontrada uma leséo
(inica na neuroimagem e esta possuir correlato eletroen-
cefalogréfico, geralmente o tratamento cirdrgico é uma
abordagem favoravel para a obtengio do controle das cri-
ses e subseqiiente desenvolvimento cognitivo. Verifica-se
ainda que a anormalidade estrutural que mais se beneficia
da cirurgia € a displasia cortical. A intervencio cirdrgica
parece ser uma proposicdo do tipo tudo ou nada, com a
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grande maioria dos pacientes ficando livre de crises ou
continuando com crises freqiientes; poucos pacientes
ficam entre estes extremos. De um modo geral cerca de
50-60% dos pacientes se torna livre de crises. Entretanto,
o controle das crises nem sempre é sustentado, e aproxi-
madamente um ter¢o dos pacientes tem recorréncia de
crises dentro de 5 anos apds a cirurgia®).

Sindrome de Lennox-Gastaut

Atualmente a calosotomia permanece como a prin-
cipal opgio cirtirgica para pacientes com sindrome de
Lennox-Gastaut que apresentam crises atOnicas, ainda que
seja um tratamento paliativo. Depois da calosotomia, re-
sultados satisfatdrios, definidos como uma reducéo >80%
do principal tipo de crise, sdo relatados em 50-100% das
criangas com crises tonicas ou atdnicas; as crises tonico-
clonicas generalizadas apresentam taxas inferiores de
redugao.

Sindrome de Sturge-Weber (SSW)

A SSW ¢ classificada como uma doenga neuro-
cutinea, caracterizada por hemangioma capilar facial com
distribui¢io em uma ou mais divisdes do nervo trigémeo e
angiomatose leptomeningea ipsilateral. Estes pacientes
desenvolvem epilepsia, calcificagdes cerebrais e hemi-
paresia contralateral. Estima-se que 40% destes pacientes
sdo candidatos a cirurgia da epilepsia®®®. A evidéncia pelo
PET de profunda depressio na utilizagdo de glicose no
hemisfério cerebral ipsilateral ao angioma facial e com fre-
qiiéncia estendendo-se além da 4rea envolvida determi-
nada pela R.M. ou CT®", associada & observagao clinica
de lesao “progressiva”, tem levantado a polémica sobre a
intervencgio cirtrgica precoce nestes casos.

Sindrome de Rasmussen

Trata-se de doenca neuroldgica progressiva caracteri-
zada por crises parciais com ou sem generalizacio secun-
déria e hemiparesia. Suspeitou-se de uma etiologia viral e
mais recentemente anticorpos antiglutamato (anti-GluR3)
foram implicados na etiologia desta sindrome, sugerindo
um processo auto-imune®. O tratamento medicamentoso
é raramente suficiente e com freqiiéncia associa-se um
quadro de epilepsia partialis continua®. Nestes casos pode
se tentar uma ressec¢io mais econdmica quando eviden-
cia-se uma 4rea determinada do inicio das crises™; en-
tretanto, naqueles pacientes com lesdes mais difusas deve
ser considerada a hemisferectomia™V.

Esclerose tuberosa

Epilepsia ocorre em 80 a 90% dos individuos com esta
condigio. A maioria das criangas com esclerose tuberosa
apresenta crises desde o primeiro ano de vida e até um
terco desenvolve espasmos infantis™. Apesar das lesbes
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serem em geral miltiplas é possivel, por vezes, determi-
nar-se qual delas é a epileptogénica. Nestes casos estd
indicada a resseccio do hamartoma ou tdber. A aborda-
gem precoce e a resseccio das lesdes causadoras de refra-
tariedade, além da potencial redugdo do nidmero de cri-
ses, podem prevenir o declinio cognitivo, melhorar o com-
portamento e, em tGltima andlise, oferecer uma melhor
qualidade de vida para o paciente e seus pais™. Ocasional-
mente apds a resseccdo da lesdo epileptogénica principal
podem outros tibereres manifestarem sua epileptogenici-
dade havendo necessidade de reintervengio cirdrgica®®??.

ESTRATEGIA CIRURGICA

Existem diversas estratégicas cirtirgicas que podem
ser empregadas no tratamento das epilepsias. Podemos
classifica-las em trés grandes grupos: (a) cirurgias res-
sectivas, que tém por objetivo a remogio da drea respon-
savel pela origem das crises epilépticas e, com isto, obter o
controle completo das crises; (b) cirurgias paliativas ou
funcionais, que tém por objetivo interromper ou limitar a
propagagio das descargas epilépticas, minimizando as ma-
nifestagdes clinicas e suas conseqiiéncias; nestas cirurgias
deixa-se a 4rea epileptogénica e, portanto, o objetivo
maior ndo é o completo controle das crises, embora em
alguns pacientes isto seja alcangado. Incluem-se neste gru-
po as calosotomias i.e as secgdes do corpo caloso, e as
transeccdes subpiais multiplas (técnica de Morrell) que
procuram bloquear a propagacdo das crises; e (c) as
estimulacdes, ainda pouco utilizadas no nosso meio, do
nervo vago, cerebelar ou talamica.

Cirurgias ressectivas

* Lesionectomias

Utilizadas por aqueles pacientes que apresentam le-
sdes que sdo consideradas como responsiveis pelas crises
intrataveis. Além da intratabilidade medicamentosa, a in-
dicacfo cirtrgica deve considerar a histéria natural da le-
sdo. Estas lesdes podem ser neoplasias de baixo grau,
malformagdes vasculares, cicatrizes corticais, malforma-
¢oes do SNC ou desordens do desenvolvimento cortical ™.
Nesses pacientes podem ser realizadas lesionectomias pu-
ras, onde é removida apenas a lesdo estrutural, ou amplia-
das, onde se resseca também a area vizinha a lesdo, consi-

N

derada também como pertencente a zona epileptogé-
nica™, Para definir a tatica cirtrgica sdo utilizados mé-
todos propedéuticos na tentativa de definir se a zona
epileptogénica é maior, menor ou coincidente com a le-
sdo. Outra questio a ser definida € se a zona epileptogénica

engloba 4rea cerebral elogiiente.

* Ressecgbes temporais

Sdo menos comuns nas séries pediatricas quando com-
paradas com as séries de adultos, j4 que sua principal indi-
cagdo € a esclerose hipocampal, rara em criancas.
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* Ressecgées multilobares

Indicadas para pacientes com epilepsia refratiria com
zona epileptogénica difusa que envolve mais de um lobo.
Normalmente sdo utilizadas em pacientes com lesdes esta-
ticas, nas quais habitualmente a fun¢do motora contrala-
teral est4 preservada, ndo havendo indicagio para hemis-
ferectomia. Sao exemplos os cistos porencefalicos, displa-
sias corticais extensas e a sindrome de Sturge-Weber 9

* Hemisferectomias

Reservada para pacientes com patologia hemisférica
unilateral e grave, que se manifesta, além das crises, por
déficit motor grave contralateral. Cerca de 60% dos pa-
cientes se torna livre de crises apds a cirurgia, enquanto
80% melhoram quanto ao controle das crises e quanto ao
comportamento?.

Prejuizo da fungdo motora contralateral é a principal
complicagio permanente das resseccdes corticais. E de
ocorréncia rara (1 a 2% dos casos), devida a lesdes per-
operatérias da vasculatura silviana, da artéria coroidéa an-
terior, ou mesmo da 4rea motora. Hematomas pds-opera-
térios, infecgdes ou hidrocefalia podem também ocorrer
em 2 a 6% dos casos, dependendo do autor. As duas alti-
mas sdo as mais freqiientes complicacdes apds hemisfe-
rotomia (10% dos casos) ™,

Cirurgias paliativas

* Calosotomia

Consiste na interrup¢io do corpo caloso, impedindo
que as descargas através dele se propaguem e fazendo com
que fiquem confinadas a um hemisfério. Tem sua princi-
pal indicac@o para pacientes com crises do tipo drop attacks
(atOnicas ou acinéticas).

* Transeccdo subpial miiltipla

Esta técnica baseia-se no principio da organizacéo
colunar do cértex cerebral, onde as informagdes aferentes
e eferentes seguem o trajeto vertical. A proposta é a inter-
romper a propagagio horizontal da atividade epileptiforme
com a secgio do cortex em intervalos de 5 mm por meio
de um transector em forma de gancho. Desta forma as fun-
¢oes dos tratos longos descendentes sdo preservadas. Ea
principal técnica utilizada quando a zona epileptogénica
coincide com as 4reas elogiientes do cérebro (ex.: 4rea da
fala, 4rea motora). A porcentagem de pacientes que se
beneficia de tal procedimento varia entre 50 e 70%. Piora
definitiva de um déficit pré-existente € vista em menos de
10% dos casos™.

Estimulagées
* Estimulacées cerebelar, talamica e do
niicleo caudado

Tém sido tentadas, porém com resultados ainda pou-
co convincentes.
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* Estimulacdo vagal

Consiste no uso de um gerador (do tipo marca-passo)
e fio bipolar com 2 eletrodos para estimulagio. Através de
cervicotomia esquerda os fios do estimulador sao enrola-
dos no nervo vago e o gerador é colocado na fossa
supraclavicular ou na regifo axilar. O mecanismo de acio
nio estd totalmente elucidado, porém a redugio das crises
provavelmente ¢ devida as alteragdes da atividade do sis-
tema ativador reticular ascendente, de conexdes centrais
do sistema nervoso autbnomo, limbico e de projecdes
difusas noradrenérgicas®. Aparentemente o método é
eficaz, independentemente do tipo ou causa das crises, sen-
do bem tolerado pelos pacientes. Sua maior desvantagem
¢ o alto custo.

RESULTADOS

Avaliacao dos resultados cirtirgicos

Devem ser consideradas, além do controle das crises
epilépticas, também as modificagdes dos pardmetros
neuropsicolégicos habitualmente avaliados no pré-opera-
tério, tais como inteligéncia, linguagem e memoria, além
da determinagio 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 maioria dos centros prefere utili-
zar uma classificacdo que contempla quatro classes®).
Assim, classe I, requer que o paciente esteja livre de crises
por 2 anos ou desde a cirurgia, mas permite “auras” (crises
parciais simples) residuais e crises durante a retirada da
medicacio. Na classe II sdo incluidos os pacientes com
raras crises incapacitantes; na classe Il incluem-se os pa-
cientes com melhora significativa e na classe IV os sem
melhora significativa (Tabela 2). As cirurgias ndo
ressectivas, consideradas paliativas ou funcionais®”, des-
tacando-se neste contexto as cirurgias de desconexio,
notadamente a calosotomia, devem ser avaliadas diferen-
temente uma vez que se obtém, com freqiiéncia, somente
controle parcial das crises e, portanto, h4 necessidade da
avaliagio judiciosa da freqiiéncia de crises e qualidade de
vida no pré e pés-operatério. Uma escala que poderé con-
tribuir na avaliacdo do ntimero de crises é aquela que tra-
ta somente da freqiiéncia de crises®?, Tabela 3. Esta escala
tem por objetivo uniformizar a descrigio da freqiiéncia das
crises epilépticas segundo os diversos autores, permitin-
do-se avaliar e comparar os resultados do tratamento ci-
rargico em termos de “quantos niveis” o paciente moveu-
se para cima ou para baixo apds o procedimento.

Nio existem muitos instrumentos especificos e vali-
dados para a avaliacdo dos aspectos psicossociais relacio-
nados a qualidade de vida em pacientes epilépticos. O pri-
meiro e mais conhecido e o Washington Psychosocial
Seizure Inventory (WPSI)@#4D, Este questiondrio foi de-

senvolvido com objetivo de avaliar o perfil psicossocial de
pacientes epilépticos em geral, e no especificamente para
pacientes operados devido a epilepsia refrataria. Apesar
disto, em fevereiro de 1992, na segunda conferéncia de
Palm Desert, na Califérnia, 66% dos Centros de tratamen-
to cirtrgico da epilepsia que realizavam avaliagio
psicossocial de seus pacientes utilizavam o WPSI®%. Mais
recentemente foi desenvolvido na UCLA outro questio-
ndrio para avaliacio de pacientes cirtrgicos da epilepsia: e
o ESI-55®%. Atualmente existem umas séries de escalas
que podem ser utilizadas de acordo com a faixa etéria, pro-
cedimentos e estratégia de obtengéo de dados®.

Tabela 2. Classificacio de resultados®V

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 cri-
ses incapacitantes nos ultimos 2 anos

D. Crises convulsivas generalizadas somente com a retirada dos medi-

camentos 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. Redugio 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 redugdo do numero de crises
B. Sem mudanga apreciavel em relacdo ao pré-operatorio
C. Piora das crises apo6s a cirurgia

*Exclui as crises no periodo pds-operatério imediato (primeiras se-
manas).
** A determinagdo de “melhora significativa” requer analise quantita-
tiva de dados adicionais, como o percentual de redugio das crises, a
fungio cognitiva e a qualidade de vida.

Tabela 3. Escala de freqiiéncia de crises®?

0 — Sem crises, sem medicagao antiepiléptica
1 — Sem crises, ainda nao foi retirada a medicagao antiepiléptica
2 — Sem crises, necessitando de medicagdo antiepiléptica
3 — Com crises parciais simples (“nio-incapacitantes”)
4 — Com crises noturnas, exclusivamente
5 — 1-3 crises por ano
6 — 4-11 crises por ano
7 — 1-3 crises por més
8 — 1-6 crises por semana
9 — 1-3 crises por dia
10 — 4-10 crises por dia
11 — > 10 crises por dia, mas ndo sendo status epilepticus
12 — status epilepticus, se ndo for mantido em coma barbiturico




Nas séries pedidtricas publicadas o percentual de
bons resultados, considerando as resseccdes temporais,
temporais ou extratemporais e temporais ou hemisfé-
ricas, tem variado de 60% a 100%. Na Tabela 4 cote-

Tabela 4. Resultados cirtirgicos nas series Pedidtricas
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mente.

jamos nossos resultados com os da literatura disponivel
e nas Tabelas 5 e 6 sdo apresentados os resultados segun-
do o procedimento cirtrgico e a etiologia, respectiva-

o,
Autores Pacientes (n) Idade na cirurgia Resseccao 7o de bons
resultados
Davidson & Falconer, 1975® 40 2-34 Temporal 60
Rasmussen, 1977 77 6-15 Temporal 73
Jensen & Vaernet, 1977%7 12 3-15 Temporal 83
Green, 1977® 32 2-18 Temporal 93
Polkey, 1980 40 <15 Temporal 57
Whittle, 198197 8 5-18 Temporal 62
Green & Pootrakul, 1982¢" 32 <18 Temporal 81
Blume et al., 1982 35 =) Temporal 78
Extratemporal
; : 93) ) Temporal
Goldring & Gregorie, 1984 29 0.5-14 Extratemporal 62
Lindsay et al., 1984 13 7-36 Temporal 100
Hemisfer.
Meyer et al., 1986 50 7-18 Temporal 78
. (96) Temporal
Goldring, 1987 40 <15 Extratemporal 65
Drake et al., 19877 48 6-16 Temporal 100
. ) ) Temporal
Wyllie et al., 1988 23 3-18 Extratemporal 70
Hopkins & Klug, 1991 11 1-9 Temporal 90
Ribaric et al., 1991 (99) 34 2-15 Eemp"ral 85
xtratemporal
Duchowny et al., 1992 16 <12 Temporal 88
Adelson et al., 19920% 33 <18 Temporal 87
Extratemporal
Whyllie et al., 1993© 18 <12 Temporal 83
Temporal
Wyllie et al., 19961°) 12 <25 Extratemporal 75
Hemisfer.
Temporal
Duchowny et al., 1998*? 31 <3 Extratemporal 76
Hemisfer.
Temporal
Wyllie et al., 19981%) 62 0.3-12 Extratemporal 79
74 13-20 . 89
Hemisfer.
Temporal
Da Costa et al., 2001“? 73 0.4-16 Extratemp/multilobar 78
Hemisfer.
Terra-Bustamante et al., 2005 37 1-18 Temporal 88,5
Temporal
Terra-Bustamante et al., 20059 107 0-18 Extratemporal Hemisfer 67,2
Calosostomia
Cataltepe et al., 2005"?” 29 2-18 Temporal 83
Hamiwka et al., 2005'% 40 0.6-18 Temporal 66
Extratemporal
Sinclair et al., 2004%) 35 0.6-16 Extratemp/multilobart 68
Hemisfer.
Sinclair et al., 2003"'? 42 1.5-16 Temporal 78
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A designacio “temporal” e “extratemporal” néo leva
em consideracio algumas subsindromes epilépticas que
podem estar relacionadas a melhor ou pior progndstico
cirdrgico; também, a escolha da abordagem cirtrgica res-
peita a definicio de subsindromes e isto tem sido objeto
das dltimas publicagdes nesta drea!®.

Tabela 5. Resultados cirtrgicos em pacientes pediatricos. Programa
de Cirurgia da Epilepsia de Porto Alegre, Hospital Sdo Lucas da
PUCRS. Seguimento de 02 a 08 anos.

Procedimento % de bons resultados
Resseccao temporal 92
Resseccao extratemporal/multilobar 40
Todos os procedimentos 78

Tabela 6. Etiologia mais freqiiente na série pedigtrica®?)

Distarbio do desenvolvimento

cortical 315
Tumores cerebrais de baixa

L L 20.5
malignidade/embrionarios
Esclerose Hipocampal 8

Quanto ao perfil psicossocial, no nosso grupo de paci-
entes, a entrevista pds-operatdria evidenciou que 35% das
criancas melhoraram o seu déficit atencional, 29% apre-
sentaram um comportamento mais estavel, e 37% deixa-
ram de ser hiperativos. Poderfamos dizer que aproximada-
mente 30 a 40% dos pacientes melhoraram em aspectos
comportamentais, tais como atencdo, agressividade e
hiperatividade. Além disso 67% das criancas melhoraram
seu desempenho social, 24% mantiveram o mesmo desem-
penho, e 9% pioraram. Aqueles pacientes que pioraram
foram os mesmos que nio obtiveram bom controle das
crises.

Sdo importantes todos estes aspectos no seguimento
das criancas com epilepsia refratdria e que sdo submetidas
ao tratamento cirtrgico. Independentemente do controle
das crises, os outros aspectos que permitem compor o ce-
ndrio de uma boa qualidade de vida devem ser avaliados e
valorizados.
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