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nivel maximo de refinamento cientifico na medicina é aquele que utiliza o método cartesiano, e esse tem sido

representado em nosso meio desde a metade dos anos 80 no chamado paradigma da medicina baseada em

evidéncias (MBE). Ela, no entanto, ao se basear em dados matemdticos para representar modelos de validade
externa dos estudos - por exemplo valor p<0,05 -, necessita de nimeros robustos (muitos pacientes arrolados no estudo) para
comprovar as premissas cientificas e fatores de estudo.

A neurocirurgia é especialidade na qual o nimero de pacientes submetidos &s intervencdes executadas né&o costuma
ser tGo grande quanto em outras dreas, principalmente aquelas que manejam seus pacientes sem intervencdes cirdrgicas.
Com isso, o nimero de pacientes necessdrio para comprovar uma premissa nem sempre é suficiente para gerar resultados
estatisticamente vdlidos. Muitas vezes as condutas tém que ser baseadas na opinido de especialistas, hipéteses biolégicas ou
simplesmente, no caso doencas mais raras, em relatos de casos.

Dentro da neurocirurgia, a cirurgia da base do crénio apresenta casos mais raros ainda, e a conduta deve seguir a
experiéncia adquirida com outros casos semelhantes relatados na literatura ou seguir a opinido de especialistas. A proposta
desse suplemento da BioSCIENCE é apresentar casos atipicos e raros de pacientes com doencas da base do crénio, bem
como revisar os tépicos desta desafiadora drea da medicina. O material é proveniente dos pacientes operados nos centros
CEANNE (The Center for Advanced Neurology and Neurosurgery - Brazil) e em um esforco das ligas académicas do
CEANNE e da Faculdade Evangélica Mackenzie do Parand (FEMPAR).

Além disso, esse suplemento ird trazer de maneira inédita resultados de estudos em teleneurologia e metandlises de
tépicos de neurologia.

Todos os artigos foram revisados por pares para garantir a qualidade de seu conteddo. Esperamos que vocé aproveite.

Boa leitural

Gustavo Rassier Isolan
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Osvaldo Malafaia
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RESUMO

Introducdo: O temor de ser subdiagnosticado ou mesmo ser vitima de
erro médico estd presente no imagindrio popular, principalmente nos
usudrios do sistema Unico de sadde. Esse temor pode ser ainda maior
quando se trata de doencas de alta complexidade, tais como tumores
cerebrais. Assim, ndo é exagerado considerar que possa existir grande
distancia entre a qualidade de atendimento aos pacientes do sistema
privado e publico brasileiro.

Objetivo: Verificar se existem diferencas nos resultados dos gliomas da
insula entre os pacientes que foram operados em hospitais piblicos ou
privados.

Método: Foi realizada andlise retrospectiva com delineamento transversal
dos pacientes operados com gliomas da insula nos hospitais Moinhos de
Vento e Divina Providéncia de Porto Alegre e do SUS.

Resultado: Foram avaliados 55 pacientes submetidos & resseccdo de
gliomas insulares, e extraidos os dados que pudessem avaliar e comparar
se ocorreu diferenciacdo entre a qualidade do servico prestado em ambos
os sistemas de atendimento médico.

Conclusio: Entre os 2 sistemas ndo existiv diferenca nos resultados
alcancados em pacientes portadores de complexa doenca neurocirirgica
quando submetidos ao tratamento cirdrgico.

PALAVRAS-CHAVE: Gliomas. Neurocirurgia. CEANNE. SUS.
Qualidade.

Centros CEANNE no Brasil

ABSTRACT

Introduction: The fear of being underdiagnosed or even being a victim of
medical error is present in the popular imagination, especially among users
of the unified health system. This fear can be even greater when it comes to
highly complex diseases, such as brain tumors. Thus, it is not exaggerated
to consider that there may be a great gap between the quality of care for
patients in the private and public systems in Brazil.

Objective: To verify whether there are differences in the results of insular
gliomas between patients who were operated on in public or private
hospitals.

Method: A retrospective analysis with a cross-sectional design was
performed on patients operated on for insular gliomas at the Moinhos de
Vento and Divina Providéncia hospitals in Porto Alegre and the SUS.

Result: Fifty-five patients who underwent resection of insular gliomas
were evaluated, and data were extracted that could evaluate and compare
whether there was a difference in the quality of service provided in both
health care systems.

Conclusion: There was no difference between the 2 systems in the results
achieved in patients with complex neurosurgical diseases when undergoing
surgical treatment.

KEYWORDS: Gliomas. Neurosurgery. CEANNE. SUS. Quality.

Mensagem Central

O acesso a saude de qualidade & uma das
principais  preocupacdes  da populacdo
brasileira. O temor de ser subdiagnosticado ou
mesmo ser vitima de erro médico estd presente
no imagindrio popu/ar, princ[pu'meme nos
usudrios do sistema Unico de satde, embora
néo seja exclusivo destes. Na neurocirurgia
ngo ¢é exagerado considerar que possa
existir grande distancia enfre a qualidade de
atendimento aos pacientes do sistema privado
e do SUS que sdo tratados fora de centros
universitdrios. Este estudo demonstra que a
qualidade desses atendimentos néo diferiu.

Perspectiva

Néo existiu diferenca estatisticamente significativa
nos resultados alcancados em  pacientes
portadores de complexa doenca neurocirdrgica
quando  submetidos ao  tratamento  cirdrgico
em centros CEANNE do SUS ou hospitais
privados. O grupo CEANNE tem o potencial
de néo somente obrunger afendimento para
grande parte da populagéo do sul do Brasil,
mas também manter exceléncia em outras
regides, sem diferenca daqueles obfidos em
hospifor’s privados ou publicos.

Conln

BioSCIENCE 2024;82:51.e002
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INTRODUCAO

acesso a satde de qualidade é uma das

principais preocupacdes da populacdo

brasileira. O temor de ser subdiagnosticado
ou mesmo ser vitima de erro médico estd presente no
imagindrio popular, principalmente nos usudrios do
sistema Unico de salde, embora ndo seja exclusivo
destes. Esse temor pode ser ainda maior quando se trata
de doencas de alta complexidade, tais como tumores
cerebrais. Na complexa drea da neurocirurgia, por
exemplo, ndo é exagerado considerar que possa existir
grande disténcia entre a qualidade de atendimento
aos pacientes do sistema privado e publico brasileiro,
principalmente para pacientes usudrios do SUS que sdo
tratados fora de centros universitdrios.

Com o objetivo de reduzir esta suposta disparidade
e proporcionar adequada estrutura hospitalar para o
tratamento dos pacientes com doencas neurocirirgicas
de alta complexidade foi criado por um grupo de
neurocirurgides em 2012 o CEANNE (Centro Avancado
de Neurologia e Neurocirurgia).

Para comparar os resultados entre o sistema piblico e
privado foi selecionado um dos tumores mais complexos
de ser manejado em neurocirurgia: os gliomas da insula.
Esses tumores sdo responsdveis por até 25% dos gliomas
de baixo grau e 10% dos de alto grau. A insula apresenta
anatomia complexa, incluindo cértex eloquente e intimo
contato com vasculariza¢&o responsdvel pelo suprimento
arterial para as dreas cerebrais motoras e de linguagem.

Esta pesquisa teve por objetivos verificar se existe
diferenca nos resultados dos gliomas da insula entre os
pacientes que foram operados por um mesmo cirurgido
nos hospitais publicos com presenca CEANNE ou
hospitais privados, e apresentar os resultados assistenciais
do grupo CEANNE no SUS no 0ltimo ano em municipios
da regido sul do Brasil entre setembro de 2022 e agosto

de 2023.

METODO

Trata-se de estudo observacional transversal do tipo
coorte retrospectivo, aprovado pelo Comité de Efica do
Hospital das Clinicas de Porto Alegre, RS, Brasil com
CAAE 50055015.2.0000.5327- Todos os pacientes
assinaram o termo de consentimento informado no
pré-operatério, o qual continha todas as informacdes
pertinentes aos procedimentos, aos riscos, complicacées
e necessidade do tratlamento cirdrgico e oncoldgico
complementar.

Gliomas da insula

Foi realizada andlise retrospectiva com delineamento
transversal dos pacientes operados com gliomas da
insula pelo autor em centros CEANNE e nos hospitais
Moinhos de Vento e Divina Providéncia de Porto Alegre,
Porto Alegre, RS, Brasil.

Foram avaliados 55 pacientes submetidos & resseccdo
de gliomas insulares e extraidos os dados referentes ao
sexo, idade na data do procedimento cirirgico, presenca
de epilepsia refrataria no pré-operatério, lado da leséo,
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o volume da lesdo em cm?®, calculados a partir da RM

encefdlica pré-operatéria, classificacdo dos tumores
insulares, a técnica cirtrgica utilizada, monitorizacdo
intraoperatéria, grau histolégico obtido através do
exame anctomopotolégico, extensdo da resseccdo
cirfrgica no pds-operatdrio, exame neurolégico no pré-
operatério, pds-operatério tardio, avaliado em é meses,
além do seguimento evolutivo até dezembro de 2022.
A andlise transversal dos resultados foi realizada em
janeiro de 2023.

Foram analisados retrospectivamente todos os casos
no periodo de julho de 2005 a dezembro de 2020.
Foram 46 pacientes com glioma da insula tratados em 55
procedimentos cirdrgicos. Os dados foram extraidos dos
prontudrios médicos e alocados em tabela do Microsoft
Office - Excel.

Todos os pacientes apresentavam diagndstico de
tumor no lobo da insula com confirmacdo através de
exames complementares de imagem. A investigacdo
diagnéstica de todos foi realizada através de tomografia
computadorizada cerebral, na técnica de cortes axiais,
sem e com contraste venoso e ressondncia nuclear
magnética, com imagens obtidas nos planos coronal,
sagital e axial, nas técnicas ponderadas em T1 e T2, sem
e com contraste venoso (Tabela 1). Os pacientes foram
submetidos & avaliacdo clinica e exame neuroldgico
no pré-operatério. Todos foram avaliados pela escala
funcional de Karnofsky, que admite variacdo de O (morte)
a 100 (normal). A epilepsia foi considerada refratéria
nos casos em que ndo houve melhora das crises com
pelo menos 2 medicacdes em doses apropriadas. Neste
estudo foram considerados como casos de epilepsia
refratdria, a falha de 2 ou mais terapias medicamentosas e
com pelo menos 1 crise epiléptica por més. As convulsdes
foram classificadas de acordo com International League
Against Epilepsy (ILAE) de 2017." A destreza e o dominio
da linguagem foram avaliados com base no inventdrio
de domindncia lateral de Edinburgo.?® Os tumores
foram classificados de acordo com as classificacdes de
Yasargil* e de Berger Sanai.>¢

Andlise estatistica

As varidveis categéricas foram representadas
pela frequéncia absoluta e relativa. A varidvel idade e
volume pré-operatério foram representadas por média e
desvio-padrdo. As proporcdes das varidveis estudadas
foram associadas pelo teste de qui-quadrado entre
as categorias de PO-tardio e extensGo da resseccdo.
As proporcdes foram comparadas pelo teste de qui-
quadrado de comparacdo de proporcdo entre os tipos
de procedimento cirirgico e o local de realizacdo do
procedimento (SUS ou privado). Andlise de Kaplan-
Meier foi usada para descrever o tempo médio, e
mediano, a variabilidade e a probabilidade em pontos
especificos do tempo de sobrevida. Essa descricdo foi
discriminada por EOR, grau histolégico, envolvimento
das artérias lenticuloestriadas e operacdo realizada.
Através da andlise de Kaplan-Meier compararam-se as
distribuicdes estimadas dos tempos através do teste de
Log-Rank. O nivel de classificacdo usado foi de 0,05. As
andlises foram realizadas no software SPSS (v.25).
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TABELA 1 — Caracteristicas da amostra

n (%)
Sexo
Feminino 22 (40)
Masculino 33 (60)

Idade

Média (DP) 37,6 (12,3)
Epilepsia Refrataria
Nao 46 (83,6)
Sim 9 (16,4)
Lado
Direito 24 (43,6)
Esquerdo 31 (56,4)
Volume Pré Operatdrio (cm?)
Média (DP) 50,3 (22,3)
Cirurgia
Transcortical 24 (43,6)
Transilviana 31 (56,4)
Grau Histolégico
Baixo grau 33 (60)
Alto grau 22 (40)
Monitorizagao
Com Monitorizagdo Acordado 13 (23,6)
Com Monitorizagao Anestesiado 18 (32,7)
Sem Monitorizagao 24 (43,6)
Extensdo da Ressec¢do (EOR)
30 - 89% 25 (45,5)
>=90% 30 (54,5)
Pés Operatorio Imediato
Sem Déficit 36 (65,5)
Déficit Linguagem 5(9,1)
Déficit Motor 13 (23,6)
Déficit Motor E Linguagem 1(1,8)
Pos Operatério Tardio
Sem Déficit 49 (89,1)
Déficit Linguagem 2(3,6)
Déficit Motor 3(5,5)
Déficit Motor e Linguagem 1(1,8)
Pds Operatorio Tardio (categorizado)
Sem Déficit 49 (89,1)
Com Déficit 6(10,9)
Berger-Sanai's Classification
Giant 17 (30,9)
Zona 1 6(10,9)
Zona 3 1(1,8)
Zonas 1+4 18 (32,7)
Zonas 3 +4 13 (23,6)
Yasargil's Classification
3(A+B) 29 (52,7)
5(A+B) 26 (47,3)
Envolvimento Artérias Lenticuloestriada
Nao 40 (72,7)
Sim 15 (27,3)
Obito
Nao 28 (50,9)
Sim 27 (49,1)
Hospital
Publico 48 (87,3)
Privado 7(12,7)

Analise descritiva

RESULTADOS

O CEANNE

O CEANNE (Centro Avancado de Neurologia e
Neurocirurgia) é empresa - que embora legalmente néo
seja infitulada pela justica brasileira como pertencendo
ao terceiro setor (filantrépica ou ONG) - reinveste
constantemente em material cirirgico e atua no sistema
publico de sadde para tentar levar neurocirurgia como
“estado de arte” para os pacientes SUS do Brasil, em sua
maioria de baixa renda. Com dezenas de neurocirurgides
e neurologistas atuando em seus projetos (atualmente
34) a missdo do CEANNE é terceirizar a parte de alta
complexidade neurocirirgica dos hospitais, criando ilhas
de exceléncia para atendimento neurocirirgico dentro
dos hospitais do SUS (Figura). Atualmente tem também
projetos em clinicas e hospitais privados, mas estes
resultados fogem do escopo deste artigo e representam
somente os resultados no SUS nos Gltimos 12 meses.

FIGURA — Locais onde os centros CEANNE estdo presentes: A) Brasil;
B) no estado do Rio Grande do Sul; C) no estado do Parand.

Metodologicamente, o grupo CEANNE seguem
as seguintes diretrizes: 1) equipar hospital com
adequado armamentarium neurocirdrgico (microscépio,
aspirador ultrassénico, monitorizacdo neurofisiolégica
intraoperatéria, principalmente mapeamento cerebral);
2) contar com equipe neurocirirgica na qual os
profissionais possuam diferentes dreas de formacéo,
treinamento e experiéncia (aneurismas, tumores, colung,
pediatriq, etc.); 3) usar telemedicina para discutir os casos
dos diferentes centros e assim selecionar a equipe de
neurocirurgides mais experientes para tratar o caso em
questdo; 4) zerar a judicializacdo para procedimentos
de neurocirurgia; 5) contar com neurocirurgido de
plantdo dentro do hospital ou que chegue no hospital
em até 60 min para eventuais emergéncias; 6) dispor
de funciondrio para ser o canal direto com o paciente
e seus familiares; 7) realizar treinamentos para as outras
dreas do hospital, principalmente enfermagem e médicos
clinicos gerais que atuam na emergéncia do hospital e
enfermarias, tais como emprego de escalas neurolégicas,
etc.; 8) seguir protocolos estabelecidos previamente pela
equipe para cada doenca; 9) oferecer em média de
240-800 consultas eletivas por més em cada hospital
para pacientes neuroldgicos e neurocirirgicos; 10)
contar com equipe de clinicos gerais para avaliarem o
pré-operatério e as condicdes clinicas dos pacientes;
11) fomentar o aperfeicoamento constante dos colegas
neurocirurgides em subdreas dentro da neurocirurgias; e
12) publicar e estar engajado em ciéncia de ponta; 13)
aproximar os resultados obtidos em hospitais privados
aos de hospitais do SUS no qual o CEANNE atua.

Gliomas da insula

Foram analisados dados de 55 pacientes com
gliomas insulares de baixo ou alto grau. Trinta e um
(56,4%) foram submetidos & abordagem transilviana,
e 28 pacientes (43,6%) transcortical. A extensdo
da resseccdo (EOR) >90% foi de 61,3% no grupo
transsilviano e 45,8% no grupo transcortical (p = 0,385).
A avdliacdo pés-operatéria tardia para os 2 grupos foi
semelhante. No geral, 8 pacientes (25,8%) no grupo
transsilviano e 5 (20,8%) no transcortical apresentaram
déficit neuroldgico persistente no pés-operatério tardio.

As Tabelas 2 e 3 evidenciam que, apds andlise
estatistica uni e multivariada no que diz respeito ao grau
de resseccdo tumoral e déficit neurolédgico tardio, ndo
houve qualquer diferenca entre pacientes operados nos
hospitais privados ou puiblicos nos quais o CEANNE
estivesse presente.
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Extensdo da ressecgao (EOR)

30 - 89% >=90% P
(n=25) (n=30)
n (%) n (%)
Cirurgia
Transcortical 13 (54,2) 11 (45,8) 0,385
Transilviana 12 (38,7) 19 (61,3)
Lado
Direito 6(25) 18 (75) 0,016
Esquerdo 19 (61,3) 12 (38,7)
Envolvimento artérias lenticuloestriada
Nao 15 (37,5) 25 (62,5) 0,103
Sim 10 (66,7) 5(33,3)
Berger-Sanai's classification
Giant 11 (64,7) 6 (35,3) 0,155
Zona 1 2(33,3) 4 (66,7)
Zona 3 0(0) 1(100)
Zonas 1+ 4 5 (27,8) 13(72,2)
Zonas 3+ 4 7 (53,8) 6 (46,2)
Yasargil's classification
3 (A+B) 9(31) 20 (69) 0,042
5 (A+B) 15 (60) 10 (40)
Hospital
Publico 22 (45,8) 26 (54,2) >0,999
Privado 3(42,9) 4 (57,1)

*Teste qui-quadrado
Em nearito as associacoes sianificativas.|

TABELA 2 — Extensdo da resseccdo tumoral em gliomas da insula

(pUblico CEANNE vs. privado)

PO Tardio )
Com déficit Sem déficit P

(n=6) (n=49)

n (%) n (%)
Cirurgia
Transcortical 1(4,2) 23(95,8) 0,216
Transilviana 5(16,1) 26 (83,9)
Lado
Direito 1(4.2) 23(95,8) 0,216
Esquerdo 5(16,1) 26 (83,9)
Monitorizagédo
Com monitorizag@o acordado 3(23,1) 10(76,9) 0,101
Com monitorizagao
anestesiado 00 18(100)
Sem monitorizagao 3(12,5) 21(87,5)
Extensdo da ressec¢do (EOR)
30- 89% 4(16) 21 (84) 0,394
>=90% 2(67) 28 (93,3)
Envolvi artérias lenti i
Nao 4(10) 36 (90) 0,660
Sim 2(13,3) 13 (86,7)
Berger-Sanai's classification
Giant 3(17,6) 14 (82,4) 0,303
Zona 1 1(16,7) 5(83,3)
Zona 3 0(0) 1(100)
Zonas 1+4 0(0) 18 (100)
Zonas 3+ 4 2(15,4) 11(84.6)
Yasargil's classification
3 (A+B) 2(6.9) 27(93.1) 0,461
5 (A+B) 4(16) 21 (84)
Hospital
Publico 5(10,4) 43(89,6) 0,577
Privado 1(14,3) 6(85,7)

*Teste qui-quadrado

TABELA 3 — Déficit pds-operatério em gliomas da insula tardio
(pUblico CEANNE vs. privado)

Trés mil neurocirurgias foram realizadas no SUS
do RS e PR entre setembro/2022 e agosto/2023.
Foram realizados nesse periodo 25.000 atendimentos
eletivos presenciais ou por telemedicina (de acordo com
resolucdo CFM e leis LGPD) onde o CEANNE estivesse
presente.

DISCUSSAO

Os gliomas da insula

Em tempos ndo muito remotos, ndo havia consenso
em relacdo ao melhor tratamento para os gliomas de
baixo grau, mesmo em dreas de mais fdcil resseccéo.
O dilema ainda é maior quando se fala em gliomas
da insula, onde h& mais probabilidades de déficit, e a
resseccdo completa é mais dificil” Mas, em se tratando
de lesdo neopldsica, os melhores resultados sdo quando
se consegue resseccGo em proporcdo acima de 95%,
o paciente ser mais jovem e com KPS <70.” Apesar do
exposto, o melhor tratamento para gliomas insulares é
ressecGo ampla, proporcionando aumento da sobrevida
livre de doenca, objetivando qualidade de vida.®

Os gliomas da sGo desafio para o
neurocirurgido, podendo ser abordado por via
transilviana ou transcortical. O obijetivo foi determinar

insula

se determinada abordagem em relacéo & outra estivava
associada & maior ou menor morbidade, extensdo da
resseccdo cirirgica e sobrevida, bem como se houve
diferenca entre pacientes tratados no sistema publico e
privado.

Houve 34,5% da amostra com déficit no pds-
operatério imediato, sendo que no pés-operatério tardio
somente 10,9% da amostra permaneceu com este déficit,
ou seja, 68,4% dos pacientes recuperaram o déficitinicial.
Séries prévias corroboram com estes resultados. Duffau
et al.? operando 12 pacientes com acesso transcortical
teve 58% de déficit no pds-operatério imediato e 8%
mantido no tardio. Zentner, Meyer e Schramm'® em 30
pacientes com ambos os acessos teve 63% de déficit no
pds-operatdrio imediato e 15% mantido no tardio. Todos
os estudos prévios, entretanto - e devido ao sistema de
satde que prevalece em seus paises - ndo diferenciou o
tratamento como publico ou privado.

Quanto ao déficit imediato melhorar em grande dos
pacientes, isso ocorre por alguns motivos: 1) a funcéo
persiste dentro do tumor; e 2) as dreas eloquentes podem
ter se redistribuido ao redor do tumor, distorcendo a
anatomia, de modo que o déficit pds-operatério é
transitério, revertendo apds algumas semanas." Por
isso, a chance de resseccdo total ou mesmo supra total
é possivel com provavel déficit pés-operatério imediato,
mas com recuperacdo secunddria em algumas semanas
ou meses, como mostrado nesta série.

Em relacdo ao arsenal tecnoldgico utilizado em
gliomas da insula considera-se fundamental o uso de
aspirador ultrassénico (com poténcia de aspiracdo
nunca acima de 30), monitorizacdo neurofisiolégica
infraoperatéria e cirdrgico.  Esse
armamentdrio esteve presente nos centros CEANNE do
Sus.

A ultrassonografia intraoperatéria foi usada em

microscépio

casos selecionados, para localizar a parte posterior do
tumor e sua relacdo com a fissura silviana. Néo se indica
neuronavegacdo nem tampouco RM intraoperatéria
devido, respectivamente, ao “brain shiff’ e ao pardmetro
neurofisiolégico de resseccdo com a estimulacdo cortical
e subcortical ser suficiente, ndo havendo necessidade
do parémetro anatémico em tempo real que a RNM
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intraoperatéria  proporcionaria.”  Corrobora  este
argumento o achado de 1 caso desta série em que a
neuronavegacdo potencializou o risco de lesdo da
cdpsula interna, justificando a n&o indicacdo de seu uso.

As técnicas de monitorizacdo neurofisiolégica
intraoperatéria (MNIO) somente comecaram a fazer
parte do arsenal neurocirirgico hd pouco tempo, sendo
que no Brasil ainda ndo se encontra disponivel em boa
parte dos centros de neurocirurgia. Porém, se observa
que ela se torna cada vez mais presente nas estatisticas
recentes da cirurgia de gliomas da insula, seja por
abordagem transcortical ou transilviana. Nos centros
CEANNE do SUS 1 grupo de voluntarios monitora os
pacientes com glioma de insula.

Esta tecnologia alerta o neurocirurgido, em tempo
real, durante a operacdo, sobre possiveis déficit
neurolégicos no pés-operatério, fornecendo informacdes
que irdo acarretar, em Gltima andlise, mudanca ou ndo
de estratégia cirdrgica. Nos casos dos tumores da insulg,
quando do uso principalmente do PEM para manejar as
lesdes que se relacionam com o tracto corticoespinhal,
sugere-se a ndo utilizacdo de miorrelaxantes.

O protocolo utilizado nesta pesquisa é consoante
com a literatura, tanto nos padrdes de monitoramento?,
quanto em sua utilizacdo para avaliacdo cortical e
subcortical 3™

CEANNE e o SUS no Brasil

O Brasil é pais de dimensdes contfinentais com
populacdo de 213 milhdes de habitantes, divididos em
5 regides: Norte, Nordeste, Sudeste, Sul e Centro-Oeste.
Ele tem um dos maiores e mais complexos sistemas de
sadde publica do mundo, o SUS. Este sistema fornece
desde medicamentos gratuitamente até transplantes. Pelo
fato de abranger regides muito heterogéneas do ponto de
vista socioecondmico, o SUS muitas vezes ndo consegue
ofertar os cuidados de satde que os pacientes precisam.
Entraves burocrédticos e financeiros que impedem que
todos os brasileiros tenham acesso “integral e universal”
(como consta na constituicdo brasileira de 1988) tém
gerado 2 fenémenos na satde brasileira: 1) aumento
da chamada judicializacdo na sadde, e 2) a migracéo
massiva de pessoas a procura de planos de saide
privados.

Em relacdo ajudicializacdo da sadde - como a satde
é dever constitucional do estado para com o cidadéo -
o paciente pode através de advogado ou de defensor
publico exigir do estado todo o seu tratamento médico.
Existem hoje muitas demandas por medicamentos
quimioterdpicos mais novos que ndo constam na
lista de medicamentos do SUS, por operacdes de
alta complexidade, e por novas tecnologias. Na
(tumores  cerebrais), por
exemplo, existe muita judicializacdo para a realizacéo
de monitorizacdo neurofisiolégica intraoperatéria e
para quimioterdpicos mais novos. Para se ter uma ideiq,
somente no ano de 2017 houve 95,7 mil demandas
acerca de saide que comecaram a tramitar no judicidrio
brasileiro. Como o dinheiro é limitado, estas demandas
drenam dinheiro do governo que seria destinado para
outros programas da sadde, principalmente os de sadde

neurocirurgia oncolégica

bdsica como prevencdo de doencas crénicas por equipes
multidisciplinares e campanhas de vacinacdo. Em 2016,
o gasto com demandas judiciais na satde consumiu R$
1,3 bilhdes.

O segundo fendmeno que asfalhasno SUS ocasionam
é a procura de atendimento na rede privada. Pesquisa
Nacional de Sadde de 2019, divulgada pelo Instituto
Brasileiro de Geografia e Estatistica (IBGE), revela que
em 2018 28,5% dos residentes no pais possuiam algum
plano de sadde médico ou odontoldgico, totalizando
59,7 milhées de pessoas. Mesmo com o aumento da
procura por planos de sadde privados nos dltimos anos
e com rede de exceléncia de hospitais privados, ainda 7
em cada 10 brasileiros dependem integralmente do SUS.
A rede de saide do SUS, no entanto, ndo consegue em
muitas situacdes abranger o atendimento adequado de
todos os pacientes.

No Brasil existem grandes hospitais na rede piblica
que atendem pacientes neurocirirgicos, em sua maioria
hospitais universitdrios. No entanto estes hospitais,
infelizmente, ndo conseguem atender com eficécia
toda a demanda daqueles com tumores cerebrais,
aneurismas, doencas da coluna, etc. principalmente
oriundos das cidades do interior dos estados. Mesmo
que existam neurocirurgides nestas cidades, muitas vezes
os hospitais ndo contam com estrutura adequada de
materiais neurocirrgicos (aspirador ultrassénico, entre
outros), ou mesmo equipe multidisciplinar capacitada
para tratar pacientes com tumores cerebrais complexos
(por exemplo, glioma em dreas cerebrais eloquentes ou
alguns tumores da base do cranio).

O estado do Rio Grande do Sul tinha 11.422.973
de pessoas em 2020 e tem 18 hospitais pdblicos
credenciados pelo governo para realizar neurocirurgias
oncolégicas; no entanto, alguns destes hospitais ndo
oferecem a estrutura necessdria para tratamento que,
dentro de sistema de regulacdo do governo estaduadl,
devem ser referidos para os hospitais pré-estabelecidos,
de acordo com o municipio onde resida. O problema é
que alguns destes hospitais ndo apresentam condicdes
minimas para tratamento complexo, como costuma ser as
neurocirurgias. Isso tem o potencial de causar grandes
disparidades na qualidade de tratamento que paciente
com tumor cerebral recebe no SUS. O mesmo ocorre em
outros estados da federac&o, como é o caso do Parand.

Acredita-se, com base nosnimeros aquievidenciados,
que este tipo de projeto pode ser a solucdo para pacientes
que vivem em zonas carentes de estrutura adequada
para realizar complexos procedimentos neurocirirgicos,
principalmente em regides subdesenvolvidas. Além disso,
acredita-se ser projeto com relevante impacto social, pois
oferta, no momento, assisténcia para populacéo de pelo
menos 6 milhdes de pessoas que dependem do SUS no
RS e PR de acordo com o referenciamento para centros
CEANNE.

CONCLUSAO

Né&o existiv diferenca estatisticamente significativa
nos resultados alcancados em pacientes portadores de
complexa doenca neurocirirgica quando submetidos
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ao tratamento cirdrgico em centros CEANNE do SUS
ou hospitais privados. Seguindo a filosofia de atuacéo,
com base nos resultados desta pesquisa, poder-se-ia
extrapolar para outros tipos de doencas neurocirdrgicas
complexas. O grupo CEANNE tem o potencial de néo
somente abranger atendimento para grande parte
da populacdo do sul do Brasil, mas também manter
exceléncia em outras regides, sem diferenca daqueles
obtidos em hospitais privados ou publicos.
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Broca’s area concept doesn’t exist in low grade gliomas — a case series

O conceito de drea de Broca ndo existe em gliomas de baixo grau — uma série de
casos

Gustavo Rassier Isolan’?3® Ricardo Silva Santos'® Rafael Badalotti'®® Leticia Elizabeth
Augustin Czeczko Rutz** Vinicius Ferreira Caron®*> Rafaela Fernandes Gongalves*> Amanda
Carvalho Garcia®® Eduardo Antonio A. Dos Santos 3

ABSTRACT

Introduction: Broca's area is a region located in the left inferior frontal
gyrus and is classically correlated to language. However, we observe
preservation of speech function after tumor resection in this area. Awake
surgery with direct brain stimulation is a reliable method to evaluate the
functional role in this area.

Objective: To evaluate the Broca s area function.

Methods: In a series of 69 patients with tumors in eloquent areas, 7
patients with tumors involving Broca’s area undergoing awake surgery
with direct brain stimulation between 2007 and 2017 were retrospectively
evaluated.

Results: From 7 patients with Broca s area stimulation, 5 did not show
any alteration of speech. One patient, Portuguese native speaker, started
to speak in English during the stimulation. The last patient diagnosed with
glioblastoma already had a partial speech deficit, and showed a complete
interruption of speech during the stimulation of Broca's area.

Conclusions: Broca's area does not seem to be crucial for language
function in patients with gliomas involving this area, particularly in low-
grade gliomas. The direct brain stimulation is a very useful tool to analyze
the correlation between anatomy and brain function.

KEYWORDS: Broca s area; brain mapping; language disorders; glioma,
neuroplasticity

Left insular glioma

Central Message

Surgery of glial tumors in eloquente areas,
including the region of language and speech, is
still a major dilema in neurooncology, especially
with regard fo the objective of surgery fo
maximize the extent of resection while preserving
or even improving brain functions. This paper
presents the experience of neurosurgeons on
the theme.

RESUMO

Introducio: A dreas de Broca é uma regido localizada no giro frontal
inferior esquerdo que é classicamente relacionada a linguagem. Porém,
observa-se a manutencéo da funcdo da fala apés a resseccéo de gliomas
nessa drea. A estimulacdo cerebral direta com o paciente acordado é um
método confidvel para avaliar o papel funcional dessa regido.

Objetivo: Avaliar a funcéo da drea de Broca.

Métodos: De uma série de 69 pacientes com tumores em dreas eloquentes,
7 pacientes com tumores envolvendo a drea de Broca e submetidos a
cirurgia acordado com estimulacdo cerebral direta entre 2007 e 2017
foram avaliados retrospectivamente.

Resultados: Dos 7 pacientes que tiveram a drea de Broca estimulada,
5 ndo apresentaram nenhuma alteracdo na fala. 1 paciente, nativo da
lingua portuguesa, comecou a falar em inglés durante o estimulo. O Gltimo
paciente, que apresentava um glioblastoma e j& tinha déficit parcial de
fala, apresentou interrupcéo completa da fala durante a estimulacéo da
drea de Broca.

Conclusdes: A dreade Brocando parece essencial nafuncéo dalinguagem
em pacientes com gliomas envolvendo essa drea, particularmente em
gliomas de baixo grau. A estimulacdo cerebral direta é uma ferramenta
muito Gtil no estudo da correlacdo entre anatomia e funcéo cerebral.

PALAVRAS-CHAVE: drea de Broca, mapeamento encefdlico, distirbios
de linguagem, glioma, plasticidade neuronal

Perspective

The concept studied and proposed by the present
article shows us that slow-growing tumors such
as low-grade gliomas or high-grade glioma
who started being low grade, can be resected
in eloquent areas of speech and language,
with satisfactory recovery and absence of
permanent functional deficits.

Conln
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INTRODUCTION

urgery of glial tumors in eloquente areas,

including the region of language and speech, is

still @ major dilema in neurooncology, especially
with regard to the objective of surgery to maximize the
extent of resection while preserving or even improving
brain functions.' '

The purely anatomical knowledge is not enough to
predict the eloquence of the different brain regions and
to avoid the permanent post-operative deficits in the
operated patients, since there is a great anatomofunctional
variability of the regional connections between each
individual.

Unlike the somatotopic organization of the
sensoriomotor cortex, which is relatively static, the location
of the cortex responsible for language has considerable
variability between individuals.! Understand the brain
plasticity, combined with advanced brain mapping
techniques, allows the safe resection of low-grade gliomas
in the eloquent areas of speech and language.'®"

The Broca's area is formed by the pars opercularis
and triangularis of the inferior frontal gyrus and middle
frontal gyrus, which represent the motor projection area
for the hand and for the phonation organs.?*?' Some
have included more posterior cortical regions, such as the
rostro-ventral precentral gyrus.?? Others have included an
anterior extension that reaches the orbital sufaces.

Injuries in the Broca’s area are related to aphasia of
expression. These definitions come from a study model
based on the study of injuries, mainly ischemic injuries of
the central nervous systems.

It is postulated that due to brain plasticity, some slow-
growing tumors, such as low-grade gliomas located on
or around language areas, functionally shift these areas
to brain anatomical regions that classically are not
correlated to Broca's area or others classic language
areas.??*?1° This has been observed due to cortical and
subcortical stimulation with the patient awake during
brain glioma surgery.'012:23-28

The aim of this study was to specify the result of cortical
mapping on the Broca's area in our patients, making it
possible to indicate surgery on eloquent areq, previously
considered inoperable; improve the quality of surgical
resection according to functional limits; and minimize the
risks of permanent postoperative neurological deficits.

METHOD

This study was approved by Research Ethics
Committee of Hospital das Clinicas de Porto Alegre with
CAAE: 50055015.2.0000.5327

From a series of 81 patients with eloquent brain tumors
operated on by the first author (GRI) between 2007 and
2018, 9 with glioma on the dominant hemisphere localized
on or around Broca’s area were operated on using awake
cortical and subcortical brain mapping. Only patients
in which the classical Broca’s area was stimulated were
considered in this study. Patients with tumors in the motor
and premotor areas, parietal lobe and temporal lobe were
notincluded in this series. Likewise, patients with metastases
in eloquent areas were also not included.

The first part of the patients was operated on at the
Hospital de Clinicas de Porto Alegre, Porto Alegre,
RS, Brasil, and were part of a research project of the
postgraduation program in surgery at the Universidade
Federal do Rio Grande do Sul, Porto alegre, RS, Brasil.
The others were operated on at the Hospital Moinhos
de Vento, Porto Alegre, RS, Brasil and in public hospitals
where the CEANNE project had been introduced.

We administrated the following pre-operative tests:
test of picture naming (D8O test) and Boston Diagnostic
Aphasia Examination.?? Karnofsky Performance Status
(KPS) scale was evaluated pre- and pos-operation.

Our parameters of intraoperative cortical and
subcortical electrical stimulation were been utilized
according the findings of others and based on previous
methodology.?!%1¢3° Patients were asked to say, “this is a
..." before naming each picture in the picturing-naming
task. This helps to diferenciate an speech arrest caused
by a seizure from a transient language disfunction due to
stimulation.'0*!

Volumetric analysis

Until 2013, we calculated tumor volume using the 3
largest diameters (D1, D2 and D3) of the tumor taken
from T2-weighted MR images along the 3 principal
anatomical planes. Then we estimated tumor volume using
the formula D1 X D2 X D3 / 2.12 The three-to-four-month
postoperative volume in those cases with residual tumor
was calculated the same way. Since 2014 we are using
OsyriX via stored files of MR images in DICOM format
(Digital Imaging and Communications in Medicine).*

RESULTS

Table shows the data of our series. All tumors were
located on the left hemisphere. After 6 months of surgery,
no patient showed neurological deficit regarding
language or somatosensorial.

TABLE — Data of patients included in the serires (n = 9)

Tomor Pre-op Broca'’s
Patient | Gender | Age Location volume Ressection area
grade g ) .
(cmd) stimulation
1 F 34 ]

Left insula 30 100% Silent

2 F 19 v Left temporo-insular 39 100% Silent

3 F 50 Il Left inferior forntal 18 BIOPS‘// Partial Lar)guF:ge
gyrus ressection switching

4 F 29 |l Left fronto-insular 41 69% Silent

5 F al | | 63% Silent
insular

6 M 52 IV Left insular 85 85 Silent

7 M 39 WV Left frontal 26 100 Silent

5w e | | 4 7 Silent
Temporo-insular

9o F 29 g lsthonl 39 5 Sient

Temporo-insular

Cases 4,5,8 and 9 were insular gliomas encasing the
lenticulostriates arteries. In theses cases the medial limit
of the resection was not the subcortical mapping, but
instead, was the visualization of the lenticulostrate arteries
(Figures 1, 2 and 3).
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FIGURE 1 — This figure shows case 1: A) 34- years-old lady who
had a refractory epilepsy due to a left insular glioma
(preoperative  FLAIR  MRI)(White arrow). She was
operated on in other hospital where a biopsy was
performed. During our procedure, mapping of the
Broca’s area was silent. The tumor coud be totally resect
by a transylvian approach (Postoperativer FLAIR MRI
six-months afer surgery)(B and C). A corticectomy was
not necessary to expose the tumor. The patient had no
postoperative deficits and is now seizure-free (Engel 1)

=

FIGURE 2 — This figure shows case 2, referring to 19-year-old female
with uncinate seizures resistant to anti-epileptical drug
treatment showing: A and B) coronal T2 axial MRI showing
left insular tumor, were microsurgical resection of the tumor
was chosen using a fransilvian approach with cortical
and subcortical mapping with an awake patient; C) intra-
operative image showing wide dissecfion of the silvian
fissure and visualization of the stretched M2 branches over
the insula due to the (central) tumor, beingin 1 Silvian fissure,
in 2 genu of the inner capsule, in 3 inferior frontal gyrus, in
4 insula, and 5 superior temporal gyrus; D) infraoperative
ultrasound was useful to locate the relationship of the tumor
to the eloquent cortex; E) bipolar stimulator used for cortical
and subcortical mapping; F) FLAIR MR in the first 24 h after
surgery showing tumor resection without postoperative
deficits in patient s activity. (Histology: GBM with PNET like
componenet (WHO 2016).

DISCUSSION

The first experiment to identify the location of brain
functions through cortical excitability were carried out
in the 19th century using stimulation of the anterior
cortex in dogs, evoking contralateral movements and
identifying the cross laterality of brain functions. In
1917, the motor cortex was somatotopically mapped
for the first time still in animal studies.”*" In the late
19th century, several surgeons began to use cortical
direct electrical stimulation to perform cortical mapping
in humans, highlighting the work of Horsley who did
the first example of corticectomy for excision of an
epileptogenic area identified by cortical stimulation.*

The first studies that described brain functions related
to speech and language originated with Paul Broca
(1861) and Carl Wernicke (1874), who demonstrated
the anatomical location of these functions in the brain

FIGURE 3 — This figure shows case 5: A) pre-operative coronal T2
weighted MRI sequence showing a left insular tumor
involving the area were the lenticulostriates arteries are
supposed to be located (white arrow); B) intraoperative
transcortical Doppler localized tumor borders in real time
(white arrow); C) cortical brain mapping showed that
middle and inferior left frontal gyri were silent, and classical
Broca’s area was resected in order to a transcortical
approach is performed; D) the subcortical mapping
was performed; E) microscope intraoperative view of
the lenticulostriate artery (white arrow) which proves the
medial limit of the resection in this case was based on
the position of theses arteries and not in the subcortical
mapping; F) postoperative coronal T2 weighted MRI
sequence showing resetion of the lateral part of the insular
glioma, leaving the lenticulostriate arteries behind (white
arrow). There were no deficits in the postoperative.

by relating the inferior frontal gyrus to the speech
articulation and the posterior temporal lobe with
language understanding. Dejerine (1906) and Marie
(1906) reformulated the previous theory, identifying the
superior temporal gyrus and the inferior parietal lobe as
the language area's comprehension. With the advance
of neuroanesthesia and the emergence of craniotomies
in the awake patient, Penfield was the pioneer in
more precisely mapping the organization of speech
and language areas through direct cortical electrical
stimulation. In his study, it was observed that injuries or
stimuli close to the posterior portion of the inferior frontal
lobe affected the speech motor components; close to the
temporo-parieto-occiptal junction affected reading and
writing; and close to the posterior region of the superior
temporal lobe caused difficulty in understanding
language, thus rejecting the idea of a static location
between the connections of speech and language, and
proposing a dynamic connection, in which, a network
of cortical areas interconnect and could compensate
deficits caused by injuries in these areas.

Recently, with the evolution of modern anesthesia
techniques with awake patients and the use of direct
cerebral subcortical electrical stimulation, there has
been a further refinement in the location of language
areas. The mapping of fiber tracts in white matter was
crucial to avoid permanent deficits related to speech
and language functions. Duffau et al.™ reported the
first intraoperative mapping capable to identify the
subcortical tracts related to language and speech,
including the subcalous fasciculus (stimulation resulted
in anomia and reduced speech fluency) and the arcuate
fasciculus (conduction aphasia). Their study was carried
out in patients with low grade gliomas, with the aid of
direct subcortical electrical stimulation, and no patient
had a postoperative deficit. Thereafter, a new understand
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of the organization of these connections was recognized,
being interconnected (hodotopia - Organization of the
central nervous system consisting of networks connected
in parallel) and becoming dynamic (able to compensate
each other in case of injury) due to adaptive plasticity
, which is why the resection of eloquent brain regions
such as Broca's area can be performed without induce
neurological deficits.” The hodotopic model developed
through anatomical correlation with electrical stimulation
shows that brain processing is not simply the sum of
several networks working independently, however by
the integration of overlapping and parallel connections.

This creates a static paradigma organization of
brain functions, purely anatomical, known until then and
initiated by the studies of Broca and Wernicke, which
does not consider a brain's ability to compensate for any
damage caused in eloquent dreas.

Numerous studies of functional neuroimage
in patients with low-grade gliomas have recently
demonstrated that there is a progressive redistribution of
eloquent areas, justifying why these patients sometimes
have normal neurological examination or minimal
deficits.! In patients with glioma located in the Broca's
area without afasia, functional MRI demonstrated
activation of adjacent regions in the inferior left frontal
cortex, superior temporal gyrus, left putamen and
contralateral hemisphere.®4

The goal of low-grade glioma surgery is to achieve
maximum tumor resection, avoiding or minimizing the
risk of neurological sequelae for the patient.?* Radical
surgery removal of low grade glioma when possible,
currently appears to be the first treatment to influence
the natural history of this lesion.*® However, due to
the frequent localization of supratentorial gliomas in
eloquent areas or their surroundings, and their infiltrative
characteristic, many studies considered that the chances
of have a total resection were low, due to the high risks
of post-operative deficits, reporting rates of severe
and permanent sequelae from 13% to 27.5% after
surgery.*38

Recent advances in identifying methods from these
interconnections are emerging with brain mapping that
permits to study the functional organization of the brain
for each patient, then to tailor the ressection according
to both oncologic and cortico-subcortical functional
bounderies."

In the past decade, non-invasive preoperative
techniques including functional MRI, positron emission
tomography (PET) and electroencephalography allowed
the cortical mapping of the brain in general. However,
the reliability of these methods was low (82-100%
sensitivity to identify sensorimotor areas and 66% to
100% for language areas), not allowing to differentiate
brain regions responsible for essential functions.?*

To optimize the benefit and reduce the risks of
surgery, intraoperative electrophysiological techniques
(direct electrical stimulation - cortical-subcortical
mapping, especially in awake patients) have been
developed in the last decade, allowing the identification
of functional cortical areas and subcortical connections
during surgery and guiding tumor resection according

to individual functional limits. |dentify and preserve not
only eloquent cortical sites, but also functional pathways
indispensable  for language function, including
parenchymal regions of cortical grey substance and
white matter fibers.

This is the gold standard method for identifying these
regions in glioma's surgery localizated in eloquent
areas.

If the tracts related to the functions of language
and speech are found within the tumor, the chance of
total resection is limited; however, if distributed around
the lesion, in remote areas of the ipsilateral hemisphere
or contralateral homologous regions, there is a great
chance of having a total resection of the tumor, even with
the appearance of an immediate transient deficit, which
recovers in about a week or months.'¥?2¢ Cortical-
subcortical direct electrical stimulation (DES) allows the
mapping of language functions, studying anatomical-
functional connections by stimulating white matter tracts
during surgery.?> DES is an accurate, reliable and safe
method .

Consequently, any speech and language disorder
induced by intraoperative stimulation, must be
recognized and interrupt the resection at the stimulated
site.  Stimulation has elicited transient symptoms
classicaly observed in conduction aphasia, associating
phonemic paraphasia and repetition disorders.?” In
gliomas located in or near Broca's area, cortical-
subcortical electrical stimulation can identify the function
of speech being compensated in adjacent regions - left
ventral premotor cortex, middle frontal gyrus and pars
orbitaris or areas around the supramarginal gyrus. Some
studies even show the compensation of the contralateral
hemisphere in some cases of low-grade glioma located
in the Broca's area.”?%3? |n patients with low-grade
gliomas in eloquent areas who were operated with the
aid of cortical-subcortical electrical stimulation, more
than 95% of patients showed recovery from neurological
deficits symptoms after 3 months, and absence of tumor
on postoperative control MRI of 62% compared to 35%
in those who were not operated with the aid of cortical
electrical stimulation.’** A significant decrease of
seizures in 80% of patients with preoperative chronic
epilepsy wal also observed.?°

It is importante to understand that direct eletrical
stimulation is a complementary method offering
functional data that cannot be provided using the other
techniques. The potential for brain plasticity allows us
to understand that when the first surgery to remove the
glioma is incomplete due to the detection of eloquent
areas in the regions where the tumor is located, a new
remodeling of these areas may occur, allowing a new
resection of the lesion.*

Most of our patients had insular gliomas with no
involvement of the left frontal inferior gyrus. In all these
casesthe mapping on classicalthe Broca's areawassilent.
Resection of Insular gliomas is historically considered
very dangerous."#'**4 Anatomy of the posterior part
of the lateral sulcus (sylvian fissure) is covered by
several branches of the middle cerebral artery and its
perfurators branches. We experienced transylvian for

BioSCIENCE 2024;82:51.e003

4



insular glioma resection with good results and great
resections with smaller tumors (Yasargil classification 3A
and 3B). On the other hand, a transcortical approach is
more suitable to achieve bigger resections and less risky.
At least in our experience.

One interesting finding involved our patient number
3, a physician, Portuguese native-speaker, who spoke
also English and Spanich. She had a tumor located
at the inferior frontal gyrus, and developed language
switching during Broca’s area mapping. The patient
switch language from the native Portuguese to English.
Due to this we performed a partial resection in other to
avoid any language disability.

Cortical and subcortical language organization
in bilingual patients with epilepsy or brain tumors has
been studied previously.”* Localization of speech is
particulary problematic in patients speaking more than
one language. The term bilingual refers to all those
people whoe use two or more languages or dialects in
their everyday lives. 045"

It is recommended that in bilingual patients a multiple
intra-operative mapping should be performed for all the
languages the patients if fluent for. Language testing have
to be performed at both cortical and subcortical level,
to improve quality of resection and maximally preserve
the functional language integrity, avoiding postoperative
dysphasia. Multiple separates sites essential for naming
can be identifield in the cortex immediately around or over
the eloquent areas. These findings stress the importance of
the intra-operative practice of eletrical direct stimulation
mapping of all languages fluently spoken by a patient in
order to maximally preserve functional integrity.*45

CONCLUSION

The concept studied and proposed by the present
article shows us that slow-growing tumors such as low-
grade gliomas or high-grade glioma who started being
low grade, can be resected in eloquent areas of speech
and language, with satisfactory recovery and absence of
permanent functional deficits.
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RESUMO

Introducdo: A craniotomia pré-temporal consiste em procedimento cirirgico
que permite exposicdo mais ampla do polo temporal, representando a
unido das vantagens de outras técnicas de craniotomia.

Objetivo: Avaliar a craniotomia pré-temporal como abordagem cirirgica
eficaz para tratamento de meningeoma esfenopetroclival causador de
neuropatia trigeminal refratdria ao tratamento clinico.

Método: Apresentar a técnica cirirgica aplicada em raro caso desse
tumor.

Resultado: A resseccdo tumoral permite a descompressdo do nervo
trigémeo e a resolucdo dos sintomas, evidenciando a efic4cia dessa
abordagem para meningeomas pretroclivais dos tercos superior e médio
do clivus.

Conclusdo: A craniotomia pré-temporal é abordagem efetiva para
meningeomas pretroclivais dos tercos superior e médio do clivus que se
extendam para a fossa média e a descompressdo do nervo trigémeo
mediante resseccdo tumoral demonstra-se efetiva para a resolucdo dos
sintomas.

PALAVRAS-CHAVE: Craniotomia. Meningeoma. Neuropatia.

Mensagem Central

Meningeoma petroclival & tumor na fossa
posterior da base do cranio e quando
ele invade a fossa média é chamado de
esfenopetroclival.  Ele  causa  significativos
efeitos compressivos ao deslocar o fronco
encefdlico e séo caracterizados por quadro
clinico inespecifico. O diagndstico é feito por
TC contrastada ou RNM que determinardo a
extensdo fumoral e o fipo de acesso cirdrgico
que deverd ser utilizado. Existem 4 abordagens
principais, refrosigmoide, petrosectomia
anferior, petrosectomia combinada e pré-
temporal combinada a retossigmoide. Este
arfigo versa sobre acesso pré-temporal.

Perspectiva
A craniotomia pré-temporal é abordagem efefiva
para meningeomas  pretfroclivais dos  fercos
superior e médio do clivus que se extendam
para a fossa média. A descompressdo do
nervo frigémeo mediante resseccéo tumoral é
efetiva para a resolucdo dos sintomas.

ABSTRACT

Introduction: Pretemporal craniotomy is a surgical procedure that allows
for wider exposure of the temporal pole, representing the combination of
the advantages of other craniotomy techniques.

Objective: To evaluate pretemporal craniotomy as an effective surgical
approach for the treatment of sphenopetroclival meningiomas causing
trigeminal neuropathy refractory to clinical treatment.

Method: To present the surgical technique applied in a rare case of this
tumor.

Result: Tumor resection allows decompression of the trigeminal nerve and
resolution of symptoms, demonstrating the effectiveness of this approach
for pretroclival meningiomas of the upper and middle thirds of the clivus.

Conclusion: Pretemporal craniotomy is an effective approach for
pretroclival meningiomas of the upper and middle thirds of the clivus that
extend to the middle fossa, and decompression of the trigeminal nerve
through tumor resection has been shown to be effective for resolution of
symptoms.

KEYWORDS: Craniotomy. Meningioma. Neuropathy.
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INTRODUCAO

meningeoma petroclival corresponde a um

tipo de tumor na fossa posterior da base

do crénio. Quando ele invade a fossa
média é chamado de esfenopetroclival.! Esses tumores
causam significativos efeitos compressivos ao deslocar
o tronco encefdlico e sdo caracterizados por quadro
clinico inespecifico a depender do grau de compresséo
das estruturas adjacentes. O diagndstico é feito por
exames de imagem - TC contrastada ou RNM - que
determinaréo a extensdo tumoral e o tipo de acesso
cirdrgico que deverd ser utilizado.

A craniotomia pré-temporal’, consiste em exposicdo
mais ampla do polo temporal seguida da retracdo
posterior e lateral de parte de todo o lobo, expondo-o a
fim de possibilitar as vias transylviana e laterosubfrontal
- tipicas da craniotomia pterional — somadas as vias
subtemporal e temporopolar para acessar a fossa
interpenduncular através de perspectiva lateral, além de
permitir acesso a fossa média do cranio e & regido do
seio cavernoso. Essa craniotomia representa a unido das
vantagens das outras técnicas (pterional, subtemporal e
temporolobar) em somente um procedimento, podendo
ser realizada como suas extensdes, dependendo das
caracteristicas da lesdo e dos alvos anatémicos de
interesse.”

O objetivo deste artigo foi detalhar possibilidade
cirirgica de acesso & fossa posterior da base do

cr@nio para tratamento de meningeomas da regido,
apresentando detalhes técnicos e resultados esperados.

METODO

Trata-se de revisdo narrativa da literatura realizada
nas bases de dados PubMed e Scielo. A busca utilizou
as seguintes palavras-chave:“craniotomia, meningeoma,
e neuropatia” e suas versdes ao inglés “craniotomy,
meningioma, neuropathy”. Os critérios de inclusdo
compreenderam arfigos de revisdo, pesquisas pré-
clinicas e clinicas publicados em portugués e inglés e
disponiveis em texto completo. Os artigos selecionados
foram analisados com base nas tecnologias abordadas,
perspectivas futuras, desafios, doencas referidas e sobre
a ideia central do artigo. Ao final foram incluidos 6
artigos.

DISCUSSAO

Meningeoma petroclival

Meningeomas s&o tumores intracranianos comuns,
geralmente benignos, de crescimento lento e ndo
infiltrativos. Eles podem ser classificados na prdtica
clinica de acordo com a sua origem. Os meningeomas
petroclivais verdadeiros (Figura 1) séo definidos como
aqueles localizados entre o clivus superior e dpice
petroso até o clivus inferior, além daqueles insurgentes na
superficie posterior do pedroso até a margem anterior do
seio sigmoide, provenientes da convexidade cerebral.?

FIGURA 1 — Diferentes meningeomas petroclivais observados em diferentes pacientes (setas brancas)
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Esses tumores, oriundos do andar posterior, sdo
origindrios das células aracnoidais nas leptomeninges
em proximidade da linha petroclival, formando lesaes
expansivas que podem se localizar na saida dos forames
dos nervos cranianos, invadindo-os ou ndo. Essas lesdes
podem se expandir até outras estruturas, como tentério,
a fossa média, cavo de Meckel, seio cavernoso, drea
selar e porcdo superior do canal espinhal. Além disso,
tais tumores tendem a comprimir o tronco cerebral,
deslocar ou envolver nervos, artérias e veias cerebrais,
podendo, inclusive, alcancar o espaco extracraniano. A
borda do tumor em contato com o tronco cerebral que
apresenta formato serrilhado ou mesmo edema de tronco
sdo fatores de mau prognéstico cirirgico para resseccéo
tumoral total, pois indicam infiltracdo da pia-mater do
tronco cerebral (Figura 2).

FIGURA 2 — Meningeomas petroclivais: Formato serrilhado do tumor
(A - seta) e edema de tronco (B - seta) sdo indicativos
indiretos de infiltracdo da pia-méter do tronco cerebral

O meningeoma petroclival é um dos tipos da
fossa posterior da base do crénio, correspondendo
a 3-10% dos tumores ali localizados. Geralmente,
acometem individuos da 52 a 72 décadas de vida, sendo
diagnosticados quando atingem volume considerdvel.
Frequentemente, esses meningeomas posicionam-se a
frente do tronco encefdlico, deslocando-o lateralmente
e posteriormente e causando efeito compressivo
importante. Outras estruturas que podem ser deslocadas
pelo tumor sdo artéria basilar e os pares cranianos llI, 1V,
V, Vi e VIL.

O quadro clinico é inespecifico — variando conforme
o grau de comprometimento das estruturas vizinhas ao
tumor — e pode incluir tonturas, vertigens, ataxia de
marcha, hipoacusia e hipoestesia unilaterais, diplopia,
cefaleia holocraniana e nduseas. O sistema ventricular
intracraniano pode sercomprimido, causando hidrocefalia
secunddria e consequente sindrome da hipertensdo
intracraniana. O diagnéstico pode ser feito porexames de
imagem como tomografia computadorizada contrastada
ou ressondncia magnética, responsdveis por fornecer
detalhes importantes acerca da extensdo de remocdo
cirdrgica, sendo que, para os meningeomas petroclivais,
existem 4 abordagens principais: retrosigmoide,
petrosectomia anterior, petrosectomia combinada e pré-
temporal combinada a retossigmoide.®

Craniotomia pré-temporal

Para a realizacdo do procedimento, o paciente deve
estar em posicdo supina, com o ombro na extremidade
da mesa cirdrgica em posicdo neutra e com a cabeca

e pescoco suspensos depois da remocdo do suporte. A
cabeca deve ser mantida acima do nivel do étrio direito,
por meio de um dispositivo de fixacdo de 3 pontos, a fim
de facilitar o retorno venoso.

De modo a ndo atrapalhar o trabalho do cirurgido,
os pontos do dispositivo de fixacdo do crénio devem
ser dispostos da seguinte maneira: o ponto ipsilateral
& operacdo cirirgica deve ser colocado na regido
mastoide e os pontos contralaterais na linha temporal
superior acima do musculo temporal, que ndo deve ser
transfixado. Ainda sobre o posicionamento dos pontos,
aquele que estd na posicionado na regiGo mastoide
ipsilateral e o mais anterior da linha temporal superior
contralateral devem ser colocados de maneira paralela,
de modo a evitar qualquer movimento da cabecq,
especialmente durante a tracdo dos envoltérios cranianos
realizada com o auxilio de “anzois” para retracdo da
pele e mdsculo.

O posicionamento da cabeca envolve uma sequéncia
de quatro movimentos: elevacdo, flexdo, rotacdo e
torcdo. Na elevacdo, a regido operada deve estar
posicionada acima do nivel do dtrio direito; & flexdo e
rotacdo dependem da condicdo que serd operada; e
na torcdo, o &ngulo formado pela cabeca, pescoco e
ombros deve aumentar, de modo a oferecer ao cirurgido
uma posicdo lateral mais préxima e paralela a fissura
Sylviana. De maneira geral, as veias jugulares devem
ficar livres de pressdo durante a cirurgia, para prevenir
atraso no esvaziamento venoso, edema cerebral e
aumento de sangramento no campo cirirgico.

Apés a inducdo da anestesia geral e cateterizacdo
adequada, o cabelo do paciente deve ser penteado
com escova prépria embebida em solucdo detergente
(clorexidine) para facilitar a raspagem, que deve ser feita
em até 2 cm da regido da incisGo cirdrgica ou seguindo
o préprio trajeto da incisdo, com uma margem de 2 cm.
A realizacdo da tricotomia momentos antes da cirurgia
possibilita melhor aderéncia dos campos cirirgicos,
reducdo dos riscos de infeccdo e melhor fixacdo dos
curativos no pés-operatério.

A delimitacdo da drea da incisGo deve ser precisa
e acompanhar a vascularizacdo e inervacdo locais,
de modo a facilitar a reconstrucdo posterior. A incisdo
inicia na borda superior do arco zigomético anterior ao
tragus e termina na linha hemipupilar da regiéo frontal
contralateral, porém pode ser necessdrio estender
a incisdo distalmente até a linha temporal superior
contralateral. Sempre que possivel, deve ser respeitada
a linha do cabelo. E necessdrio cautela para que o
ponto de incisGo proximal ndo seja muito anterior ao
tragus, prevenindo, assim, a seccdo da artéria temporal
superficial e o ramo frontal do nervo facial, localizado
anteriormente a essa artéria.

Nesse momento, o arco da mesa cirirgica — que
servird de apoio para as tracdes de pele, tecido cutdneo
e mUsculo — deve ser posicionado em altura apropriada
que ndo cause compressdo simultdnea do globo ocular,
i@ que esse fato poderia acarretar cegueira por trombose
da veia e da artéria central da retina. Posteriormente, a
antissepsia — que pode ser feita com povidona — deve
ser realizada para promover melhor adesdo na regido.

BioSCIENCE 2024;82:51.e004
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A incisGo do couro cabeludo deve ser feita com o
bisturi associado ao uso de coagulacdo bipolar para
ajudar a atenuar o sangramento das artérias locais. A
disposicéo de gazes tmidas e posterior tracéo do retalho
de couro cabeludo pode dispensar o uso subsequente de
clipes hemostdticos e grampos especificos para esse fim.*

A disseccdo interfascial do misculo temporal objetiva
preservar o ramo frontotemporal do nervo facial e reduzir
os danos estéticos pés-operatérios da cicatriz cirdrgica.
Quando visdo da fossa média da base do cranio é
necessdria ou no caso de pacientes com misculo temporal
espesso, & possivel expor e deslocar o arco zigomdtico.

O principal objetivo da craniotomia pré-temporal é
viabilizar ampla exposicdo do lobo temporal e da fissura
Sylviana (Figura 3). E fundamental expor o giro frontal
inferior e porcdo do giro frontal medial, além das porcaes
superior, medial e inferior do giro temporal, de modo
propiciar o acesso, por meio da fissura transylviana, as
vias subfrontal lateral, temporopolar e subtemporal.

FIGURA 3 — Abordagem pré-temporal: importante abrir amplamente
toda a extensdo da fissura sylviana, como observado na
imagem

O inicio da abordagem pré-temporal comeca com 3
pontos de frepanacdo craniana. A primeira frepanacdo
deve ser posicionada entre a linha temporal superior e a
sutura frontozigomdtica do processo orbitario externo; a
segunda, na porcdo posterior da linha temporal superior
e a terceira, na porcdo inferior da parte escamosa
do osso temporal. No entanto, a terceira trepanacéo
ndo deve ser realizada muito préxima & base do osso
temporal, de modo a facilitar a retirada posterior da asa
menor do esfenoide - localizada internamente entre a
primeira e a terceira trepanas. Depois das trepanacdes,
a dura-mater deve ser descolada da superficie 6ssea
interna com o auxilio de dessecadores adequados.

A craniotomia pode ser realizada com uma serra de
Gigli ou craniétomo, sempre fazendo aiincisdo no nivel da
borda externa de cada trepanacdo. Depois de garantir
a hemostasia apropriada com férceps bipolares, a dura-
mdter deve ser ancorada, com ndilon 4.° ou Prolene®,
nas perfuracdes feitas ao longo da crista 6ssea, para
prevenir a formacdo de codgulos sanguineos extradurais
tanto durante quanto apés a operacéo.

Ainda pode ser realizado o drilling da asa menor do
esfenoide, do teto da cavidade orbitdria e do restante
da parte escamosa do temporal, a fim de conseguir
achatamento ésseo e facilitar o acesso basal com o
minimo de retracdo cerebral. A abertura da dura-mater
deve ser realizada de maneira a permitir que quando ela

for reposicionada, sua superficie externa se adapte ao
osso sem formar rugas ou dobras que obstruam o campo
microcirdrgico.

A abordagem pré-temporal prossegue com a
abertura da fissura Sylviana e das cisternas basais, sendo
que normalmente as cisternas sdo abertas primeiramente,
de modo a drenar o fluido cerebroespinhal e facilitar a
abertura da fissura Sylviana posteriormente. A abertura
dessa fissura possibilita a visualizagdo da insula,
responsavel por conectar o lobo temporal e o giro orbital
posterior através do limen da insula, estrutura que serve
de limite entre a cisterna carétida medialmente e a fissura
lateralmente (Figura 4).

Essa abordagem de craniotomia permite ao cirurgido
alcancar as cisternas olfatéria, carétida, quiasmdtica, o
compartimento esfenoide da fissura Sylviana e a cisterna
da lamina terminal, além das cisternas interpeduncular,
ambiens e crural - que pode ser acessada depois da
remocdo do segmento anteromedial do uncus (Figura
4). Para alcancar boa mobilidade do lobo temporal,
a aracnoide que liga o uncus ao nervo oculomotor e
a borda tentorial é aberta. Depois da abertura das
cisternas, o lobo temporal pode ser elevado superior
e posteriormente através das rotas subtemporal e
temporopolar, respectivamente.*¢

FIGURA 4 — Tempos operatérios: A) as veias que drenam na base
anterior do da fossa média oriundas do lobo temporal
podem ser sacrificadas impunemente com o objetivo da
retracdo posterior do lobo temporal que serd realizadq;
B) o nervo oculomotor deve ser cuidadosamente
dissecado da aracnoide antes de se retrair o lobo
temporal posteriormente; C) a retracdo posterior do
lobo temporal (pré-temporal) é realizada com espdtula
cerebral e refrator de leyla somente apés a ampla
disseccdo dos planos de aracnoide da fissura sylviana
e das cisternas crural e ambiens; D) a coagulacdo
da borda dural livie da incisura é realizada, pois
invariavelmente existe um pequeno seio venoso nesta
borda livre; E) apés abertura da borda livre da tenda
ao nivel do espaco incisural médio e remocdo do
componente petroclival do tumor o nervo trigémeo pode
ser visto descomprimido ao fundo do campo cirdrgico;
F) aspecto final da resseccdo mostrando preservacdo
do nervo troclear na incisura da tenda.
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CONCLUSAO

A craniotomia pré-temporal é abordagem efetiva
para meningeomas pretroclivais dos tercos superior e
médio do clivus que se extendam para a fossa média. A
descompressdo do nervo trigémeo mediante resseccdo
tumoral demonstra-se efetiva para a resolucdo dos
sinfomas.

Afiliacdo dos autores:
'Universidade Estadual do Centro-Oeste (UNICENTRO); Guarapuava, PR, Brasil;
2Centro Avancado de Neurologia e Neurocirurgia (CEANNE);
*Hospital Sao Vicente e Cancer Center de Guarapuava, PR, Brasil;
“Universidade Federal do Ceard (UFC), Fortaleza, CE, Brasil
Faculdade Evangélica Mackenzie do Parand, Curitiba, PR, Brasil

Correspondéncia
Gustavo Rassier Isolan
Email: gustavo.isolan@fempar.edu.br

Conlflito de interesse: Nenhum
Financiamento: Nenhum

Como citar:

Balestri HP Gongalves RF, Tomasi G, Saciloto B, Martins LML, Pardins JP, Nogueira
GN, de Campos ECR, Rutz LEAC, Silva IS, Cardoso CEP, Batista FS, Isolan
GR. Acesso pré-temporal para meningeoma esfenopetroclival. BioSCIENCE.
2024;82(S1):e004

Contribuicdo dos autores
Conceituacéo: Todos os autores
Administracéo do projeto: Todos os autores
Redacéo (esbogo original): Todos os autores
Redacéo (reviséo e edicdo): Todos os autores

Recebido em: 23,/04,/2024
Aceito em: 28,/05,/2024

REFERENCIAS

_1. Wayhs SY, Llepski GA, Frighetto L, Isolan GR. Petroclival
meningiomas: remaining controversies in light of minimally invasive
approaches. Clinical Neurology And Neurosurgery. 2017;152:68-
75. Doi: 10.1016/j.clineuro.2016.11.021

_2. Chaddad-Neto F, Déria-Netto, HL, Campos-Filho JM, Reghin-Neto
M, OliveiraE. Pretemporal craniotomy. Arquivos de Neuro-Psiquiatria.
2014;72(2):145-51. Doi: 10.1590,/0004-282x20130202

3. Isolan GR, Wayhs AS, Lepski GA, Dini LI, Lavinsky J. Petroclival
Meningiomas: factors determining the choice of approach. Journal
Of Neurological Surgery Part B: Skull Base. 2017:79(04):367-78.
Doi: 10.1055/5-0037-1608654

_4. de Oliveira E, Tedeschi H, Siqueira MG, Peace DA. The pretemporal
approach to the interpeduncular and petroclival regions. Acta
Neurochirurgica.  1995;136(3-4):204-11.  Doi:  10.1007/
bf01410627

_5. lsolan GR, Wayhs SY, de Aradjo RL, de Aguiar PHP, PintoJAR, Marques
VMO. Abordaijes quirdrgicos de meningiomas petroclivales parte
1: anatomia microquirdrgica. Surg Neurol Int. 2022;13:277. Doi:
10.25259/SNI_413_2022

_6. lIsolan GR, Lavinsky J, Marques VMO, Monteiro JM, dos Santos RS, de
Aguiar PHP. Abordaijes quirirgicos de los meningiomas petroclivales
Parte 2: revisién narrativa y lo que aprendimos con 30 casos. Surg

Neurol Int. 2022;13:515. Doi: 10.25259/SNI_696_2022

BioSCIENCE 2024;82:51.e004

5


http://dx.doi.org/10.1016/j.clineuro.2016.11.021
about:blank
http://dx.doi.org/10.1055/s-0037-1608654

Artigo de Revisao

Colesteatoma do apex petroso: um achado atipico

Cholesteatoma of the petrosal apex: an atypical finding
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RESUMO

Introduc¢do: O colesteatoma, embora relativamente raro, apresenta
desafios significativos na prdtica clinica. Apesar de décadas de pesquisa,
sua causa permanece complexa e evasiva.

Objetivo: Esta revisGo pretendeu resumir as principais descobertas sobre a
epidemiologia, fisiopatologia, diagndstico e manejo cirdrgico do colesteatoma,
destacando lacunas de conhecimento atuais e tendéncias emergentes no campo.

Método: Revisdo narrativa realizada nas bases PubMed e Scielo. A busca
utilizou as seguintes palavras-chave: “colesteatoma, dpice petros, procedimentos
cirérgicos minimamente invasivos” e suas versdes ao inglés Os critérios de
inclusdo compreenderam artigos de revisdo, pesquisas pré-clinicas e clinicas
publicados, escritos em portugués e inglés e disponiveis em texto completo. Os
artigos selecionados foram analisados com base nas tecnologias abordadas,
perspectivas futuras, desafios, doencas referidas e ideia central do artigo.

Resultado: Foram incluidos 36 artigos.

Conclusdo: O colesteatoma tem importdncia na prética médica, apesar
de ser relativamente pouco frequente na populacdo em geral. No
entanto, ainda existem dividas sobre sua causa, mas seu diagnéstico
tem sido ampliado atavés de exames de imagem na tentativa de reducéo
das operacdes de “segundo-olhar”, evitando-as. Outro campo com
crescimento constante é o tratamento cirirgico, uma vez que a anatomia
complexa exige que novas técnicas sejam manejadas para diminuir lesdes
de estruturas importantes e vitais da regido.

PALAVRAS-CHAVE: Colesteatoma. Apice petroso. Procedimentos
cirirgicos minimamente invasivos

Mensagem Central

A regiGo do dpex petroso é de diffcil acesso
cirdrgico. As abordagens pela fossa média sao
as mais utilizadas, mas tém a desvantagem de
refracdo do lobo temporal. Os colesteatomas
do dpex petroso séo lesdes que podem ser
ressecadas pela fossa média ou pela via refro
/ translabirintica, essa ultima causando menor
refracdo do lobo temporal. A resseccao destas
lesées deve ser total para evitar recidivas.

Perspectiva

O conhecimento defalhado das abordagens
qo dpex pefroso para fratar colesteatomas
dessa regido é crucial na selecgo de acessos
cirrgicos menos agressivos. O colesteatoma
tem importéncia na prdfica médica, apesar
de ser relativamente pouco frequente na
populacdo em geral. No enfanfo, ainda
existem dividas complexas sobre sua causa
e sGo necessdrios novos estudos que fenfem
consolidar as feorias que persistem hd décadas
sem conclusGo.. Campo com crescimento
constante é o fratamento cirdrgico, uma vez
que a anatomia complexa exige que novas
técnicas sejam manejadas para evitar lesées de
estruturas importantes e vitais.

ABSTRACT

Introduction: Cholesteatoma, although relatively rare, presents
significant challenges in clinical practice. Despite decades of research, its
cause remains complex and elusive.

Objective: This review aimed to summarize key findings on the epidemiology,
pathophysiology, diagnosis and surgical management of cholesteatoma,
highlighting current knowledge gaps and emerging trends in the field.

Method: Narrative review carried outin the PubMed and Scielo databases.
The search used the following keywords: “cholesteatoma, petros apex,
minimally invasive surgical procedures”. The inclusion criteria comprised
review articles, pre-clinical and clinical research published, written in
Portuguese and English and available in complete text. The selected articles
were analyzed based on the technologies covered, future perspectives,
challenges, diseases mentioned and the central idea of the article.

Result: 36 articles were included.

Conclusion: Cholesteatoma is important in medical practice, despite
being relatively uncommon in the general population. However, there are
still doubts about its cause, but its diagnosis has been expanded through
imaging tests in an attempt to reduce “second-look” operations and avoid
them. Another field with constant growth is surgical treatment, since the
complex anatomy requires that new techniques be managed to reduce
injuries to important and vital structures in the region.

KEYWORDS: Cholesteatoma. Petrous apex. Minimally invasive surgical procedures
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Artigo de Revisdo

INTRODUCAO

s principais estudos sobre colesteatoma

relataram prevaléncia do sexo masculino

(1,4:1) tanto para adultos quanto criancas. '
Ovutras prevaléncias séo em etnias caucasiana e africana
e em pacientes com alteracdes anatémicas vinculadas,
como fissura labiopalatina.'* Contraditoriamente, o
colesteatoma atingiv 24,5% dos pacientes com ofite
média croénica em hospital de Porto Alegre, RS, Brasil,
em 2017, com predominéncia em sexo feminino.® Nesses
pacientes, também, foi identificada a maior incidéncia
na orelha direita.’ J& em estudo anterior, verificou- se a
presenca de colesteatoma em 30% dos casos analisados,
sendo 12% bilateral.

Em correlacdo aos estudos mais antigos sobre
colesteatoma, foi estimado que ele atinge 3:100.000
criancas e 9:100.000 adultos.! Além disso, em criancas,
a prevaléncia é mais frequente quando associada & ofite
média com efusdo e existe maior recorréncia em criancas
devido & excisdo dificultada em procedimento Gnico.

Embora relativamente raro, ele apresenta desafios
significativos na prdtica clinica. Apesar de décadas de
pesquisa, sua causa permanece complexa e evasiva.
Esta revisGo teve como objetivo resumir as principais
descobertas sobre a epidemiologia, fisiopatologiq,
diagnéstico e manejo cirdrgico do colesteatoma,
destacando lacunas de conhecimento atuais e tendéncias
emergentes no campo.

METODO

Trata-se de revisdo narrativa da literatura realizada
nas bases de dados PubMed e Scielo. A busca utilizou as
seguintes palavras-chave: “colesteatoma, dpice petros,
procedimentos cirdrgicos minimamente invasivos” e suas
versdes ao inglés Os critérios de inclusdo compreenderam
artigos de revisdo, estudos experimentais, pesquisas
pré-clinicas e clinicas publicados, escritos em portugués
e inglés e disponiveis em texto completo. Os artigos
selecionados foram analisados com base nas tecnologias
abordadas, perspectivas futuras, desafios, doencas
referidas e ideia central do artigo.

DISCUSSAO

A epidemiologia congénita dos colesteatomas é
de dificil determinacdo, mas estimada em 1-5%, sendo
2% de orelha média.®” Dessa forma, os colesteatomas
adquiridos primdrios sdo 80% de todos os de orelha
média, e os secunddrios em 18%.° O tipo residual é
estimado com acometimento de 10-20% pacientes
submetidos as operacées.® Nesses casos, a maioria era
levada & operacdo de “segundo olhar” em 1 ano para
conferir a existéncia de colesteatoma residual, sendo
boa parte submetida & operacdo desnecessariamente.
Essa relacdo tem sido questionada com as buscas por
métodos diagnésticos alternativos de  colesteatoma
pés-operatério.®? Existe relagdo entre maior disfuncéo
mastoide em pacientes com colesteatoma em relacdo ao
controle.’® Além disso, a relacdo com perfuracédo foi vista
como rara em regido central timpé&nica.*

A fisiopatologia é bastante discutida na literatura

com diversas teorias existentes até o momento, como
a da retracdo de membrana e a da proliferacdo.” No
entanto, ainda ndo ha resposta clara para o mecanismo
exato de formacdo do colesteatoma e outras doencas
vinculadas - como a bolsa de retracdo timpénica, mas hé
fortalecimento da teoria de retracdo em estudo recente."

Teoria da retracdo

Ela consiste na existéncia de retracdo da membrana
timpdnica seguida de perda da capacidade de
autolimpeza, ou crescimento lateral do epitélio
escamoso queratinizado, levando & proliferacdo
epitelial medialmente e invasdo." Isso ocorre uma vez
que a perda de funcéo da tuba auditiva é capaz de criar
ambiente de pressdo negativa e atracdo do epitélio da
membrana para a orelha média, ou sejq, forma-se uma
bolsa de retracdo com epitélio ativo na orelha média,
denominado colesteatoma.

Com isso, o epitélio metabolicamente ativo, continua
proliferando e assume a capacidade de eroséo de ossos,
ossiculos da audicdo primariamente e ossos cranianos
adjacentes em sequéncia.'

Teorias do colesteatoma congénito

Elas consistem em 4 teorias para a origem epitelial
e formacdo da proliferacéo celular, ainda sendo incerta
sua correta causa. Dentre as 4 principais teorias, a
primeira é a mais bem estabelecida em literatura.

Teoria do resto epitelial ou da formac@o epidermoide

A teoria mais aceita sobre colesteatomas congénitos
¢ a falha da reabsorcéo, no 3° trimestre de gestacdo,
de cistos epidermoides formados durante a fase fetal,
a partir de restos celulares em orelha média.” O tecido
seria diferente dos adjacentes, como da tuba auditiva ou
da cavidade timpanica.” Essa ndo reabsorcdo resultaria
na presenca de massa posterior & membrana timpénica
normal.

Teoria da invaginacdo

Essa teoria envolve a proliferacdo de células
epiteliais derivadas da membrana timpanica a partir
de microperfuracdo ou infecco.”? Dessa forma, uma
microperfuracdo e infeccdo causariam a invaginacéo
do tecido timpénico para dentro da cavidade da orelha
média, formando o colesteatoma.”

Teoria da implantacdo

J& essa teoria envolve a proliferacdo de células
epiteliais derivadas do liquido amniético durante a fase
fetal, mas sem comprovacdo da relacdo exata com o
desenvolvimento do colesteatoma congénito.'

Teoria da metaplasia

A metaplasia do epitélio da orelha média em epitélio
queratinizado é descrito como resposta & ofite média e,
dessa forma, foi postulado como uma das teorias para o
colesteatoma congénito.™

Teorias do colesteatoma adquirido e outras
A principal teoria do adquirido é a retracdo; no
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enfanto, teorias como a da metaplasia, invaginacdo
também sdo aplicaveis a eles.

Existe ainda a juncdo da teoria da retracdo com
a da proliferacdo, adaptada a partir do estudo da
patogénese do colesteatoma sinusal.® Nessa teoriq,
existe a evolucdo da bolsa de retracdo para fase de
proliferacdo com formacdo e fusdo de cone, os quais
determinam a expansdo do colesteatoma e culminam em
erosdo dssea.”

Por fim, existem teorias que vinculam papel molecular
e epigenético aos colesteatomas, tornando o processo
ainda mais complexo.™

Papel da inflamacdo

A inflamacdo também tem papel fundamental na
formacdo do colesteatoma adquirido, uma vez que
estdo diretamente vinculados aos processos de ofite
média crénica, infeccdes recorrentes e disfuncdo tubdria.
Diversos fatores inflamatérios foram identificados como
atuantes na ofite média crénica tanto quanto foram
identificados no colesteatoma.

A proliferacdo celular j& foi comprovadamente
vinculada ao mecanismo dependente de NF-kB/ciclina
D1, o qual estimula e resulta em aumento da transducdo
de sinal de receptores de fatores de crescimento
endoteliais (EFGR).2 Com isso, existe proliferacéo celular
e tendéncia & metaplasia.

Além disso tudo, existe ainda a hipdtese de que
a inflamagdo crénica vinculada & formagcdo do
colesteatoma adquirido seja causadora de secrecdo
descontrolada e continua de citocinas inflamatérias,
capazes de induzir proliferacdo. Um desses exemplos
é o TNFa e IL-1, encontrados em maiores quantidades
em colesteatomas in vitro, sendo o TNFa indicativo de
relacdo com reabsorcdo éssea e infiltracdo celular.™ A
IL-1 ndo foi correlacionada nesse momento com esse
processo de formacédo do colesteatoma.™

Quando se trata de colesteatoma congénito, a
metaloproteinase-2 da matriz (MMP2) é referenciada
comotendo papelimportante no prognéstico e progressao
do colesteatoma, além de papel na erosdo dssea.'®”
O nivel de MMP2 é equivalente em colesteatomas
congénitos em comparacdo com colesteatomas
adquiridos. No entanto, quando especificados em
subtipos, hd diferencas significativas com prevaléncia
de MMP2 em tipo aberto para congénitos e para
pars tensa no adquirido.’ Além disso, o MMP2 foi
associado a estdgios mais avancados de progressdo
do colesteatoma, em estudo clinico, e associado
positivamente & colesteatomas complicados.'®”

A mieloperoxidase (MPO) também foi encontrada
em quantidade superiores ao controle, considerando
marcador de inflamacdo aguda, sendo associada
positivamente a atividade de MPO ao grau de perda
auditiva por conducdo vinculada ao colesteatoma.™®

Classificacdo

A classificacéo principal divide o colesteatoma por
sua forma de origem, sendo congénito ou adquirido,
e ainda os adquiridos subdivididos em primdrios - sem
perfuracdo timpénica - e secundérios - com perfuracdo.'

Ainda existe a classificacéo por localizacéo, como na
classificacdo de Sanna, em que os graus correspondem
respectivamente a:'? | - supralabirinto;l - infralabirinto; 11
— labirinto macico; IV - infralabirintico-apical; e V - apical

Outro tipo de classificacdo por localizacdo é
a de Moffat-Smith, nova proposicdo semelhante &
classificacdo de Sana, melhorada e utilizada para
planejamento de acesso cirdrgico e extensdo de lesdes,
tal qual em colesteatoma de osso petroso.?

Acerca da posicdo em relacGo & membrana
timpanica, podem ser divididos em pars flécida (attic
choleasteatomas) e pars tensa (colesteatoma sinusal).®

Ainda existem 2 tipos especiais de colesteatomas: os
murais, que atingem mastoide, e os do conduto auditivo
externo.?

Tipos de colesteatoma

Colesteatoma congénito

Os colesteatomas congénitos sdo denominados
desta forma quando néo hé histérico operatério prévio,
retracdo ou perfuracdo timpanica. Dessa forma, uma vez
que a presenca de ofite é de alta prevaléncia na inféncia
e atinge cerca de 50% das criancas j& no primeiro ano
de vida, a presenca de otorreia ou ofite média acabam
ndo sendo considerados critérios de exclusdo, podendo
ndo descartar a hipétese do paciente.”?

Além disso, os colesteatomas congénitos podem ser
subdivididos em fechados, quando o cisto permanece
infacto e sem queratinizacdo, ou abertos, quando
hd exposicdo, rutura e proliferacdo do epitélio
queratinizado."” Nos casos pedidtricos, o colesteatoma
se forna causa grave de morte, embora rara.

Por fim, em relacdo &s complicacdes vinculadas aos
colesteatomas congénitos, a disfuncdo de nervo facial é
rara e, nesses casos, deve haver investigacdo com busca
por diagnésticos diferenciais, tais quais outros tumores
congénitos e/ou pedidtricos.”

Colesteatoma adquirido

Os colesteatomas adquiridos podem ser divididos
em primdrios e secunddrios. Os primdrios, 80% dos
colesteatomas de orelha média, sdo decorrentes de
disfuncdo tubdria e, consequente, da formacdo de
refracdo da membrana timpdnica com disseminacdo
epitelial pela pars flacida.?? J& os secundérios, 18%
dos de orelha média, sdo origindrios da disseminacdo
epitelial por meio de perfuracdo prévia e patente da
membrana timpdnica.'

Colesteatoma de osso petroso

A apresentacdo clinica mais comum associada ao
colesteatoma de osso petroso é a perda auditiva e foi
encontrada em 60% dos pacientes analisados em maior
série de casos atual.*® Em outro estudo a queixa mais
frequente foi a paralisia facial, diferindo do contexto
geral da literatura.” A taxa de perda auditiva varia em
literatura de 60-100%, enquanto a fraqueza de nervo
facial pés-operatéria varia de 20- 64%. Essa relacdo
infrinseca com perda auditiva e fraqueza de nervo
facial pés-operatéria ocorre uma vez que a anatomia
do osso petroso envolve diversas estruturas importantes,
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como artéria cardtida, nervo facial e seio sigmoide.”
Além disso, justamente pela regido anatémica, esse tipo
de colesteatoma costuma ndo aparecer em otoscopia
rotineira e, portanto, tem diagnéstico dificultado.”

Pensando nisso e na relacdo anatémica para
planejamento  cirirgico, esse tipo de colesteatoma
pode ser analisado com a classificacdo de 5 fipos,
anteriormente relatada.?°

Dessa forma, o colesteatoma de dpex petroso
apresenta dificuldade anatémica vinculada a sua
resolucdo cirlrgica, uma vez que o posicionamento
envolve diversas estruturas préximas passiveis de lesdo
intraoperatéria.?? Em 1992, a abordagem cirirgica mais
comum em andlise de casos consistia na translabirintica-
transcoclear com mobilizacdo total ou parcial de nervo
facial.?® Atualmente, existem outros acessos utilizados
como transtemporal supralabirintico, petrostectomia
subtotal, abordagem infratemporal tipo A, translabirintica
transmastoidea, transesfenoidal endoscépica, entre

outras.'%2°

Diagnéstico

Avaliacdo clinica

A avaliacdo clinica é o principal ponto para
diagnéstico de colesteatoma previamente & indicacéo
cirdrgica. Nessa avaliacdo é essencial realizar otoscopia
com campo de visibilidade para a membrana timpanica
e regides de dtico e quadrante péstero-superior, locais
mais acometidos pelo colesteatoma.

Em colesteatomas congénitos a lesdo atinge
preferencialmente quadrante anterossuperior, com
embranquecimento inicial posterior & membrana
timpdnica - que permanece normal -, evoluindo & lesdo
cistica mais visivel. Com a evolucdo, pode expandir e
abaular a membrang, constituindo a imagem de massa
branca.”

A perda auditiva e dificuldade com aprendizado pode
ser complicacdes presentes em criancas."* Nesses casos,
ocorre perda auditiva de conducdo quando a lesdo é
ampla anterior e posteriormente; quando posteriormente,
ela causa perda condutiva por destruicdo dos ossiculos
e quando anteriormente, por efusdo e disfuncdo da tuba
auditiva.” A perda neurossensorial ocorre com a invasdo
do labirinto ésseo.”

J& os colesteatomas adquiridos tém como principal
queixa oforreia purulenta crénica ou recorrente.
Em estudo com 1146 casos, a otorreia também foi
evidenciada como principal sinftoma nos pacientes.*
Deve-se suspeitar na presenca de drenagem superior
a 2 semanas sem resposta a tratamento e também na
presenca de bolsa de retracdo ou granulacées.

Exame de imagem

O diagnéstico radiolégico foi usado inicialmente
com a TC como método de escolha, principalmente para
avaliar extensGo da doenca e avaliacdo cirdrgica.”
Contudo, a evolucdo permitiv a exploracdo desses
meios para tentar reduzir as operacées de segundo
olhar, apés tratamento de colesteatoma prévio e outros
procedimentos.

Em relacdo a colesteatoma recorrente em criancas,

foi proposto um protocolo para diagnéstico usando
RM.¢ A partir das andlises em T1, T2 e DWI, na presenca
de hipersinal em DWI deve-se seguir com infusdo
de gadolinio. A auséncia de absorcdo em sequéncia
axial de T1 é indicativa de recidiva do colesteatoma.®
Entretanto, o método de imagem com uso posterior de
gadolinio apresentou sensibilidade inferior a RM non
echo-planar diffusion-weighted (non-EPI DW), assim
como o método de imagens ponderadas em T1.%°

Jd para os colesteatomas residuais pds-cirdrgicos, foi
analisado o uso de RM do tipo single-shot turbo spin-
echo diffusion-weighted (SS TSE DW) com diagnésticos
assertivos em 18 dos 19 casos analisados.? Nesse estudo,
a tomografia néo foi capaz de identificar colesteatomas
em cavidades pds-operatérias opacificadas.” No
entanto, a RM non-EPl DW resultou em 3 falsos-
negativos e 9 falsos-positivos em estudo posterior com
colesteatomas primdrios e recorrentes, ainda que seu
uso esteja se consolidando com altamente sensivel e
especifico.?® A partir disso, a combinacdo de non-EPI
DW com a sequéncia em T1 foi sugerida como forma de
reducéo dos falsos- positivos.”

Atualmente, a limitacéo da non-EPI DW é a deteccéo
de lesdes maiores que 2-3 mm apenas, tornando dilema
na decisGo entre exploracdo cirirgica e avaliacdo
radiolégica.?®

Tratamento cirdrgico

O tratamento dos colesteatomas é primariamente
cirdrgico. O clinico farmacolégico existe para a ofite
média crénica, porém a presenca de colesteatoma ja
foi referida como redutora da eficacia de farmacos
como ciprofloxacino.?’ Dessa forma, existem diversas
abordagens cirirgicas possiveis e utilizadas ao longo dos
anos. A mastoidectomia é classicamente referenciada
em estudos sobre colesteatoma e procedimento aberto
é associado & resseccdo total das células presentes
na mastoide e lesdes irreversiveis vinculadas ao
colesteatoma, como células displdsicas.®

Os principais tratamentos cirdrgicos mencionados
para ofite média crénica colesteatomosa  sdo
timpanoplastia, mastoidectomia canal wall-up (CWU) e
canal wall-down (CWD).*' Foi encontrado que hd taxa
de recorréncia do colesteatoma superior para a técnica
de CWU em comparacdo com a CWD, além de haver
maior prevaléncia de complicacdes tardias.®

Em outros estudos, foram utilizadas mastoidectomia
fechada com timpanoplastia para os casos restritos a
cavidade timpdnica e mastoidectomia aberta do tipo
CWD para colesteatomas que tinham extensdo ao dtico
e a mastoide.’° Além disso, existem estudos indicativos
de que a plastia da mastoide, mais especificamente do
cértex mastoideo, é capaz de melhorar e prolongar a
permanéncia da areacdo na cavidade mastoidea.®
Essa aeracdo estd vinculada & permanéncia de tecidos
fibrosos e maior taxa de recorréncia do colesteatoma e
formacédo de bolsa de retracdo.®

Recentemente, procedimentos endoscédpicos estdo
sendo sugeridos para a abordagem do colesteatoma.
Em comparacdo com a operacdo microscépica, a
operacdo endoscédpica tem vantagem sobre tempo
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operatério, visibilidade do campo, menor chance de
dor ou complicacdes pds-operatérias.®® J& em relacdo
ao tipo de operacdo endoscédpica, a mastoidectomia
apresentou tempo mais prolongado e maiores taxas de
dor pés-operatéria do que a transcanal *4

Por fim, pensando nas possiveis complicacdes da
cirurgia otolégica, a lesdo de nervo facial é de extrema
relevéncia. A partir disso, é importante a realizacdo
de monitorizacdo peroperatéria do nervo facial como
forma de evitar iatrogenias e sequelas pés-cirdrgicas.>*2
Além disso, embora infeccGo seja causa comum de
complicacdes cirdrgicas em geral, a cirurgia otolégica
com drenagem e colesteatoma pode ter a administracéo
de antibidticos opcional.?¢

CONCLUSAO

O colesteatoma tem importéncia na prdtica médica,
apesar de ser relativamente pouco frequente na
populacdo em geral. No entanto, ainda existem dividas
sobre sua causa, mas seu diagnéstico tem sido ampliado
atavés de exames de imagem na tentativa de reducdo
das operacdes de “segundo-olhar”, evitando-as. Outro
campo com crescimento constante é o tratamento
cirdrgico, uma vez que a anatomia complexa exige que
novas técnicas sejam manejadas para diminuir lesdes de
estruturas importantes e vitais da regido.
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O que se sabe sobre a sindrome da deiscéncia do canal semicircular superior

What is known about superior semicircular canal dehiscence syndrome

Alicia Batista de Almeida Barbosa'® Gustavo Tomasi*> José Polansky®*® Joel Lavinsky**
Rafaela Fernandes Gong¢alves®*® Guilherme Nobre Nogueira>*® Ronise Martins Santiago
Sato®*> Amanda Carvalho Garcia®**> Paulo Eduardo Jaworski*® Vinicius Milani Budel®*®
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RESUMO

Introducdo: A origem da sindrome foi levantada através do estudo de
tomografias computadorizadas onde os sintomas eram acompanhados de
falha na cobertura éssea do canal semicircular superior, na fossa craniana
média, préximo & dura-méter. Essa doenca ainda ndo é de conhecimento
da maioria dos médicos.

Objetivo: Atualizar o conhecimento sobre ela para despertar a
possibilidade de sua existéncia durante atendimento médico.

Método: Revisdo narrativa feita nas plataformas Pubmed e Scielo
visando artigos ao tema, incluindo relatos de casos, estudos, revisdes e
metandlises publicados entre 1998 e 2023. Foram incluidos artigos em
inglés, portugués e espanhol. Os descritores usados foram “superior
canal dehiscence syndrome”, “superior canal dehiscence” e “sindrome da
deiscéncia do canal semicircular superior”.

Resultado: Foram analisados 47 artigos.

Conclusdo: O entendimento dessa sindrome é complexo e pouco
conhecido, e aprimoramento das estratégias de tratamento requerem
abordagem multidisciplinar com investigacdo continua na intencdo de
oferecer melhor qualidade de vida ao portador. Tentativas evolutivas na
orientacdo terapéutica até que se tenha confirmacdo por evidéncias de
qual é melhor forma de tratamento, é o que na atualidade deve ser feito.

PALAVRAS-CHAVE: Base de Cranio, Fossa Média, Canal Semicircular
Superior, Deiscéncia.
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Numero de publicacées relacionadas & sindrome
desde a sua descricdo

Mensagem Central

A sindrome da deiscéncia do canal semicircular
superior é caracterizada por desequilibrio
crénico, vertigem e nistagmo em resposta a
estimulos sonoros e alteracdes de pressdo. A
falha na cobertura éssea do canal semicircular
superior na fossa craniana média é uma
caracterfstica dessa  sindrome. Enquanto a
deiscéncia do canal semicircular lateral pode
estar associada & ofite média, a deiscéncia
do canal semicircular posterior é rara e pouco
conhecida.

ABSTRACT

Introduction: The origin of the syndrome was identified through the study
of computed tomography scans where the symptoms were accompanied
by failure in the bone coverage of the superior semicircular canal, in the
middle cranial fossa, close to the dura mater. This disease is still unknown
to most doctors.

Objective: Update knowledge about it to awaken the possibility of its
existence during medical care.

Method: Narrative review carried out on the Pubmed and Scielo platforms
targeting articles on the topic, including case reports, studies, reviews and
meta-analyses published between 1998 and 2023. Articles in English,
Portuguese and Spanish were included. The descriptors used were “superior
canal dehiscence syndrome”, “superior canal dehiscence” and “superior
semicircular canal dehiscence syndrome”.

Result: 47 articles were analyzed.

Conclusion: The understanding of this syndrome is complex and little
known, and improvement of treatment strategies requires a multidisciplinary
approach with continuous investigation with the intention of offering a better
quality of life to the patient. Evolutionary attempts in therapeutic guidance
until confirmation by evidence of which is the best form of treatment, is what
must be done today.

KEYWORDS: Skull Base, Middle Fossa, Superior Semicircular Canal,

Dehiscence.

Perspectiva

Essa doenca ainda néo é de conhecimento da
maioria dos médicos e muitas vezes os sinftomas
s@o confundidos como sendo oriundos de
franstorno psiquidtrico. Assim, o objetivo desta
reviséo foi atualizar o conhecimento sobre
ela para despertar a possibilidade de sua
existéncia durante atendimento médico

Conln
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Artigo de Revisdo

INTRODUCAO

sindrome da deiscéncia do canal semicircular

superior (SDCSS) foi descrita pela primeira

vez em 1998, quando Minor et al.
documentaram um grupo de pacientes com desequilibrio
crénico e episédios de vertigem e nistagmo, condizente
com semiologia de distorbio do canal semicircular
superior, induzidos por sons altos e alteracdes de pressdo
da orelha interna.

A sindrome recebeu esse nome quando foi percebido
através de tomografias computadorizadas que os
sinfomas eram acompanhados de falha na cobertura
6ssea do canal semicircular superior, na fossa craniana
média, préximo & dura-mdter. Essa deiscéncia pode
estar associada & ofite média, enquanto aquela do canal
semicircular posterior é entidade rara, mas seu fratamento
segue a mesma linha dos outros canais.?

Essa doenca ainda ndo é de conhecimento da maioria
dos médicos e muitas vezes os sintomas s&o confundidos
como sendo oriundos de transtorno psiquidtrico. Assim, o
obijetivo desta revisdo foi atualizar o conhecimento sobre
ela para despertar a possibilidade de sua existéncia
durante atendimento médico

METODO

RevisGo narrativa feita nas plataformas Pubmed e
Scielo visando artigos relevantes ao tema, incluindo
relatos de casos, estudos, revisdes e metandlises
publicados entre 1998 (quando a SDCSS foi descrita)
até outubro de 2023. Foram incluidos artigos em
inglés, portugués e espanhol. Os descritores usados
foram “superior canal dehiscence syndrome”, “superior
canal dehiscence” e “sindrome da deiscéncia do canal
semicircular superior”. Os artigos relevantes ao tema
listados nas referéncias de outros artigos também foram
utilizados (Figura).
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FIGURA — Nimero de publicacées relacionadas a SDCSS desde a
sua descricdo

DISCUSSAO

O canal semicircular  superior, fisiologicamente,
comporta 2 janelas da orelha interna, a redonda e a oval,
as quais séo fechadas por uma membrana fibroeldstica.
O estimulo sonoro atravessa a janela oval, passa pela
céclea e volta pela janela redonda, o que induz respostas
auditivas. Na SDCSS, a falha na integridade do canal
gera a formacdo de uma terceira janela, o que é processo
patoldgico por transmitir as vibragées sonoras em direcdo
ao aparelho vestibular, composto pelo labirinto.?

A energia sonora é conduzida pelo ar e pelo osso
de maneiras diferentes, o que impacta diretamente na
maneira como o som é percebido pelos individuos.
Esse processo ocorre de maneira distinta na SDCSS,
impactando em sintomas diferentes para cada tipo de
conducéo sonora.

Para o som conduzido pelo ar, o resultado dessa
imperfeicdo do canal semicircular superior, traduzida
como a terceira janela, é a perda da energia sonorq,
sendo percebida pelo paciente como hipoacusia e
aumento do limiar sonoro.®> No entanto, a fragilidade
do canal semicircular superior na SDCSS, que possui
menor impeddncia quando comparado a esse canal em
situacdes fisiolégicas,* vai produzir o efeito contrdrio no
som conduzido pelo osso. A deiscéncia ird permitir que
aquele conduzido pelo osso acesse a perilinfa da orelha
inferna por meio do labirinto, o que explica a vertigem
induzida por sons vivenciada por individuos com essa
sindrome, situacdo essa que é conhecida como “fenémeno
de Tullio”.* A movimentac&o do fluido ampulofugal pode
excitar a ampola, o que resulta em nistagmo, no que é
conhecido como sinal de Hennebert.

Além disso, a livie comunicacdo da perilinfa com
a céclea resulta na conducdo éssea do som melhor do
que o normal, gerando “hiperacusia dssea”.®” Isso se
manifesta como os sintomas de autofonia, zumbido pulsatil
e audicdo de movimentos fisiolégicos que geralmente n&o
sdo ouvidos, como a peristalse intestinal, a mastigacéo e
o movimento dos olhos.

Etiologia

A causa exata da SDCSS ainda é desconhecida, e
2 teorias foram apresentadas, uma relacionada a fatores
congénitos e outra a adquiridos.

Segundo a congénita, uma falha no desenvolvimento
do osso temporal poderia acontecer durante o
desenvolvimento embriondrio e pés-natal e desencadear
a sindrome. Isso acontece porque o canal semicircular
superior cresce direcionado & fossa craniana média,
de maneira a se opor a direcdo do lobo temporal e
aproximar-se da base do cranio originando a sindrome.®
Essa teoria é amparada por estudos que mostraram
pacientes com ela que apresentam ossos finos em toda
a base do crénio lateral, com mdltiplos defeitos nos ossos
da fossa média da base do cranio, desenvolvendo SDCSS
bilateralmente.”" Adicionalmente, prevaléncia de 11,4%
foi documentada em criancas entre 3-17 anos12 e de
13,8% nas menores de 2 anos.” Importante ressaltar que
nem toda deiscéncia visualizada nos exames de imagem
serd sintomdtica

Também foi proposto que eventos traumdticos ao
longo da vida, como traumatismos cranianos, poderiam
levar os pacientes com ossos finos na base lateral do
crénio a desenvolver SDCSS, devido ao rompimento
do labirinfto membranoso criado pela dura-mdter no
impacto.'"

Além disso, pacientes com variante da sindrome de
Usher tém frequéncia significativamente maior de SDCSS;
ademais, familias com parentes de primeiro grau com
a SDCSS, indica a possivel existéncia de correlacdes
genéticas."’®2° Somado a isso, a sindrome de deiscéncia
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do canal superior pode estar ligada a variacées no gene
CDH3, que pode aumentar o risco de desenvolvimento
dessa condicdo.

Alguns autores argumentam que esse afinamento
da base do crénio ndo seria capaz de promover o
fenémeno da terceira janela mével.? Outra teoria, que
busca explicar melhor essa condicdo, é a da causa
adquirida. Ela propée que a hipertensdo intracraniana
e o impacto continuo das pulsacdes poderiam causar a
degradacdo do canal semicircular superior ao longo do
tempo, causando a SDCSS.#% Essa teoria é apoiada
pelo achado de atividade osteocldstica préxima ao canal
semicircular superior em um estudo com ossos temporais.*
Segundo autores, essa reabsorcdo éssea poderia formar
uma terceira janela, o que explicaria a SDCSS.#

Outras causas de SDCSS adquirida incluem
meningioma,®  displasia  fibrosa,”  malformacdes
vasculares® e fraturas de osso temporal.

Epidemiologia

Um estudo realizado com 1000 ossos temporais
demonstrou que o canal semicircular superior é deiscente
em 0,5% dos casos e que possui espessura menor do
que 0,1 mm em outros 1,4%, o que poderia predispor a
fraturas em traumas.” Além disso, a deiscéncia do canal
semicircular superior pode ser vista em cerca de 2-10%
das tomografias computadorizadas.®® No entanto, a
incidéncia das SDCSS, embora ainda desconhecida, é
menor porque nem todos os pacientes com esse defeito
anatémico reportam sintomas.”?2

A incidéncia da SDCSS parece ser maior na Europa
e nos EUA, sendo que ela é pouco reportada na Asia
e, portanto, acredita-se que possam existir diferencas
raciais na incidéncia dessa doenca.?? Né&o hd literatura
disponivel quanto a incidéncia dela na América do Sul,
Oceania e Africa.

Quanto ao sexo, n&o parece haver diferencas
significativas. Um estudo evidenciou que ambos os
géneros tinham melhora significativa dos sinftomas apés
tratamentos cirirgicos, mas as mulheres se destacaram
quanto & melhora do limiar auditivo em relacdo aos
homens.°

Por fim, a idade também parece néo ter relacdo com
a resolutividade dos quadros, visto que, nesse mesmo
estudo, pacientes idosos tiveram sintomas pré e pds-
operatdrio com incidéncia similar ao grupo de pacientes
mais jovens.*°

Apresentacdo clinica

A apresentacdo clinica da SDCSS é bastante variada,
o que pode ser situacdo desafiadora para os médicos
chegarem ao diagndstico. Nesse sentido, estudos da
literatura médica tentaram agrupar os sinfomas mais
comuns. Em um desses estudos,® 5 sintomas principais
representaram 92,5% dos casos. S&o eles: tontura
esponténea (51%), vertigem induzida por som (42,7%),
autofonia (42,5%), perda auditiva (39,9%) e vertigem
induzida por presséo (37,4%).

Em outro estudo,® os sinfomas induzidos por sons
altos foram notados em 90% dos pacientes, enquanto
aqueles induzidos por pressGo, como tossir ou espirrar,

representaram 73,3%.

Os sintomas podem causar impactos diferentes na
vida dos pacientes. Em parte deles, sdo leves o suficiente
para serem tolerados, permitindo tratamento conservador.
Em outros, hd impacto grande o suficiente na vida pessoal
e profissional para afetar a percepcdo de qualidade de
vida, requerendo, nesses casos, tratamentos definitivos.

Nenhum trabalho estudou a exata prevaléncia de
doencas mentais na SDCSS. No entanto, a literatura
mostra que a prevaléncia de depressGo e ansiedade
em pacientes com doencas audiovestibulares aumenta
conforme a severidade da doenca ofolégica.®® Além
disso, intervencdo cirdrgica em pacientes de SDCSS
mostrou melhora dos sintomas depressivos.®

Diagnéstico

SDCSS pode ser suspeitada pelo quadro clinico,
mas sdo necessdrios exames de imagem e audiométricos
para confirmar o diagnéstico. Ward et al.™ sintetizaram
critérios diagndsticos em 2017, mas ndo hd consenso
quanto a seu uso.

A tomografia computadorizada de alta resolugdo
pode sugerir o diagndstico, mas é importante considerar
que nem sempre a deiscéncia do canal semicircular
superior é sinftomética, ndo devendo serinterpretada como
SDCSS em todos os casos.®® A ressondncia magnética
pode ser utilizada, especialmente antes de operacdes,
sendo que a visualizacdo do canal semicircular superior
é melhor em T2.3¢

A audiometria tipica de SDCSS é a combinacdo
de aumento do limiar auditvo da conducdo aérea
e diminvicdo do limiar auditivo da conducdo dssea
nas frequéncias mais baixas (250, 500, e 1,000Hz),
caracterizando air-bone gap.??%%¥:38 Estudos sugeriram
diminuir a frequéncia usada na audiometria para menor
que 250 Hz para detectar mudancas maiores na
conducdo aérea, mas isso necessita ser confirmado em
estudos clinicos.

Sugere-se avaliar os reflexos acUsticos, os quais
costumam estar preservados na SDCSS.*¢ No entanto,
nos casos associados & ofosclerose - que s&o atipicos -,
esses reflexos podem estar alterados.3%4°

O exame vestibular-evoked myogenic potentials
(VEMP) frequentemente estd alterado na SDCSS. Na
conducdo aéreq, os limites costumam estar diminuidos,
enquanto as amplitudes aumentadas.*’ Tem havido
esforco para melhorar a técnica utilizada no VEMP para
facilitar o diagnéstico.*>#*

Outro teste que vem sendo utilizado é a
eletrococleografia, mas sua utilidade clinica e
infraoperatéria ainda estd em investigacdo.

Tratamento

Néo existe consenso para o tralamento da SDCSS.
Os pacientes com sintomas mais leves podem optar pelo
tratamento conservador, enquanto outros, com sintomas
mais agressivos, buscam o tratamento cirdrgico.

A técnica da fossa craniana média, a qual consiste em
bloquear a terceira janela do canal semicircular superior
com fdscia e cimento de hidroxiapatita, predominou nos
dltimos anos.** No entanto, outras abordagens, como
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a entrada pela via transmastoide, via endoscépica ou
transnasal, também sdo usadas. A selecdo da via a ser
utilizada deve levar em consideracdo a anatomia do
individuo e a experiéncia do cirurgido.?’

Alguns cirurgides utilizam a técnica da janela
redonda, na qual ela é bloqueada e as outras 2 - oval
e a gerada patologicamente pela SDCSS - permanecem
destampadas. Essa técnica ainda é controversa e sem
utilidade definida.*

Prognéstico

A resolucdo das queixas é observada na maioria dos
pacientes que se submetem ao reparo cirdrgico, embora
sinftomas mecdnicos e presséricos tendem a se resolver
mais répido do que cefaleias e desequilibrio.*¢#”

Né&o se sabe exatamente os fatores que influenciam
no prognéstico da SSCDS, embora a literatura aceite que
a presenca de sintomas e de comorbidades vestibulares
possam influenciar.*® Houve uma tentativa de se realizar
metandlise com o prognéstico da SSCDS de acordo com
o fratamento recebido, mas falhou porque as medidas de
resultado e a avaliacdo pds-cirirgica variavam demais
entre os estudos.*>*°

CONCLUSAO

O entendimento dessa sindrome é complexo e
pouco conhecido, e aprimoramento das condutas
requer abordagem multidisciplinar com investigacdo
continua na intencdo de oferecer melhor qualidade de
vida ao portador. O tratamento varia de conservador
a cirirgico, dependendo da gravidade dos sintomas.
Embora a maioria dos pacientes tenha resolucdo
das queixas apds o reparo cirdrgico, o progndstico
pode ser influenciado pela presenca de sintomas e
comorbidades vestibulares. Por ser sindrome complexa,
o aprimoramento das estratégias de tratamento requer
abordagem multidisciplinar com investigacdo continua.

Afiliacdo dos autores:
'Universidade Estadual do Centro Oeste, Guarapuava, PR, PR, Brasil;
?Centro Avancado de Neurologia e Neurocirurgia (CEANNE), Porto Alegre, RS, PR,
Brasil:
3Instituto Presbiteriano Mackenzie, Séo Paulo, SP. Brasil:
“Universidade Federal do Rio Grande do Sul, Porto Alegre, RS, Brasil;
SUniversidade Federal do Ceard, Fortaleza, CE, Brasil.

Correspondéncia
Gustavo Rassier Isolan
Email: gisolan@yahoo.com.br

Conflito de interesse: Nenhum
Financiamento: Nenhum

Como citar:
Barbosa ABA, Tomasi G, Polansky J, Lavinsky J, Gongalves RF, Nogueira GN, Sato
RMS, Garcia AC, Jaworski PE, BudelVM, Isolan GR. O que se sabe sobre a sindrome
da deiscéncia do canal semicircular superior. BioSCIENCE. 2024;82(S1):e006

Contribuicdo dos autores
Conceituacdo; Alicia Batista de Almeida Barbosa
Andlise formal: Gustavo Rassier Isolan
InvestigacGo: Gustavo Tomasi
Metodologia: Joel Lavinsky
Administracéo do projeto: Rafaela Fernandes Gongalves
Redacéo (esboco original): Todos os autores
Redacdo (reviséo e edicdo): Todos os autores

Recebido em: 23,/04,/2024
Aceito em: 28,/05,/2024

REFERENCIAS

_1. Minor LB. Superior canal dehiscence syndrome. Am J Otol.
2000;21(1):9-19.

_2. Chien WW, Carey JP, Minor LB. Canal dehiscence. Curr Opin Neurol.
2011;24(1):25-31. Doi: 10.1097/WCO.0b013e328341f88

3. Rosowski JJ, Songer JE, Nakajima HH, Brinsko KM, Merchant SN.
Clinical, experimental, and theoretical investigations of the effect
of superior semicircular canal dehiscence on hearing mechanisms.
Otol Neurotol. 2004;25(3):323-32. Doi: 10.1097/00129492-
200405000-00021

_4. Merchant SN, Rosowski JJ. Conductive hearing loss caused by third-
window lesions of the inner ear. Otol Neurotol. 2008;29(3):282-9.
Doi: 10.1097/mao.0b013e318161ab24

_5. Raufer S, Masud SF, Nakajima HH. Infrasound transmission in the
human ear: Implications for acoustic and vestibular responses of the
normal and dehiscent inner ear. J Acoust Soc Am. 2018;144(1):332.
Doi: 10.1121 /1.5046523

_6. Pisano DV, Niesten MEF, Merchant SN, Nakajima HH. The
effect of superior semicircular canal dehiscence on intracochlear
sound pressures. Audiol Neurootol. 2012;17(5):338-48. Doi:
10.1159/000339653

_7._Watson SR, Halmagyi GM, Colebatch JG. Vestibular hypersensitivity
to sound (Tullio phenomenon): structural and functional assessment.
Neurology. 2000;54(3):722-8. Doi: 10.1212/wnl.54.3.722

_8. Guan X, Cheng YS, Galaiya DJ, Rosowski J, Lee DJ, Nakajima HH.
Bone-conduction hyperacusis induced by superior canal dehiscence
in human: the underlying mechanism. Sci Rep. 2020;10:16564. Doi:
10.1038/541598-020-73565-4

_9. Carey JP, Minor LB, Nager GT. Dehiscence or Thinning of Bone
Overlying the Superior Semicircular Canal in a Temporal Bone
Survey. Arch Otolaryngol Head Neck Surg. 2000;126(2):137-47.
Doi: 10.1001 /archotol.126.2.137

_10.Hirvonen TP, Weg N, Zinreich SJ, Minor LB. High-resolution CT
findings suggest a developmental abnormality underlying superior
canal dehiscence syndrome. Acta Otolaryngol. 2003;123(4):477-
81. Doi: 10.1080,/0036554021000028099

_11. StevensSM, HockK, SamyR, Pensak ML. Are Patientswith Spontaneous
CSF Otorrhea and Superior Canal Dehiscence Congenitally
Predisposed to Their Disorders2. Otolaryngol Head Neck Surg.
2018;159(3):543-52. Doi: 10.1177/0194599818769875

_12.Chen EY, Paladin A, Philips G, Raske M, Veja L, Pterson DO, et
al. Semicircular canal dehiscence in the pediatric population. Int
J Pediatr Otorhinolaryngol. 2009;73(2):321-7. Doi: 10.1016/].
iiporl. 2008.10.027

_13. HagiwaraM, ShaikhJA, Fang Y, Fatteepekar G, Roehm PC. Prevalence
of radiographic semicircular canal dehiscence in very young
children: an evaluation using high-resolution computed tomography
of the temporal bones. Pediatr Radiol. 2012;42(12):1456-64. Doi:
10.1007 /s00247-012-2489-9

_14. McCrary HC, Babajanian E, Patel N, Yang S, Kircher M, Carlson
ML, et al. Superior Semicircular Canal Dehiscence Syndrome
Following Head Trauma: A Multi-institutional Review. Laryngoscope.
2021;131(11):E2810-E2818. Doi: 10.1002/lary.2975

_15.Ward BK, Carey JP, Minor LB. Superior Canal Dehiscence Syndrome:
Lessons from the First 20 Years. Front Neurol. 2017;8:177. Doi:
10.3389/fneur.2017.00177

_16.Heidenreich KD, Kileny PR, Ahmed S, El-Kashlan HK, Melendez TL,
Basura GJ, et al. Superior Canal Dehiscence Syndrome Affecting 3
Families.JAMA Otolaryngol Head Neck Surg. 2017;143(7):656-62.
Doi: 10.1001/jamaoto.2016.4743

_17. Niesten MEF, Lookabaugh S, Curtin H, Merchant SN, McKenna MJ,
GrolmanW, etal. Familial superior canaldehiscence syndrome. JAMA
Otolaryngol Head Neck Surg. 2014;140(4):363-8. Doi: 10.1001/
jomaoto.2013.6718

_18.NoonanKY, RussoJ, ShenJ, Rehm H, Halbach S, HoppE, etal. CDH23
Related Hearing Loss: A New Genetic Risk Factor for Semicircular
Canal Dehiscence?. Otol Neurotol. 2016;37(10):1583-8. Doi:
10.1097 /MAO.0000000000001210

_19.Roman-Naranjo P, Gallego-Martinez A, Escamez JAL. Genetics of
vestibular syndromes. Curr Opin Neurol. 2018;31(1):105-10. Doi:
10.1097 /WC0O.0000000000000519

BioSCIENCE 2024;82:51.e006



_20.WardBK, de BergRV, Rompaey VV, Bisdorff A, Hullar TE, Welgampola
MS, et al. Superior semicircular canal dehiscence syndrome:
Diagnostic criteria consensus document of the committee for the

classification of vestibular disorders of the Bérany Society. J Vestib
Res. 2021;31(3):131-41. Doi: 10.3233/VES-200004

_21. Rosowski JJ, Songer JE, Nakajima HH, Bronsko KM, Merchant SN.
Clinical, experimental, and theoretical investigations of the effect
of superior semicircular canal dehiscence on hearing mechanisms.
Otol Neurotol. 2004;25(3):323-32. Doi: 10.1097/00129492-
200405000-00021

_22.Kamakura T, Nadol JB Jr. Evidence of Osteoclastic Activity in the
Human Temporal Bone. Audiol Neurootol. 2017;22(4-5):218-25.
Doi: 10.1159,/000481279

23.Crane BT, Carey JP, McMenomey S, Minor LB. Meningioma
causing superior canal dehiscence syndrome. Otol Neurotol.

2010;31(6):1009-10. Doi: 10.1097 /MAO.0b013e3181a32d85

_24.Goddard JC, Go JL, Friedman RA. Imaging case of the month:
Fibrous dysplasia causing superior canal dehiscence. Otol Neurotol.
2013;34(1):e1-2. Doi: 10.1097/MAO.0b013e3182355642

_25.Brantberg K, Greitz D, Pansell T. Subarcuate venous malformation
causing audio-vestibular symptoms similar to those in superior canal
dehiscence syndrome. Otol Neurotol. 2004;25(6):993-7. Doi:
10.1097/00129492-200411000-00022

_26.Peng KA, Ahmed S, Yang |, Gopen Q. Temporal bone fracture causing
superior semicircular canal dehiscence. Case Rep Otolaryngol.
2014;2014:817291. Doi: 10.1155/2014/817291

_27.Ho ML, Moonis G, Halpin CF, Curtin HD. Spectrum of Third Window
Abnormalities: Semicircular Canal Dehiscence and Beyond. AJNR Am
J Neuroradiol. 2017;38(1):2-9. Doi: 10.3174/ajnr.A4922

_28.Kasle DA, Tower JI, Savoca E, Hildrew DM. Superior Semicircular
Canal Dehiscence: A Case Report and Literature Review of an
Otologic Condition Associated With Severe Psychiatric Disturbance
and Suicide Attempt. J Psychiatr Pract. 2022;28(6):505-8. Doi:
10.1097/PRA.0000000000000663

_29.Suzuki M, Ota Y, Takanami T, Yoshino R, Masuda H. Superior canal
dehiscence syndrome: A review. Auris Nasus Larynx. 2023. Doi:
10.1016/.anl.2023.08.004

_30.Nguyen T, Sheppard JP, Doung G, Ding K, Dejam D, Alkhalid Y, et
al. Age and gender considerations on the symptomology in patients
with superior semicircular canal dehiscence: A systematic review and
case illustration. J Clin Neurosci. 2019;65:112-20. Doi: 10.1016/j.
jocn.2019.04.006

_31.Naert L, et al. Aggregating the symptoms of superior semicircular
canal dehiscence syndrome. Laryngoscope. 2018;128(8):1932-8.
doi: 10.1002/lary.27062

_32.Minor LB. Clinical manifestations of superior semicircular canal
dehiscence.  Laryngoscope.  2005;115(10):1717-27.  Doi:
10.1097/01.mlg.0000178324.55729.b7

_33.Sakagami M, Kitahara T, Okayasu T, Yamashita A, Hasukawa A,
Ota |, et al. Negative prognostic factors for psychological conditions
in patients with audiovestibular diseases. Auris Nasus Larynx.

2016;43(6):632-6. Doi: 10.1016/j.anl.2016.02.006

_34.Wackym PA, Balaban CD, Mackay HT, Woof SJ, Lundell CJ,
Carter DM, et al. Longitudinal Cognitive and Neurobehavioral
Functional Outcomes Before and After Repairing Otic Capsule
Dehiscence. Otol Neurotol. 2016;37(1):70-82. Doi: 10.1097/
MAQO.0000000000000928

_35.Mikulec AA, McKenna MJ, Ramsey MJ, Rosowski JJ, Herrmann
BS, Rauch SD, et al. Superior semicircular canal dehiscence

presenting as conductive hearing loss without vertigo. Otol Neurotol.
2004;25(2):121-9. Doi: 10.1097/00129492-200403000-00007

_36.Chilvers G, McKay-Davies |. Recent advances in superior semicircular
canal dehiscence syndrome. J Laryngol Otol. 2015;129(3):217-25.
Doi: 10.1017,/50022215115000183

_37. Ward BK, Carey JP, Minor LB. Superior Canal Dehiscence Syndrome:
Lessons from the First 20 Years. Front Neurol. 2017;8:177. Doi:
10.3389/fneur.2017.00177

_38.ChengYS, Raufer S, GuanX, Halpin CF, Lee D, Nakajima HH. Superior
Canal Dehiscence Similarly Affects Cochlear Pressures in Temporal
Bones and Audiograms in Patients. Ear Hear. 2020;41(4):804-10.
Doi: 10.1097/AUD.0000000000000799

_39.Eberhard KE, Chari DA, Nakajima HH, Klokker M, Cayé-Thomasen
P Lee DJ. Current Trends, Controversies, and Future Directions in the
EvaluationandManagementofSuperiorCanalDehiscence Syndrome.

Front Neurol. 2021;12:638574. Doi: 10.3389 /fneur.2021.638574

_40.HopeA, FaganP.Latentsuperiorcanaldehiscencesyndromeunmasked
by stapedotomy for otosclerosis. J Laryngol Otol. 2010;124(4):428-
30. Doi: 10.1017,/50022215109991654

_41. Pritchett CV, Spector ME, Kileny PR, Heidenreich KD, El-Kashlan HK.
Surgical treatment of hearing loss when otosclerosis coexists with
superior semicircular canal dehiscence syndrome. Otol Neurotol.
2014;35(7):1163-7. Doi: 10.1097 /MAO.0000000000000470

_42.Noij KS, Duarte MJ, Wong K, Cheng YS, Masud S, Herrlann BS,
et al. Toward Optimizing Cervical Vestibular Evoked Myogenic
Potentials (cVEMP): Combining Air-Bone Gap and cVEMP Thresholds
to Improve Diagnosis of Superior Canal Dehiscence. Otol Neurotol.
2018;39(2):212-20. Doi: 10.1097 /MAO.0000000000001655

_43.Lin K, Lahey R, Beckley R, 2nd DB, Wikerson B, Johson E, et al.
Validating the Utility of High Frequency Ocular Vestibular Evoked
Myogenic Potential Testing in the Diagnosis of Superior Semicircular
Canal Dehiscence. Otol Neurotol. 2019;40(10):1353-8. Doi:
10.1097/MAO.0000000000002388

_44.Manzari L, Burgess AM, McGarvie LA, Curthoys IS. An indicator of
probable semicircular canal dehiscence: ocular vestibular evoked
myogenic potentials to high frequencies. Otolaryngol Head Neck
Surg. 2013;149(1):142-5. Doi: 10.1177 /0194599813489494

_45.Shaia WT, Diaz RC. Evolution in surgical management of superior
canaldehiscence syndrome. Curr Opin Otolaryngol Head Neck Surg.
2013;21(5):497-502. Doi: 10.1097 /MOO.0b013e328364b3ff

_46.Mau C, Kamal N, Badeti S, Reddy R, Ying TLM, Jyiung RW, et al.
Superior semicircular canal dehiscence: Diagnosis and management.
J Clin Neurosci. 2018;48:58-65. Doi: 10.1016/j.jocn.2017.11.019

_47.Walsh EM. Current management of superior semicircular canal
dehiscence syndrome. Curr Opin Otolaryngol Head Neck Surg.
2020;28(5):340-5. Doi: 10.1097/MO0.0000000000000657

_48.0ssen ME, Stokroos R, Kingma H, Tongeren JS, Rompaey VV, Temel
Y, et al. Heterogeneity in Reported Outcome Measures after Surgery
in Superior Canal Dehiscence Syndrome - A Systematic Literature
Review. Front Neurol. 2017;8:347. Doi: 10.3389/fneur.2017.00347

_49.Niesten ME, McKenna MJ, Grolman W, Lee DJ. Clinical factors
associated with prolonged recovery after superior canal dehiscence
surgery. Otol Neurotol. 2012;33(5):824-31. Doi: 10.1097/
MAO.0b013e3182544c%¢

50.Buffon VA, Roeder BL, de Barros LL, Sobral ACL, Simm EB, Bark GD,
et al. Prevaléncia da sindrome de burnout em profissionais de satde
durante a pandemia de COVID-19. BioSCIENCE. 2023;81(1):10-6.
Doi: 10.55684,/81.2.3.

BioSCIENCE 2024;82:51.e006

5



Artigo de Revisao

Doi: /10.55684/2024.82.S1.e007

Condrossarcoma da base do cranio descoberto incidentalmente através de
Sindrome de Maffucci

Chondrossarcoma of the skull base incidentally discovered through Maffucci
Syndrome
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RESUMO

Introducdo: A Sindrome de Maffucci (SM) é uma displasia mesodérmica
ndo hereditdria congénita associada a malformacdes venosas cuténeas
com discondroplasia.

Objetivo: revisar a sindrome de MAffucci e apresentar um caso no qual o
condrossarcoma assintomético da base do cranio foi diagnosticado como
achado casual e tratado.

Resultados: Caracteriza-se por ser uma enfermidade rara com menos
de 200 casos descritos pela literatura, ndo havendo estatisticas sobre sua
epidemiologia e prevaléncia. A Sindrome de Maffucci tem como principal
diagnéstico diferencial a Sindrome de Ollier. Outras patologias também
devem ser pensadas diante do quadro apresentado, como o sarcoma
de kaposi, sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber,sindrome de Proteus e
doenca de Gorham.

Conclusio: deve-se ter alto grau de suspeita de lesées da base do cranio
em pacientes com sindrome de maffucci.

PALAVRAS-CHAVE: Tumor da base do créanio.
Sindrome de maffucci

Condrosarcoma.

N\

Encondromas subcuténeos em méo e angiomas
de cavidade oral

Mensagem Central

A Sindrome de Maffucci (sm) é uma displasia
mesodérmica  ndo  hereditéria  congénita
associada a malformacées venosas cuféneas
com discondroplasia. £ doenca rara e deve
ser manejada por equipe muliidisciplinar.
Em alguns casos pode estar associada a
condrossarcomas assinfomdticos da base do
crénio

ABSTRACT

Introduction: Maffucci Syndrome (MS) is a congenital non-hereditary
mesodermal dysplasia associated with cutaneous venous malformations
with dyschondroplasia.

Objective: to review MAffucci syndrome and present a case in which
asymptomatic skull base chondrosarcoma was diagnosed as an incidental
finding.

Results: Itis characterized by being a rare disease with less than 200 cases
described in the literature, and there are no statistics on its epidemiology
and prevalence. Maffucci Syndrome's main differential diagnosis is Ollier
Syndrome. Other pathologies should also be considered in view of the
presented situation, such as Kaposi's sarcoma, Klippel-Trenaunay-Weber
syndrome, Proteus syndrome and Gorham's disease.

Conclusion: there should be a high degree of suspicion for skull base
injuries in patients with Maffucci syndrome.

KEYWORDS: Skull base tumor. Chondrosarcoma. Maffucci’s syndrome

Perspectiva
Que o leitor conheca a sindrome de Maffucci
e investigue doencas da base do crénio com
exames de imagem nos pacientes portadores

dessa sindrome

Conln
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Artigo de Revisdo

INTRODUCAO

Sindrome de Maffucci se caracteriza por

moltiplos encondromas subcutaneos e

pode ser complicada por condrossarcomas
da base do crénio. Nesse artigo os autores apresentam
um caso de Sindrome de Maffucci sem sintomas
neurologicos e no qual o conhecimento sobre a
sindrome fomentou o estudo da base do crénio com
exame de imagem.

Caso ilustrativo

Um paciente de 16 anos do sexo masculino,
terceiro filho de pais sauddveis sem consanguinidade,
foi submetido & osteotomia da tibia esquerda devido
a deformacdo 6ssea aos 9 anos. As radiografias
mostraram moltiplas lesdes radiolucentes bem definidas
e irregularmente expandidas, correspondentes a
encondromas no fémur direito, costelas, metacarpos e
primeira falange de ambas as m&os. Aos 11 anos, ele
comecou a apresentar massas moles com descoloracdo
azulada, consistentes com hemangiomas na pele, em
regido abdominal, pescoco, membro inferior esquerdo,
mdo esquerda, lingua, amigdala direita e bochecha
(Figura 1), determinando o diagnéstico clinico de
sindrome de Maffucci. O exame histopatolégico da
lesdo de tibia esquerda ressecada e da massa oral
demonstrou se tratar de encondroma e hemangioma,
respectivamente.

Quando o paciente tinha 15 anos, foram feitas
tomografia computadorizada (TC) e ressonéncia
magnética (RM) para investigar as dores de cabeca e
tonturas de inicio recente (sem alteracdo visual). Esses
exames revelaram um extenso tumor na base do crénio,
afetando a regido do clivus (Figura 2). Os achados
radiolégicos sdo consistentes com o diagnéstico de
condrossarcoma. Realizou-se resseccdo  subtotal
através de uma abordagem endoscépica endonasal
sem morbidade. O resultado do exame histolégico
revelou condrossarcoma. O paciente realizou terapia
adjuvante com radiocirurgia e segue com controle
tumoral nos Gltimos 8 anos.

DISCUSSAO

CONDROSSARCOMASs

O Condrossarcoma (CS) se infere em um tumor
maligno raro, com incidéncia de 3 a 8 a cada
1.000.000 habitantes. O CS é um tumor produtor de
matriz cartilaginosa que invade a cortical éssea e o
tecido medular, representando 20% de todos os tumores
6sseos, sendo o segundo tumor dsseo mais comum, airds
somente do osteossarcoma.'

Ademais, o possui pico de
incidéncia entre os 40 e os 60 anos, acometendo

condrossarcoma

individuos principalmente entre os 30 e O anos, afetando
igualmente homens e mulheres com a proporcdo 1:1,
sendo que pacientes com sindrome de Maffucci e
doenca de Ollier tem risco maior de desenvolver CS que
a populacéo em geral >4

FIGURA 1 — Paciente com lesdes de descoloracdo azulada na méo e
massa na lingua consistentes com hemangiomas

Legenda: A. TC axial sem confraste mostrando uma les@o no clivus com calcificacées, estendendo-se
até & regido parasselar. B. Angio TC coronal mostrando a relacdo da leséo com as artérias cardfidas.
C. e D. RM ponderada em T1 mostrando tumor no clivus, com aumento heterogéneo de gadolinio e
extensdo para o seio cavernoso esquerdo

FIGURA 2 — Aspectos imagenoldgicos de condrossarcoma da base
do crénio

Além disso, os ossos derivados de calcificacdo
endocondral  s@o os mais acometidos pelo
Condrossarcoma. Quanto & localizacdo anatdémica, o
CS atinge principalmente a regido metafisaria, sendo
que sua forma primdria tem maior incidéncia em ossos da
pelve, sendo o iliaco o mais acometido, seguido de fémur
e Umero proximal, tibia e escdpula, que contabilizam
75% das lesdes. Casos raros relatam acometimento de
ossos das mdos e pés e infere-se externamente raro seu
surgimento em ossos craniofaciais e na coluna.?

Classificacdo

Quanto & sua localizacdo, o condrossarcoma pode
classificado em primdrio central, secunddrio central,
periférico secunddrio ou periosteal. Nesse viés, SC
central é o subtipo com maior incidéncia (70%). As
lesdes primdrias se formam a partir de um osso saudével,
enquanto as secunddrias despontam de uma lesdo
benigna cartilaginosad existente, como osteocondromas,
encondromas e condroblastomas. As lesdes centrais, que
se localizam na regido intframedular do osso, podem ser
primdrias ou secunddrias a um encondroma, enquanto
as periféricas sdo secunddrias a um osteocondroma
localizando-se junto a cortical externa.>®

Os Condrossarcomas sao divididos ainda em graus
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histoldgicos, segundo a OMS e os critérios de Evans,
definindo gravidade e evolucdo clinica do paciente
de acordo com o aumento do grau histolégico, que é
dividido em grau |, Il e Il respectivamente, dessa forma,
pacientes com grau de histologia mais alto possuem pior
progndstico, pois este estd associado a maior chance de
metdstases.*”

Estadiamento

O estadiamento ndo segue o padrdo convencional
do TNM, mas segue o sistema proposto por Enneking:
Grau I: indica um tumor de baixo grau sem metdstase;
Grau lI: tumor de alto grau ndo metastdtico; Grau Il
quando o tumor apresenta metdstases & distancia.'

Clinica

Os sinfomas sdo pouco especificos, e a auséncia
desses ndo descarta a presenca do tumor. Os principais
sinfomas descritos sdo o edema local, a dor que persiste
a noite, interferindo no sono do paciente e fraturas
patolégicas no osso acometido.™

Lesdes precursoras

Encondromas

Dentre as lesdes precursoras, os encondromas e
osteocondromas sd@o as principais. Os encondromas
sdo tumores benignos de origem na cartilagem, se
desenvolvendo na cavidade medular, ocorrendo
principalmente em ossos das m&os e pés. Quando hé
moltiplos encondromas em um local a patologia pode ser
nomeada encondromatose multipla a qual a forma mais
comum é a doenca de Ollier, que possui como critério
diagnéstico ter diversas lesdes nas mdos. Quando
miltiplos encondromas estdo associados a hemangiomas
de partes moles a patologia passa a ser denominado
sindrome de Maffucci.

Ambas as patologias sdo congénitas e genéticas,
ocorrendo por mutacdes somdticas em genes que
codificam as enzimas isocitrato desidrogenase 1
e 2, respectivamente. A maioria dos encondromas
sdo assintomdticos, mas podem causar deformidade
esquelética, diferenca do comprimento de membros e
risco de malignizacdo para condrossarcoma. Quando
lesGo solitaria, essa lesdo precursora raramente se
maligniza, mas quando se apresenta em vdrias lesdes
ou associadas a doenca de Ollier ou sindrome de
Maffucci a chance de se tornar um tumor maligno pode
chegar até 50%. Ademais, lesdes de pelve tem maior
chance de malignizacdo, enquanto as acrais raramente
se transformam em Condrossarcoma. A transformacéo
maligna tende a ocorrer apds a maturidade Sssea.®>™°

Osteocondromas

Os osteocondromas sGo as principais lesdes
precursoras de condrossarcomas periféricos. A lesdo é
relacionada a placa de crescimento dsseo, sendo que o
local mais acometido é ao redor do joelho. Nesse viés,
pode ser dividido em séssil, com ampla ligagdo com
o osso, ou pediculado. Assim como os encondromas,
miltiplos osteocondromas podem ocorrer no mesmo
local, denominando-se osteocondromatose mdltipla. A

osteocondromatose miltipla é uma condicéo autossémica
dominante com mutacdo na linha germinativa de genes
supressores de tumor EXT1 ou EXT2. Os pacientes séo
majoritariamente assinftomdticos, mas podem apresentar
dor, deformidades e fraturas patolégicas. Atransformacédo
maligna acontece somente em 5%. Nesse viés todos os
condrossarcomas que surgem de um osteocondroma sdo
considerados tumores periféricos secunddrios. ">

Diagnéstico

Além da clinica, o diagndstico depende de exames
de imagem, sendo a radiografia o primeiro que deve
ser solicitado para avaliacdo inicial. A radiografia é
capaz de oferecer indicios de diagnéstico, extensdo e
tamanho do tumor. A tomografia computadorizada é o
melhor exame para detectar a mineralizacéo da matriz e
a ressondncia magnética determina extenséo da doenca
medular e acometimento de partes moles. O PET Scan e
a digitalizacdo por fluorodeoxiglicose (FDG) séo timos
métodos para avaliar grau do tumor, diferenciar lesdes
benignas e malignas, identificar metdstases e distinguir
tumor recorrente de alteracdo pés-operatério.'?

Histologia

A histopatologia do condrossarcoma caracteriza-
se pelo aumento da celularidade e dos nicleos
celulares, células binucleadas, pleomorfismo nuclear
hipercromdtico e atipico. Pode haver ainda necrose e
mitose com calcificacdo ou ossificacdo.’®

Nesse interim, os condrossarcomas podem ser
divididosem convencional, célulasclaras, desdiferenciado
e mesenquimal. O condrossarcoma convencional
representa 85% de todos os condrossarcomas enquanto
o subtipo desdiferenciado e mesénquima sdo os mais
agressivos."”

Tratamento

O tratamento do condrossarcoma depende do grau
da lesdo. Em lesdes de baixo grau, se evidencia boa
respostas & curetagens prolongadas, desde que néo haja
extensdo para tecidos moles. Lesdes de alto grau, por
sua vez, consiste na amputacdo radical da regido, com
acompanhamento continuo pés-operatério pela chance
de metdstases e recidivas.'

Prognéstico

O graul, renomeado pela OMS em 2013 como tumor
Cartilaginoso Atipico, tem baixo risco de metdstases, mas
com agressividade local importante, apresentando taxa
de sobrevida de 83 a 95% em 10 anos; apesar da sua
baixa mortalidade, existem dreas de dificil manejo como
pelve e cranio que se caracterizam como a principal causa
de morte nesse subtipo. O condrossarcoma grau Il é mais
celular com menor quantidade de matriz condrodistrofia
que o Grau | com mitoses esparsas. O grau Il possui 10 a
15% de chance de metdstase, com sobrevida em 10 anos
variando de 64 a 86%. As lesdes caracterizadas como
grau Il apresentam mdltiplas mitoses, pleomorfismo
celular e matriz condral mais esparsa ou até ausente,
possuem progndstico desfavordvel com sobrevida em
10 anos de até 55%. Vale salientar que em casos de
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recidiva a grande maioria permanece com o mesmo
subtipo histoldgico, entretanto até 13% dos casos podem
ter apresentacdo em um grau histolégico maior do que
do tumor original 41"

Sindrome de Maffucci

Introducdo

A Sindrome de Maffucci (SM) é uma displasia
mesodérmica ndo hereditdria congénita associada a
malformacdes venosas cutdneas com discondroplasia.
A doenca se manifesta pela presenca de mdltiplos
condromas e hemangiomas sobre tecidos moles,
afetando a pele, tecido subcuténeo e outros érgéos.

Epidemiologia

Caracteriza-se por ser uma enfermidade rara com
menosde 200 casos descritos pelaliteratura, ndo havendo
estatisticas sobre sua epidemiologia e prevaléncia. Vale
salientar que a SM ocorre sem distincdo de raca, género
ou predisposicdo genética.

Fisiopatologia

Ademais, estd relacionada a mutacdes em genes
IDH1 e IDH2, que codificam a enzima isocitrato
desidrogenase, sendo que o gene IDH1 tem como
funcéo participar do metabolismo da glicose e de acidos
graxos.?°

O mecanismo de formacdo dos condrossarcomas
pelo defeito na producdo dessas enzimas ainda ndo esta
bem descrito pela literatura. Dentre os riscos da patologia,
hd 100% de chance de transformacdo maligna das
lesdes, que pode ocorrer na forma de condrossarcoma,
angiosarcoma ou linfangiossarcoma.

Apesar de ndo ter sua fisiopatologia totalmente
descrita até o presente momento, olguns autores
pressupdem que a sindrome n&o seja causada por
anormalidade cromossémica, enquanto outros propdem
que se trate de uma displasia mesodérmica congénita.
Matsumoto et al. relatou a presenca da inverséo do p11
e 921 no cromossomo 1 em um paciente com sindrome
de maffucci. J& Nakayama et al. Observou o excesso de
heterocromatina em banda q também no cromossomo
1, mas isso pode ser um polimorfismo ndo patolégico.
Ademais, apesar de ndo haver anormalidade
cromossdmica relacionada ainda ndo se pode excluir a
possibilidade de microdelecdes ou mosaicismo.>4132

Clinica

A clinica da Sindrome de Maffucci costuma aparecer
na infancia, em torno dos 4 anos de idade, manifestando-
se como deformidades esqueléticas assimétricas,
com diferencas em comprimento de membros
necessitando de cirurgia ainda na primeira década
de vida. Na adolescéncia miltiplos hemangiomas e
condromas endégenos passam a aparecer, crescendo
proporcionalmente junto & crianga e ndo tendem a
se resolver espontaneamente, sendo o principal sinal
caracteristico da patologia supracitada. Entretanto,
25% dos pacientes podem apresentar a patologia no
nascimento ou até um ano de idade, com contratura
assimétrica das pernas, edema em mdos e pés e fraturas

patolégicas. Além disso, outros achados cutdneos podem
ser observados, como lesdes pigmentares, em especial
manchas café-com-leite. O trato gastrointestinal pode
desenvolver anomalias vasculares.”?%23

As anormalidades  vasculares  surgem  como
hemangiomas  cavernosos ou flebectasia.  Os
hemangiomas cavernosos capilares expressam-se como
manchas azul escuras na pele, ou nédulos compressivos
e dolorosos surgindo de tecidos subcutaneos. Ademais,
n&o é incomum o surgimento de hemangiomas profundos
em labios, orofaringe e no trato gastrointestinal no geral.
Ha a possibilidade de calcificacdo do hemangioma,
formando flebolitos. A flebectasia, que consiste na
dilatacdo anormal de veias, pode afetar um grande
nimero de vasos, causando edema importante.'¢2¢%

Os encondromas sdo outra caracteristica da
clinica da sindrome de Maffucci, sdo tumores benignos
formadores de tecido cartilaginoso, que aparecem com
formato osteolitico na radiografia. Os encondromas
podem ser unilaterais ou assimétricos, acometendo ossos
como Fclcmges, metacarpos, metatarsos e metdfise de
ossos longos preferencialmente. N&o obstante, pode
afetar os ossos do cranio, invariavelmente ossos da base,
j@ que esses ossos tem origem na matriz cartilaginosa,
sendo o osso esfensdide o mais afetado tanto na sindrome
de Maffucci como na sindrome de Ollier. A patologia
afeta o crescimento normal dos ossos, levando a fraturas
patolégicas.”?228

Tumores mesodérmicos benignos e malignos também
sdo relatados na literatura, sendo que a doenca tem
alto potencial maligno. O tumor maligno mais comum
associado a Sindrome de maffucci é o condrossarcoma,
mas podem surgir fibrossarcomas, osteossarcoma,
linfangiossarcoma, tumores de ovério, angiosarcoma
e tumores ndo mesodérmicos como gliomas e
adenocarcinomas de péncreas. Nos condrossarcomas
de base de cranio, as lesdes normalmente emergem das
sincondroses esfeno petrosa e da regido paraselar, essas
lesdes em geral sGo malignas de células produtoras de
cartilagem, insidiosas, que podem ndo desenvolver ou
gerar sintomas somente apds muitos anos de doenca.
Esses tumores comumente tém envolvimento de nervos,
com imunohistoquimica positiva para vitamina e proteina
S 'I 00.21,22,24,29,30

Diagnéstico diferencial

A Sindrome de Maffucci tem como principal
diagnéstico diferencial a Sindrome de Ollier. Outras
patologiastambém devem ser pensadas diante do quadro
apresentado, como o sarcoma de kaposi, sindrome de
Klippel-Trenaunay-Weber,sindrome de Proteus,doenca
de Gorham e sindrome de Blue Bleb Rubber Nevus.

Tratamento

O manejo da sindrome de Maffucci consiste no
alivio dos sintomas e na deteccdo precoce de lesdes
malignas. O tratamento cirlrgico das lesdes, assim
como a escleroterapia, irradiacdo e cirurgia para
as anormalidades vasculares sdo descritas e podem
ser indicadas. Lesdes dsseas e de tecidos moles que
apresentarem dor sem um antecedente traumdtico
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devem ser biopsiadas e o risco de malignidade deve ser
suspeitado.®'-*3

Prognéstico

O prognéstico na Sindrome de Maffucci é, na maioria
das vezes, igual ao de pessoas sem comorbidades.
Entretanto, a sobrevida pode ser alterada pela presenca
de transformacdo maligna das lesdes, assim como pela
extensdo do esqueleto que é acometido.3%3

Sindrome de Maffucci e condrossarcoma

Introducdo

Dentre as sindromes que possuem associacdo com
condrossarcoma, pdde-se citar a Sindrome de Maffucci
e a Sindrome de Ollier (SO). A SM se distingue da de
Ollier pelo fato de que a SM apresenta lesdes vasculares,
como hemangiomas associadas a lesdes de tecidos
moles, o que ndo é presente na SO.*°

Risco de malignizac@o da Sindrome de Maffucci

Em relacdo ao encondroma na Sindrome de Maffucci,
esse tende a crescer lentamente, com sintomas brandos
como edema local, associado a dor leve e calor ou ainda
com a ocorréncia de fraturas patolégicas. E comum o
acometimento de osso iliaco, com metdstases para os
pulmdes. Tumores adicionais também s@o relatados na
literatura da sindrome de Maffucci, como linfangioma,
gliomas, leucemia mieloide aguda e fibrossarcoma
ovariano.®

Tratamento do condrossarcoma

O tratamento de escolha para o condrossarcoma
intracraniano envolve a excisdo cirlrgica completa.
Entretanto, é comum que essa esteja envolvida em
estruturas neuromusculares e ainda se tenha dificuldade
para acessar o local da lesdo. Paralisias nervosas
sdo frequentes tanto na clinica da patologia como
complicacdes pds-operatérias. Quanto a cirurgia,
seu principal objetivo é a resseccdo RO da lesdo, e
quando isso ndo for possivel o debulking, que consiste
na resseccdo do tumor de forma mais ampla possivel,
nesse interim, por se tratar de uma cirurgia agressiva a
resseccdo grosseira total e a citorreducdo méxima segura
devem ser analisadas quanto a risco e beneficio para
o paciente devido a morbidade associada a cirurgia.
Os obijetivos podem ser alcancados usando técnicas
cirdrgicas de base de crénio, com um periodo longo de
follow up, para ter certeza de que o tumor foi totalmente
removido. Os condrossarcomas possuem crescimento
lento mas com chance de recidiva, portanto o seguimento
clinico e radiogréfico torna-se um ato imprescindivel.¥3®

Para o condrossarcoma, normalmente ndo hé
quimioterapia efetiva. A radioterapia néo é o tratamento
inicial de escolha, mas gera diminuicdo progressiva na
histéria natural de crescimento dos condrossarcomas,
dessa forma, muitos autores acreditam que sua escolha
como fratamento deve ser individualizado e seleta para
alguns pacientes. Pacientes com doenca progressiva
sinfomdtica podem optar por cirurgias repetidas,
radioterapia ou ambas para aumentar a sobrevida.
Alguns autores acreditam que a radioterapia tem maior

efetividade em tumores iniciais e menores, devido a alta
taxa de recidiva e de tumor residual. Atualmente, h&d um
aumento da prevaléncia do uso da radiocirurgia antes
da resseccdo inicial quando comparado a conduta
expectante mas nenhuma pesquisa demonstra @
comparacdo de sucesso entre as técnicas supracitadas.
A radioterapia com feixe de prétons e a radioterapia
consistem em tratamentos promissores na terapia
adjuvante, principalmente nas lesdes de base de
crénio. A ajuddncia, antes apenas utilizada para evitar
a progressdo de lesdes sinftomdticas e recorrentes, hoje
tem se tornado mais comum, sendo que a radioterapia
sempre deve ser utilizada se a imagem da ressondncia
magnética pds cirlrgica demonstrar restos do tumor ndo
retirados na cirurgia.”121333

Prognéstico

A taxa de controle da doenca em 10 anos é estimada
em 98% se for realizada terapia neoadjuvante em
pacientes com baixo grau. Refere-se uma sobrevida
de 5 anos de 93%. Entretanto, considera-se que essas
estimativas  podem ser alteradas devido a outras
comorbidades associadas & prépria sindrome de
Maffucci que ndo estdo relacionadas ao tumor, como
descreve Dini e colaboradores.™'33¢
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RESUMO

Introducdo: A sindrome de Maffucci caracteriza-se por mioltiplos
encondromas subcuténeos e pode ser complicada por condrossarcoma da
base do crénio, tumor maligno raro, mas produtor de matriz cartilaginosa
que invade a cortical éssea e o tecido medular.

Objetivo: Revisar essa sindrome e sua correlacdo com condrossarcoma.

Método: Revisdo narrativa baseada em informacdes publicadas com
material para leitura e andlise selecionado em editoras virtuais, SciELO,
BVS - Biblioteca Virtual em Saide, Pubmed e Scopus. Inicialmente foi
realizada busca por descritores relacionados ao tema, existentes no
DeCS/MESH utilizando os seguintes termos: “tumor da base do crénio,
condrosarcoma, sindrome de Maffucci” e seus correspondentes em inglés
com busca AND ou OR, considerando o titulo e/ou resumo.

Resultado: Apés andlise dos artigos pertinentes foram selecionados 40
artigos que foram incluidos nesta reviséo.

Conclusdo: Deve-se ter alto grau de suspeita de lesdes da base do crénio
em pacientes com sindrome de Maffucci.

PALAVRAS-CHAVE: Tumor da base do cranio.
Sindrome de Maffucci.

Condrosarcoma.

Mensagem Central

A sindrome de Maffucci é uma  displasia
mesodérmica  ndo  hereditéria congénita
associada a malformacées venosas cutaneas
com discondroplasia. E rara e deve ser
manejoda  por  equipe  multidisciplinar.
Em alguns casos pode estar associada a
condrossarcomas assinfomdticos da base do
cranio

Perspectiva

Deve-se fer alto grau de suspeita de lesdes da
base do crénio em pacientes com sindrome
de Maffucci. A taxa de controle da doenca em
10 anos é estimada em 98% se for realizada
terapia  neoadjuvante em  pacientes com
baixo grau. Entretanto, considera-se que essa
estimativa pode ser alterada devido a outras
comorbidades associadas & prépria SM que
ndo estdo relacionadas o tumor.

ABSTRACT

Introduction: Maffucci syndrome is characterized by multiple
subcutaneous enchondromas and can be complicated by skull base
chondrosarcoma, a rare malignant tumor that produces a cartilaginous
matrix that invades the cortical bone and medullary tissue.

Objective: Toreview this syndrome andits correlation with chondrosarcoma.

Method: Narrative review based on published information with material
for reading and analysis selected from virtual publishers, SciELO, VHL -
Virtual Health Library, Pubmed and Scopus. Initially, a search was carried
out for descriptors related to the topic, existing in DeCS/MESH using the
following terms: “skull base tumor, chondrosarcoma, Maffucci syndrome”
with AND or OR search, considering the title and/or summary.

Result: After analyzing the relevant articles, 40 articles were selected and
included in this review.

Conclusion: Skull base lesions should be highly suspected in patients with
Maffucci syndrome.

KEYWORDS: Skull base tumor. Chondrosarcoma. Maffucci’s syndrome.

Conln
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INTRODUCAO

sindrome de Maffucci (SM) se caracteriza

por moltiplos encondromas subcuténeos e

pode ser complicada por condrossarcoma
(CS) da base do cranio. Ele é tumor maligno raro, com
incidéncia de 3-8 a cada 1.000.000 habitantes e
produtor de matriz cartilaginosa que invade a cortical
6ssea e o tecido medular, representando 20% de todos
os tumores &sseos; é o segundo tumor dsseo mais
comum, atrds somente do osteossarcoma.! Possui pico
de incidéncia entre os 40-60 anos, afetando igualmente
homens e mulheres com a proporcéo 1:1. Pacientes com
SM e doenca de Ollier tém risco maior de desenvolver
CS que a populacdo em geral .24

Ossos derivados de calcificacdo endocondral
sdo os mais acometidos pelo CS, e quanto & sua
localizacdo anatdémica, ele atinge principalmente a
regiGo metafisdria. Em sua forma primdria tem maior
incidéncia em ossos da pelve, sendo o iliaco o mais
acometido, seguido do fémur, Umero proximal, tibia
e escépula, que contabilizam 75% das lesdes. Casos
raros relatam acometimento de ossos das méos e pés e
raramente seu surgimento ocorre em ossos craniofaciais
e coluna.?

Esta revisdo foi feita com a intencdo de atualizar
os conhecimentos sobre SM e CS por serem eles temas
restritos a poucos casos na literatura e consequentemente
existem incertezas na conduta a ser utilizada em casos
que possam surgir no dia a dia do médico.

METODO

Revisdo baseada em informacdes
publicadas com material para leitura e andlise
selecionado em editoras virtuais, SciELO, BVS - Biblioteca

Virtual em Sadde, Pubmed e Scopus. Inicialmente foi

narrativa

realizada busca por descritores relacionados ao temaq,
existentes no DeCS/MESH utilizando os seguintes termos:
“tumor da base do cranio, condrosarcoma, sindrome de
Maffucci” e seus correspondentes em inglés “skull base
tumor, chondrosarcoma, Maffucci’s syndrome” com
busca AND ou OR, considerando o titulo e/ou resumo.
Apds andlise dos artigos pertinentes foram selecionados
40 artigos.

DISCUSSAO

O condrossarcoma

Condrossarcoma (CS) pode classificado em primario
central, secunddrio central, periférico secunddrio ou
periosteal sendo que o SC central é o subtipo com maior
incidéncia (70%). As lesdes primdrias se formam a partir
de osso sauddvel, enquanto as secundérias despontam
de lesdo benigna cartilaginosa @ existente, como
osteocondromas, encondromas e condroblastomas. As
lesdes centrais, que se localizam na regido intframedular
do osso, podem ser primdrias ou secunddrias ao
encondroma, enquanto as periféricas sdo secunddrias ao
osteocondroma localizando-se junto a cortical externa.®*

CSs sdo divididos em graus histolégicos, segundo
a OMS e os critérios de Evans, definindo gravidade e
evolucdo clinica do paciente de acordo com o aumento

do grau histolégico, que ¢é dividido em grau I, Il e IlI. E
de se entender que aqueles com grau mais alto possuem
pior prognéstico.*”-?

O estadiamento ndo segue o padréo convencional
do TNM, mas o sistema proposto por Enneking. Nesse
sistema, o grau | é dado ao tumor de baixo grau sem
metdstase; o grau |l ao de alto grau ndo metastdtico; e o
grau lll na ocorréncia de metdstase & disténcia.'

Lesdes precursoras

Encondromas

Dentre as lesdes precursoras, os encondromas e
osteocondromas sdo as principais. Os encondromas
sdo tumores benignos de origem na cartilagem,
desenvolvendo-se na cavidade medular e ocorre
principalmente em ossos das m&os e pés. Quando hé
miltiplos encondromas em um local a doenca pode ser
nomeada encondromatose multipla, que é tem a forma
mais comum na doenca de Ollier. Esta possui como
critério diagnéstico ter diversas lesdes nas maos. Quando
miltiplos encondromas estéo associados a hemangiomas
de partes moles a doenca passa a se chamar “sindrome
de Maffucci”.

Ambas as doencas sdo congénitas e genéticas,
ocorrendo por mutacdes somdticas em genes que
codificam as enzimas isocitrato desidrogenase 1
e 2, respectivamente. A maioria dos encondromas
sdo assinfomdticos, mas podem causar deformidade
esquelética, diferenca do comprimento de membros e
risco de malignizacdo para condrossarcoma. Quando
lesGo solitaria, essa lesdo precursora raramente se
maligniza, mas quando se apresenta em vdrias lesdes ou
associadas & doenca de Ollier ou sindrome de Maffucci
a chance de se tornar tumor maligno pode chegar até
50%. Ademais, lesdes de pelve tém maior chance
de malignizacdo, enquanto as sacrais raramente se
transformam em CSs. A transformacdo maligna tende a
ocorrer apds a maturidade sseq.®>10™

Osteocondromas

Os osteocondromas sGo as principais lesdes
precursoras de condrossarcomas periféricos. A lesdo é
relacionada & placa de crescimento dsseo, sendo que o
local mais acometido é ao redor do joelho. Nesse viés,
pode ser dividida em séssil, com ampla ligacdo com
o o0sso, ou pediculada. Assim como os encondromas,
miltiplos osteocondromas podem ocorrer no mesmo
local, denominando-se osteocondromatose miltipla, que
é condicdo autossdmica dominante com mutacdo na
linha germinativa de genes supressores de tumor EXT1 ou
EXT2. Os pacientes sdo majoritariamente assinftomdticos,
mas podem apresentar dor, deformidades e fraturas
patolégicas. A transformacGo maligna  acontece
somente em 5%. Nesse viés todos os CSs que surgem
de osteocondroma séo considerados tumores periféricos
secunddrios."?13

Clinica e diagnéstico

Os sinfomas sdo pouco especificos, e a auséncia
deles ndo descarta a presenca do tumor. Os principais
sinfomas descritos sGo: edema local, dor que persiste a
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noite interferindo no sono, e fraturas patolégicas no osso
acometido."

Além da clinica, o diagnéstico depende de exames
de imagem, sendo a radiografia o primeiro que deve ser
solicitado para avaliacdo inicial. Ela é capaz de oferecer
indicios de diagndstico, extensdo e tamanho do tumor.
A tomografia computadorizada é o melhor exame para
detectar a mineralizacdo da matriz e a ressondncia
magnética para determinar extenséo da doenca
medular e acometimento de partes moles. PET Scan e
a digitalizacdo por fluorodeoxiglicose (FDG) sdo bons
métodos para avaliar grau do tumor, diferenciar lesdes
benignas e malignas, identificar metastases e distinguir
tumor recorrente de alteracdo pds-operatério.'?

Histopatologia do CS caracteriza-se pelo aumento da
celularidade e dos nicleos celulares, células binucleadas,
pleomorfismo nuclear hipercromdtico e atipico. Pode
haver ainda necrose e mitose com calcificacdo ou
ossificacdo.’ CSs podem ser divididos em convencional,
células claras, desdiferenciado e mesenquimal. O
convencional representa 85% de todos os CSs, enquanto
o subtipo desdiferenciado e mesénquima sdo os mais
agressivos.”

Tratamento e prognéstico

O tratamento do condrossarcoma depende do grau
da les@o. Em lesdes de baixo grau, se evidenciam boas
respostas & curetagens prolongadas, desde que ndo haja
extensdo para tecidos moles. Lesdes de alto grau, por
sua vez, requerem amputacdo radical da regido, com
acompanhamento continuo pds-operatério pela chance
de metdstases e recidivas.'

Quanto ao progndstico, o grau |, renomeado pela
OMS em 2013 como “Tumor cartilaginoso atipico”,
tem baixo risco de metdstases, mas com agressividade
local importante, apresentando taxa de sobrevida de
83-95% em 10 anos. Apesar da sua baixa mortalidade,
existem dreas de dificil manejo, como pelve e crénio,
que se caracterizam como a principal causa de morte
nesse subtipo. CS grau Il é mais celular com menor
quantidade de matriz condrodistrofia que o grau |
com mitoses esparsas. e possui 10-15% de chance de
metdstase, com sobrevida em 10 anos variando de 64-
86%. As lesdes caracterizadas como grau |ll apresentam
mdltiplas mitoses, pleomorfismo celular e matriz condral
mais esparsa ou até ausente; possuem progndstico
desfavordvel com sobrevida em 10 anos de até 55%.
Vale salientar que em casos de recidiva a grande maioria
permanece com o mesmo subtipo histoldgico, entretanto
até 13% dos casos podem ter apresentacdo em grau
histolégico maior do que do tumor original 41

O tratamento de escolha para o CS intracraniano
envolve a excis@o cirfrgica completa. Entretanto, é comum
que ele esteja envolvido em estruturas neuromusculares
e ainda que se tenha dificuldade para acessar o local
da lesdo. Paralisias nervosas sdo frequentes tanto na
clinica como complicacdes pds-operatérias. Quanto
ao tratamento cirdrgico, seu principal objetivo é a
resseccdo RO da lesdo, e quando isso néo for possivel
o debulking, que consiste na resseccdo do tumor de
forma mais omplo possfvel, nesse interim, por se fratar

de operacdo agressiva, a resseccdo grosseira total e
a citorreducdo mdxima segura devem ser analisadas
quanto ao risco e beneficio para o paciente devido a
morbidade associada ao procedimento. Os objetivos
podem ser alcancados usando técnicas cirirgicas de
base de crénio, com periodo longo de follow-up, para
ter certeza de que o tumor foi totalmente removido. Os
CSs possuem crescimento lento, mas com chance de
recidiva; portanto, os seguimentos clinico e radiolégico
tornam-se atos imprescindiveis.??!

Para o CS, normalmente ndo hd quimioterapia
efetiva. A radioterapia ndo é o tratamento inicial de
escolha, mas gera diminuicdo progressiva na histéria
natural de crescimento; dessa forma, muitos autores
acreditam que sua escolha como tratamento deve ser
individualizado e seletiva para alguns pacientes. Aqueles
com doenca progressiva sinftomdtica podem optar
por operacdes repetidas, radioterapia ou ambas para
aumentar a sobrevida. Alguns autores acreditam que a
radioterapia tem maior efetividade em tumores iniciais
e menores, devido & alta taxa de recidiva e de tumor
residual. Atualmente, hd aumento da prevaléncia do
uso da radiocirurgia antes da resseccdo inicial quando
comparado & conduta expectante, mas nenhuma
pesquisa demonstra a comparacdo de sucesso entre
essas técnicas. A radioterapia com feixe de prétons e a
radioterapia consistem em tratamentos promissores na
terapia adjuvante, principalmente nas lesdes de base de
crénio. Adjuvancia, antes apenas utilizada para evitar
a progressdo de lesdes sinftomdticas e recorrentes, hoje
tem-se tornado mais comum, sendo que a radioterapia
sempre deve ser utilizada se a imagem da ressondncia
magnética pés-cirdrgica demonstrar restos do tumor néo
retirados na operacdo.”'%13%2

A sindrome de Maffucci

Sindrome de Maffucci (SM) é displasia mesodérmica
néo hereditéria congénita associada com malformacdes
venosas cuténeas e discondroplasia. A doenca se
manifesta pela presenca de mdltiplos condromas e
hemangiomas sobre tecidos moles, afetando a pele,
tecido subcutdneo e outros drgdos.

Caracteriza-se por ser enfermidade rara com menos
de 200 casos descritos pela literatura, ndo havendo
estatisticas sobre sua epidemiologia e prevaléncia. Vale
salientar que ela ocorre sem distincdo de raca, género ou
predisposicdo genética.

Fisiopatologia

Ela estd relacionada com mutacdes em genes IDH1 e
IDH2, que codificam a enzima isocitrato desidrogenase,
sendo que o gene IDH1 tem como funcdo participar do
metabolismo da glicose e de écidos graxos.?®

O mecanismo de formacdo dos condrossarcomas
pelo defeito na producdo dessas enzimas ainda néo estd
bem descrito pela literatura. Dentre os riscos da doenca,
hd 100% de chances de transformacdo maligna das
lesdes, que pode ocorrer na forma de condrossarcoma,
angiosarcoma ou linfangiossarcoma.

Apesar de ndo ter sua fisiopatologia totalmente
descrita, alguns autores pressupdem que SM néo seja
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causada por anormalidade cromossémica, enquanto
outros propdem que se trate de displasia mesodérmica
congénita. Ademais, apesar de néo haver anormalidade
cromossdmica relacionada ainda ndo se pode excluir a
possibilidade de microdelecées ou mosaicismo.>4'324

Clinica

A clinica costuma aparecer na infancia, em torno dos
4 anos de idade, manifestando-se como deformidades
esqueléticas assimétricas, com diferencasem comprimento
de membros necessitando tratamento cirdrgico ainda na
primeira década de vida. Na adolescéncia multiplos
hemangiomas e condromas endégenos passam a
aparecer, crescendo proporcionalmente junto & crianca
e ndo tendem a se resolver espontaneamente, sendo o
principal sinal caracteristico da doenca. Entretanto, 25%
dos pacientes podem apresenté-la no nascimento ou até
1 ano de vida, com contratura assimétrica das pernas,
edema em mdos e pés e fraturas patolégicas. Além disso,
outros achados cutdneos podem ser observados, como
lesdes pigmentares, em especial manchas café-com-
|eite.”'25-28

Anormalidades surgem, como
hemangiomas flebectasia.  Os
hemangiomas cavernosos capilares expressam-se como

vasculares
cavernosos  ou

manchas azul escuras na pele, ou nédulos compressivos
e dolorosos surgindo de tecidos subcutaneos. Ademais,
ndo é incomum o surgimento de hemangiomas profundos
em labios, orofaringe e no trato gastrointestinal no geral.
H& a possibilidade de calcificacdo do hemangioma,
formando flebolitos. A flebectasia, que consiste na
dilatacdo anormal de veias, pode afetar grande nimero
de vasos, causando edema importante.'¢2%3°

Os encondromas sdo outra caracteristica da clinica
da SM; sdo tumores benignos formadores de tecido
cartilaginoso, que aparecem com formato osteolitico
na radiografia. Os encondromas podem ser unilaterais
ou assiméfricos, acometendo ossos como falanges,
metacarpos, metatarsos e metdfise de ossos longos
preferencialmente. Ndo obstante, pode afetar os ossos do
crénio, invariavelmente ossos da base, j& que esses ossos
tém origem na matriz cartilaginosa, e o osso esfenoide é
o mais afetado tanto na SM como na sindrome de Ollier.
SM dafeta o crescimento normal dos ossos, levando a
fraturas patolégicas.??*

Tumores mesodérmicos benignos e malignos
também sdo relatados na literatura, sendo que a
doenca tem alto potencial maligno. O tumor maligno
mais comum associado com SM é o condrossarcomg;
mas, podem surgir fibrossarcomas, osteossarcoma,
linfangiossarcoma, tumores de ovdrio, angiossarcoma
e tumores ndo mesodérmicos, como gliomas e
adenocarcinomas de péncreas. Nos condrossarcomas
de base de cranio, as lesdes normalmente emergem das
sincondroses esfenopetrosas e da regido parasselar;
estas, em geral, sGo malignas de células produtoras de
cartilagem, insidiosas, que podem ndo desenvolver ou
gerar sinfomas somente apds muitos anos de doenca.
Esses tumores comumente tém envolvimento de nervos,

com imunoistoquimica positiva para vitamina e proteina
S '| OO 24,25,27,32,33

Diagnéstico diferencial

SM tem como principal diagnéstico diferencial a
sindrome de Ollier. Outras doencas também devem ser
pensadas, como o sarcoma de Kaposi, sindrome de
Klippel-Trenaunay-Weber, sindrome de Proteus, doenca
de Gorham e sindrome de Blue Bleb Rubber Nevus.

Tratamento

O manejo da SM consiste no alivio dos sinfomas e
na deteccdo precoce de lesdes malignas. O tratamento
cirrgico das lesdes, assim como a escleroterapig,
iradiacdo e operacdes para as anormalidades
vasculares sdo descritas e podem ser indicadas. Lesées
Ssseas e de tecidos moles que apresentem dor sem
antecedente traumdtico devem ser biopsiadas e o risco
de malignidade deve ser suspeitado.®*3¢

Prognéstico

O progndstico na SM é, na maioria das vezes,
igual ao de pessoas sem comorbidades. Entretanto,
a sobrevida pode ser alterada pela presenca de
transformacdo maligna das lesdes, assim como pela
extensdo do esqueleto que é acometido.'2'3:2537.38

CONCLUSAO

Deve-se ter alto grau de suspeita de lesdes da base
do crénio em pacientes com SM. A taxa de controle da
doenca em 10 anos é estimada em 98% se for realizada
terapia neoadjuvante em pacientes com baixo grau.
Entretanto, considera-se que essa estimativa pode ser
alterada devido a outras comorbidades associadas &
prépria SM que néo estdo relacionadas ao tumor.
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RESUMO

Introducgdo: A sindrome de Chiari é malformacédo subdividida em 4
tipos cldssicos e 2 mais atuais. O ponto de conexdo de todas as suas
formas clinicas seria a malformacéo occipitocervical, caracterizada pelo
alongamento em sentido caudal do tronco encefédlico e do cerebelo até
a porcdo cervical da medula espinhal, através do forame magno. Os
sinftomas comuns se relacionam com a compress&o das estruturas herniadas
no forame magno.

Objetivos: Revisar o papel e oportunidade do tratamento cirirgico
destinado a essas malformacdoes malformacaes.

Método: Revisdo narrativa colhendo informacdes publicadas em
plataformas virtuais em portugués e inglés existentes no SciELO,
Google Scholar, Pubmed e Scopus. Inicialmente foi realizada busca por
descritores relacionados ao tema que foram: “Chiari syndrome, respiratory
insufficiency, minimally invasive surgical procedures”” com busca AND ou
OR, considerando o titulo e/ou resumo. Apés, considerando-se somente
os que tinham maior relacdo ao tema, foi realizada a leitura da integra
dos textos.

Resultados: Foram incluidos 25 artigos.

Conclusio: No cérebro maduro, a rafe serotoninérgica contém neurénios
derivados de vérios dominios embriondrios, fornecendo a maior parte
da inervacdo serotoninérgica para parte inferior do tronco cerebral e
da medula espinhal. Assim, esses neurénios podem contribuir para a
modulacdo do estado de excitacdo de miltiplos sistemas, incluindo a
respiracdo.

PALAVRAS-CHAVE: Sindrome de Chiari. Insuficiéncia respiratéria.
Procedimentos cirlrgicos minimamente invasivos.

Mensagem Central

A sindrome de Chiari pode estar associada
em raros casos a alteracdes sintomdticas
dos centros respiratérios do fronco cerebral.
Os sinfomas comuns se relacionam com
a compressdo das estruturas herniadas no
forame magno. Adultos costumam apresentar
alteracées no padréo de respiracéo, certos
movimentos oculares involuntdrios e depressao
no reflexo do vémito, por exemplo; & as
criancas, paraparesia ou quadriparesia, atraso
no desenvolvimento e alteracées da agilidade
a depender de sua faixa efdria. Esta revisGo
procura atualizar o conhecimento e manuseio
dessa sindrome.

Perspectiva

No cérebro maduro, a rafe serotoninérgica
contém neurénios derivados de vdrios dominios
embriondrios, com os nicleos pontino e
medular da rafe fornecendo a maior parte da
inervacéo serofoninérgica para parte inferior
do tronco cerebral e da medula espinhal
Assim, os neurénios serotoninérgicos do tronco
cerebral inferior provavelmente  contribuem
para a modulacdo dependente do estado de
excitacdo de mdltiplos sistemas, incluindo a
respiracéo. O conhecimento mais aprofundado
dos vdrios tipos da sidrome e saber de sua
gravidade crescente é importante para orientar
a conduta clinicocirdrgica a ser adotada.

ABSTRACT

Introduction: Chiari syndrome is a malformation subdivided into 4 classic
types and 2 more current ones. The connecting point of all its clinical forms
would be the occipitocervical malformation, characterized by the caudal
elongation of the brain stem and cerebellum to the cervical portion of the
spinal cord, through the foramen magnum. Common symptoms are related
to compression of herniated structures in the foramen magnum.

Objectives: To review the role and opportunity of surgical treatment aimed
at these malformations.

Method: Narrative review collecting information published on virtual
platforms in Portuguese and English on SciELO, Google Scholar, Pubmed
and Scopus. Initially, a search was carried out for descriptors related to the
topic, which were: “Chiari syndrome, respiratory insufficiency, minimally
invasive surgical procedures” with AND or OR search, considering the title
and/or abstract. Afterwards, considering only those that were most related
to the topic, the full texts were read.

Results: 25 articles were included.

Conclusion: In the mature brain, the serotonergic raphe contains neurons
derived from several embryonic domains, providing the majority of
serotonergic innervation to the lower brainstem and spinal cord. Thus, these
neurons can contribute to the modulation of the arousal state of multiple
systems, including respiration.

KEYWORDS: Chiari syndrome.
invasive surgical procedures.

Respiratory insufficiency. Minimally
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Artigo de Revisdo

INTRODUCAO

sindrome de Chiari é malformacdo

subdividida em 4 tipos cldssicos e 2 mais

atuais. O ponto de conexdo de todas as suas
formas clinicas seria a malformacdo occipitocervical,
caracterizada pelo alongamento em sentido caudal do
tronco encefdlico e do cerebelo até a porcdo cervical
da medula espinhal, através do forame magno. Estima-
se que enftre 0,1% e 0,5% da populacdo mundial é
portadora de algum de seus tipos.'

Os sintomas comuns & doenca se relacionam com a
compressdo das estruturas herniadas no forame magno.
Pacientes adultos costumam apresentar alteracdes no
padrdo de respiracdo, cerfos movimentos oculares
involuntdrios e depressdo no reflexo do vémito, por
exemplo. J& os pacientes pedidtricos podem apresentar
paraparesia ou quadriparesia, atraso no desenvolvimento
e alteracdes da agilidade a depender de sua faixa
efdria.!

O controle neural da homeostase do CO2 é
dependente de alteracdes no pH cerebral e receptores
de prétons. Para isso, a modulacdo de quimiorreflexores,
como os nicleo retrotrapezoide e corpo carotideo e de
neurdnios serotoninérgicos da rafe, é fundamental nos
ajustes de frequéncia respiratéria, atividade muscular
inspiratéria e expiratéria e resisténcia das vias aéreas.
Com base nisso, lesdes no tronco encefdlico podem
ocasionar déficits importantes no reflexo respiratério.

O presente artigo tem enfoque destinado ao
tratamento cirdrgico das malformacées de Chiari e
suas sequelas no reflexo da respiracéo. O objetivo dos
autores é reunir os principais aspectos dessas doencas
necessdrios para o seu entendimento no contexto da
neurocirurgia.

METODO

Revisdo literatura feita colhendo

informacdes publicadas em plataformas  virtuais em

narrativa  da

portugués e inglés. O material para leitura e andlise
foi selecionado das plataformas SciELO - Scientific
Electronic Library Online, Google Scholar, Pubmed e
Scopus. Inicialmente foi realizada busca por descritores
relacionados ao tema, os quais foram identificados por
meio do DeCS/MESH utilizando os seguintes termos:
“Chiari syndrome. Respiratory insufficiency. Minimally
invasive surgical procedures”” com busca AND ou OR,
considerando o titulo e/ou resumo. Apés, considerando-
se somente os que tinham maior relacdo ao temaq, foi
realizada a leitura da integra dos textos e finalmente
incluidos 25 artigos.

DISCUSSAO

Fisiopatologia

Ao longo do tempo foram criadas inGmeras teorias
que tentavam, sem sucesso pleno, justificar a origem
das malformacées de Chiari. Em consenso, é claro, as
malformacdes de Chiari sdo alteracdes heterogéneas e
multifatoriais, as quais contemplam causas congénitas
ou adquiridas e apresentacdes isoladas ou com
antecedentes familiares.2 O ponto de conexdo de todas

as suas formas clinicas é o fechamento inadequado do
tubo neural, resultando, posteriormente, em malformacédo
occipitocervical, caracterizada pelo alongamento em
sentido caudal do tronco encefdlico e do cerebelo até a
porcdo cervical da medula espinhal, através do forame
magno.

Dentre as teorias existentes, chama a atencdo a que
correlaciona o liquido cefalorraquidiano (LCR) com
a expansibilidade da abébada craniana. Segundo
Mclone e Knepper,® defeitos na oclusdo do tubo neural
causam perda do LCR e a queda subsequente da pressao
intracraniana. Como o LCR ndo fica retido no sistema
ventricular, a expansibilidade da abdbada craniana
¢é deficitdria, gerando fossa posterior diminuida. Por
consequéncia, ocorre o deslocamento caudal do tronco
cerebral e do cerebelo através do forame magno,
processo denominado de “herniacdo”.

A diferenciacdo entre as formas clinicas da
malformacdo congénita estd no tecido embriondrio
envolvido. Anomalias na neuroectoderme foram
visualizadas nas malformacdes de Chiari tipo I, Ill e IV,
enquanto que no tipo | foram evidenciadas defeitos na
mesoderme.? Em vista disso, fica evidente a sua diferenca
dos diversos tipos com a malformacdo “pseudo-
Chiari”, visto que a Gltima é resultante de malformacao
vascular responsdvel por provocar hipertensGo venosa
infracraniana, seguida de congestdo endovenosa e, por
consequéncia, herniacdo progressiva das amigdalas.*

A “teoria unificada” de Mclone e Knepper®
conseguiu também elucidar a hidrocefalia presente
em muitos casos. De acordo com os autores, a saida
bloqueada ou dificultada do LCR através do forame
de Luschka e Magendie seria capaz de proporcionar
ventriculomegalia progressiva.! Em oposicdo a este
efeito adverso, hd casos de Chiari | com fossa posterior
com retencdo de LCR, mas de tamanho normal. Nestes
casos, a explicacdo se daria por condicdes insuficientes
de absorcdo do LCR, o qual estaria aumentado pelo
aumento da pressGo venosa infracraniana por um
pseudotumor cerebral.*

Estudos de caridtipo revelaram grupos familiares
de pacientes, sugerindo fator hereditério ao problema.
Dois estudos genéticos iniciais correlacionaram certos
genes a vdrias caracteristicas da fossa posterior, como
morfologia do @ngulo basal, o dngulo de Wackenheim e
a altura da fossa posterior.? Foram encontrados relacdes
entre os genes ALDH1A2 e CDX1 e a sinalizacdo do
4cido retfinoico durante a somitogénese de precursores
da mesoderme paraxial,® o que fortificou ainda mais
a etiopatogenia da malformacdo de Chiari tipo I. Em
contrapartida, estudos relataram caracteristicas  da
malformac&o mais relaciondveis com o ambiente do que
com a genética, como por exemplo o grau de herniacdo
das tonsilas cerebelares e o comprimento do clivus.?

As formas adquiridas de malformacdes de Chiari séo
frequentemente causadas por alteracdes no gradiente de
pressdo cranioespinhal em individuos que apresentam
a fossa posterior de tamanho considerado normal para
aquele sexo e para aquela faixa etdria. Procedimentos
médicos de shunt lombar, drenagem externa e puncées
lombares seriadas para o tratamento de pés-operatdrio ou
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pds- vazamento traumdtico de LCR ocasionaram aumento
deste gradiente através do forame magno.* O resultado
deste fendmeno seria o deslocamento descendente, isto
é, na herniacdo das tonsilas cerebelares.

Epidemiologia

A malformacdo de Chiari apresenta taxa de
prevaléncia mundial estimada entre 0,1% e 0,5% em
ambos os sexos ou com pequena predomindncia
feminina.! Ao considerar faixas etdrias, encontra-se taxa
de até 0,9% para a populacdo adulta e 0,6% para a
populacdo pedidtrica em geral.® Além disso, até entdo
ndo foi constatada nenhuma distribuicdo étnica ou
geogréfica especifica.’

Apresentacdo clinica

A maioria dos casos de malformacdo de Chiari
sdo assinfomdticos. Quando sinfomdticos, os pacientes
tendem a apresentar sinais e sinftomas comuns a todos
os tfipos. Os pacientes adultos costumam apresentar
alteracdes no padrdo de respiracdo, o qual inclui
periodos de apneia, disfagia e estridor; movimentos
oculares involuntdrios, rdpidos e para baixo; reducdo na
forca do braco; e depresséo no reflexo do vémito.

Pacientes  pedidtricos  costumam  apresentar
particularidades dentro dos sinais e sintomas mais
genéricos. Em bebés, a malformacdo pode ocasionar
paraparesia ou quadriparesia, hipotonia, opistétono,
nistagmo, choro fraco e atraso no desenvolvimento. Ja
nas criancas mais velhas, os sintomas tendem a ser mais
insidiosos e progressivos, visualizados muitas vezes nas
alteracdes da agilidade, da caligrafia e do autocuidado.

A predicdo de intensidade sintomatolégica com base
na distancia de descida tonsilar é ponto de conclusées
controversas. Alguns estudos ndo correlacionam
dor, fraqueza, dorméncia, tontura, visGo dupla e
sensibilidade & luz com o quanto as tonsilas cerebelares
foram herniadas.? Em contrapartida, outros propuseram
prognéstico de piora de cefaleias e sintomas de
compress&o do tronco cerebral.”?

Classicamente a malformacédo de Chiari foi dividida
em 4 tipos, os quais, além de levarem em consideracéo
o grau da herniacdo no forame magno, apresentam
especificidades clinicas.

Malformacéo de Chiari |

Malformacéo caracterizada pela descida variével
das amigdalas cerebelares para o canal cervical
superior (Figura 1). A faixa etdria predominante durante
o diagnéstico seria entre o final da infancia e o inicio
da vida.! Pode vir acompanhada de hidrosiringomielia
ou hidrocefalia, a qual seria do tipo obstrutiva. Né&o
apresenta associacdo com hérnia de tronco cerebral ou
anomalias supratentoriais.’

Os sintomas clinicos mais comuns destes pacientes
sdo cefaleia e dores cervicais, geralmente associadas
a disestesia no dermdtomo C2. A dor torna-se
intensificada pela tosse ou espirro.” A compresséo dos
nervos cranianos pode levar a rouquidéo, paralisia das
cordas vocais e assimetria da lingua.' J& a compress@o
do cerebelo pode ocasionar ataxia, nistagmo e apneia

central do sono.”

Uma ampla gama de taxas de prevaléncia de
siringomielia em pacientes com malformacéo de Chiari
| foram relatadas, sendo considerado desde 38% a
mais de 50%."" Embora seja uma uma apresentacdo
ndo t&o rara, a patogénese que correlaciona a
siringomielia com a malformacdo em questdo néo é
completamente compreendida. Outro sinal fisico que
pode ser encontrado seria a escoliose, incluindo aquelas
aparentemente idiopdticas, em funcdo do crescimento
assimétrico da colunq, seja por causa da Siringomielia
seja pela malformacédo de Chiari propriamente dita.’

Uma variedade de autores tentou encontrar formas de
explicar o que seria necessdrio para gerar um paciente
sinfomético ou assintomdtico utilizando como parédmetro
a radiografia. H4 autores que obtiveram correlacdo
entre o comprimento reduzido do clivus,”™ basisfenoide
e supraoccipital e é&ngulo tentorial aumentado com
pacientes sintomdticos. Por outro lado, houve pesquisas
que associaram o aumento do comprimento do clivus
com as disfunces respiratérias durante o sono dos
pacientes.” Somado a isso, descobriram que a atrofia da
musculatura paraespinhal extensora e flexora profunda
estava associada com a gravidade sintomatolégica.'

Valendo-se de outros exames de imagem, a
ressondncia magnética com contraste de fase foi
empregada na avaliacdo e conexdo entre a gravidade
dos sintomas e a dindmica do LCR. Como resultado,
par@metros como pressdo mdxima e volume do LCR
ndo foram considerados confidveis para instaurar a
correlacdo desejada. Em oposicdo, a gravidade de
sintomas, sobretudo cefaleias, foi interligada & reducédo
do volume do LCR."®

g
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FIGURA 1 — Malformacdo caracterizada pela descida das
amigdalas cerebelares para o canal cervical superior
(seta vermelha)

Malformacdo de Chiari |l

Malformagéo caracterizada pela descida do verme
inferior e dos hemisférios cerebelares através do forame
magno com deslocamento do tronco cerebral, isto &,
medula, quarto ventriculo e porcdo inferior da ponte,
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para dentro do canal espinhal e aqueduto e alongamento
do quarto ventriculo (Figura 2).# Aproximadamente 33%
dos pacientes desenvolvem sinais e sinftomas de hémia
ou compressdo do tronco cerebral antes da idade de 5
anos.! Além disso, estudos constataram que mais de 1/3
dos pacientes que apresentaram manifestacées precoces
da doenca néo sobreviveram.!

A malformacéo de Chiari Il pode vir acompanhada
de anomalias cerebrais, espinhais e meningeas.
Frequentemente estd associado & mielomeningocele,l
predominando a lombossacral ou torécica. Mais da
metade dos casos houve a presenca de hidrocefaliq,
seja construtiva seja obstrutiva.* Nestes casos, pode-se
observar fontanelas tensas, rigidez nucal, dor no pescoco,
deteriorac@o cognitiva, incontinéncia urindria e distirbios
damarcha. Por fim, assim como na malformacéo de Chiari
do tipo |, deve ser investigado siringomielia em criancas
sinftomdticas, sobretudo naquelas que apresentam perda
sensorial dissociada, atrofia das mdos, escoliose, dor nas
costas e achados de neurdnios motores inferiores.!

FIGURA 2 — Malformagéo caracterizada pela descida do verme
inferior e dos hemisférios cerebelares através do forame
magno com deslocamento do tronco cerebral (extraido
de: DonalJ. Sexton, Kara M. Vaughan, Carthage Moran,
William D. Plant, Michael R. Clarkson andJoseph A.
Eustace. Haemodialysis-induced syncope due to Chiari
Il malformation. NDT Plus (2011) 4: 390-391

Malformacéo de Chiari lll

Malformacéo caracterizada pelo deslocamento caudal
damedulaeherniacéo de parte do cerebelo em meningocele
occipital, cervical ou occipitocervical (Figura 3). Com o
passar do tempo, foi descoberto que o rombencéfalo
também pode sofrer herniacdo.* Caracterizando a tamanha
gravidade dos pacientes, os principais sintomas presentes
seriam os defeitos neurolégicos severos do desenvolvimento
e de nervos cranianos, convulsdes, insuficiéncia respiratéria
e paralisia do neurdnio motor superior e inferior. Pode vir
acompanhada de hidrocefalia em cerca da metade dos
casos, sendo do tipo obstrutiva em funcdo de estenose
do aqueduto ou de malformacdo de Dandy-Walker
associada.*

FIGURA 3 — Malformacdo caracterizada pelo deslocamento
caudal da medula e herniacdo de parte do cerebelo
em meningocele occipital, cervical ou occipitocervical.
Extraido de https://radiopaedia.org/articles/ chiari-iii-
malformation

Malformacéo de Chiari IV

Malformacéo rara caracterizada pela hipoplasia
ou aplasia dos hemisférios cerebelares e alteracdes
da ponte com “deformidade de peito de pombo” do
tronco cerebral (Figura 4). Como consequéncia destas
alteracdes anatémicas, surgem dilatacdes do quarto
ventriculo, da cisterna magna e das cisternas basais.
Pode vir acompanhada de hidrocefalia; porém, é pouco
frequente.* Ha relatos de que os acometidos pedidtricos
morrem logo apés o nascimento.

FIGURA 4 — Malformacdo rara caracterizada pela hipoplasia ou
aplasia dos hemisférios cerebelares e alteracdes da
ponte com “deformidade de peito de pombo” do tronco
cerebral.

Outras malformacdes de Chiari

Com o passar do tempo foram relatadas formas
anatémicas diferentes da malformacéo de Chiari
cldssica, porém com quadro clinico semelhante ao
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de Chiari I. A malformacdo de Chiari O é alteracdo
caracterizada por algum grau de inclinacdo posterior da
ponte e medula com deslocamento caudal da medula
oblonga & ponte baixa do ébex, porém sem a descida
das tonsilas cerebelares.* Outro grupo de pacientes
foi classificado como malformacdo de Chiari 1.° por
apresentarem migracdo caudal do tronco encefdlico e
ectopia das tonsilas cerebelares, porém com auséncia de
mielomeningocele."”

Diagnéstico

A neurorradiologia desempenha papel fundamental
na correta identificacio dos aspectos anatémicos
que caracterizam as malformacdes de Chiari. A
ressondncia magnética (RM) representa atualmente a
melhor modalidade de imagem, sendo considerada
padrdo-ouro. Ela permite realizar andlise ndo invasiva
da anatomia e da dindmica do fluxo do LCR na fossa
posterior e no forame magno.! Em funcdo disso, seu uso
ndo se restringe apenas a investigacdo pré-operatéria,
mas também no acompanhamento de pacientes tratados
cirurgicamente.

A investigacdo neurorradiolégica deve primeiro
excluirqualqueroutra condicdointracranianaresponsdével
pelo aumento da pressdo intracraniana e herniacdo
tonsilar, como tumores, quistos da fossa posterior e
hidrocefalia. Para auxiliar nas diferenciacées etiolégicas
que poderiam vir acometer o paciente, estudos feitos em
RM estabeleceram que as pontas das amigdalas, em
condicdes normais, pode estender-se até 3 mm abaixo
do forame magno, enquanto que em pacientes afetados
por CM sua extens@o pode exceder 5 mm.?° Entretanto,
mesmo posicdo limitrofe (3-5 mm abaixo do forame
magno) deve ser considerada patoldgica quando
acompanhada por outros elementos da malformacéo,
como siringo-hidromielia e/ou torcdo cervicomedular.’
O aspecto das amigdalas e estreitamento ou apagamento
completo das espaco subaracnoideo no forame magno
foi considerado “semelhante a uma estaca”.?

Outros aspectos encefdlicos devem ser investigados
para complementar o diagnéstico, como o apinhamento
das estruturas neurais na fossa craniana posterior e sua
impactacdo no forame magno e a configuracdo das
pontas das tonsilas. Para estimar o apinhamento da
fossa craniana posterior, é feito um cdlculo da “razdo
de volume”, definida como o volume cerebral (via RM)
dividido pelo volume craniano da fossa posterior (via
TC).%2 O volume da fossa posterior tende a ser menor
nas malformacdes quando comparado com individuos
normais, embora nem sempre seja esse o caso. Além
disso, como o apinhamento da fossa posterior resultaréd
na reducdo ou obliteracdo dos espacos subaracnoideos
ao nivel do forame magno, estimativa desses espacos
também far4 parte da avaliacdo pré-operatéria.’
Quanto ao aspecto das tonsilas cerebelares, estas podem
apresentar configuracdo arredondada ou pontiaguda,
sendo a diferenca entre elas atribuida a diferentes causas
da malformacéo. Estudos sugeriram que tonsilas grandes
com aspecto inferior arredondado eram associadas a
anormalidades da juncdo craniovertebral, enquanto
que as com aspecto pontiagudo as malformacdes

secunddrias, como a hidrocefalia intrauterina leve.?°

A investigacdo por RM ndo pode ser limitada ao
compartimento intracraniano, mas também deve ser
estendida & medula espinhal, sobretudo na busca por
cavitacdes medulares, tipicas da siringomielia. Dessa
forma, devem ser utilizadas imagens sagitais e axiais
ponderadas em T1, j@ que siringomielia pequenas
podem escapar da deteccdo em cortes sagitais. Para
interpretar as imagens, deve-se ter como conhecimento
prévio que siringomielias aparecem como cavitacdes de
baixa intensidade de sinal dentro da medula espinhal e
sdo isointensas ao LCR."

Antes do advento da RM, a TC e a mielografia assistida
por TC, eram as técnicas de escolha. No entanto, ambas
as técnicas ndo eram completamente confidveis para
demonstrar tanto a malformacdo de Chiari quanto as
suas anomalias associadas, principalmente as cavitacdes
medulares. Em contraponto, mantém-se o valor da TC
na demonstracdo de anormalidades &sseas ao nivel
do forame magno, da juncdo craniocervical e da fossa
craniana posterior, que sdo tipicamente observadas nas
craniossinostoses associadas & malformacéo de Chiari |,
por exemplo.’

Dados da literatura sugerem a importancia dos
potenciais evocados auditivos do tronco encefdlico
(BEAPs) no contexto das malformacdes de Chiari Il
Nestes casos, foi observado que alteracdes destes
potenciais foram capazes de antecipar manifestacdes
clinicas de disfuncdo do tronco cerebral. Partindo do
mesmo pressuposto, os potenciais evocados espinhais
somatossensoriais (SSEPs) também se mostraram de
grande vali, visto que sGo alterados mesmo na presenca
de disfuncdo leve da medula espinhal, podendo auxiliar
nas suspeitas de siringomielia.’ Entretanto, segundo
outros autores, os potenciais evocados ndo devem ser
considerados confidveis na avaliacdo da presenca e
progressdo da hidrosiringomielia ou no monitoramento
de paciente aparentemente assintomatico.?

Cirurgia de Chiari

A avaliacdo pré e pds-cirirgica leva em consideracdo
a investigacdo das relacdes entre pardmetros
morfométricos e cirirgicos, como resultados sintométicos
do paciente, alteracdes morfométricas pds-operatérias
e planejamento operatério. Para avaliar as alteracées
na base do crénio e nas propriedades do LCR durante
e apds a operacdo, é utilizado ultrassonografia Doppler
infraoperatéria e RM, bem como imagens pés-operatdrias
para comparar com as medidas pré-operatérias.

Ao planejar a descompressdo da fossa posterior, hé
vdrios fatores a serem considerados, incluindo a extensdo
da descompressGo, o emprego de duroplastia e a
necessidade de fusdo occipitocervical. A pratica padréo
inclui craniectomia suboccipital e laminectomia em C1
para extensdo e descompressdo cefalocaudal, enquanto
a decisdo de empregar duroplastia apés descompressdo
4ssea estd sujeita & preferéncia do cirurgido (figuras 5
e 6).2 Geralmente a incisdo na linha média é realizada
desde a protuberdncia occipital até a regido cervical
superior, os musculos posteriores sGo abertos através
do plano avascular da linha média, até a protuberancia
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occipital e até o processo espinhoso de C1. A abertura é
sempre limitada & parte inferior do osso occipital e o arco
posterior do atlas. Em seguida, a dura-mdater é aberta em
forma de T ou Y e retraida com pontos, o que permite
visualizar as amigdalas e a cisterna magna. Para ampliar
a abertura da dura-méter e do espaco ao redor das
amigdalas, é necessdrio um remendo, que pode ser feito
de material sintético ou parte do pericrénio do paciente.
Por fim, o adesivo dural é selado de forma estanque e
a linha de sutura é coberta com um selante dural para
reduzir o risco de vazamento do LCR.

Dependendo da extensdo da herniacéo da amigdala,
as partes danificadas podem ser encolhidas com
eletrocautério. Esse encolhimento garante o bloqueio
da eliminacdo do LCR para fora do quarto ventriculo.?
Além da descompressdo, os pacientes que também
apresentarem instabilidade occipitocervical necessitam
de fusdo da juncdo occipitocervical. No entanto, certas
técnicas cirdrgicas, como enxertos &sseos posteriores,
tiveram resultados inadequados, e novas técnicas que
utilizam fixacdo interna rigida com parafusos e hastes
sdo muitas vezes tecnicamente desafiadoras devido &
forma alterada da anatomia éssea dos pacientes com a
malformacéo de Chiari.?

FIGURA 5 — RM sagital evidenciando malformacéo de Chiari tipo 1
com herniacdo das amigdalas cerebelares pelo foramen
magno (seta branca). TC de crénio no primeiro pds-
operatério evidenciando descompressdo das tonsilas
(seta preta)

FIGURA 6 — Apés a craniectomia de fossa posterior e retirada da
parte do arco posterior de C1 as tonsilas cerebelares

estdo descomprimidas. A seta preta aponta o tronco
cerebral.

Reflexo da respiracdo

Durante o estado eupneico, a PaCO2 é mantida
dentro do valor fisiolégico. de 35 mmHg.?' No entanto,
pequenas flutuacdes em torno deste valor de referéncia

ndo sdo percebidos conscientemente e t&m nenhum
impacto no estado de vigilancia. Por outro lado, grandes
aumentos na PaCO2 s&o capazes de produzir sensacdes
nocivas em individuos acordados, como dispneiq,
necessidade de respirar e pénico.??

Algumas das respostas a PCO2 alto sGo adaptativas,
na tentativa de garantir a homeostasia metabdlica. Por
exemplo, a excita¢do induzida por CO2 protege contra
a asfixia acidental, o que possibilita que os individuos
promovam alteracdes posturais que aliviam a obstrucdo
das vias aéreas.”

O controle neural da homeostase do CO2 é
dependente de quimiorreflexores, comando central e
aferéncia somdtica. O nicleo retrotrapezodide (RTN) é um
aglomerado de neurdnios quimiorreceptores respiratérios
centrais, os quais desempenham funcdo fundamental
no quimiorreflexo central. Para exercer sua funcédo de
detectar alteracdes no pH cerebral, é necessdrio a
presenca dos receptores de prétons denominados TASK-
2 e GPR4.%* Somado a isso, astrécitos especializados sdo
capazes de aumentar a sensibilidade desses neurdnios,
por meio da liberacdo local de ATP, a qual promove a
acidificacdo extracelular e, por consequéncia, o pH
intravascular e o fluxo sanguineo local.?* Com base nisso,
pode-se correlacionar o pHCO2 cerebral e respiracdo
com alteracdes mediadas pela [H+] cerebrais detectadas
pelos neurdnios do RTN.

Os neurdnios do RTN regulam a ventilacdo alveolar
ajustando a frequéncia respiratéria, atividade muscular
inspiratéria e expiratéria e resisténcia das vias aéreas em
conjunfo com os corpos carotideo. Estes efeitos ocorrem
por meio de projecdes excitatérias a miltiplos segmentos
do padréo respiratério inferior do tronco cerebral, sendo
a entrada diferente do corpo carotideo glutamatérgica
com alvo nas mesmas regides ponto medulares do RTN.%

Os neurdnios RTN e os corpos carotideos
normalmente funcionam em conjunto para estimular
ou reduzir a respiracGo em resposta & hipo ou
hiperventilacdo. Durante a hipdxia, a estimulacdo
ventilatéria provocada pela hiperatividade do corpo
carotideo é contrabalanceada por uma reducéo da
atividade neuronal do RTN causada pela alcalose
concomitante. Assim, este fenémeno limita o aumento
da respiracdo provocado pela hipdxia hipobdrica. Por
outro lado, quando o impulso respiratério dos corpos
carotideos é reduzido, a contribuicdo dos neurénios
RTN para a respiracdo aumenta, minimizando o déficit
respiratério.?* Ativacdo de neurdnios serotoninérgicos
da rafe estimulam a ventilagdo ao mesmo tempo que
os efeitos do CO2 na respiracdo requerem atividade
continua dos neurénios da rafe.??

CONCLUSAO

No cérebro maduro, a rafe serotoninérgica contém
neurdnios derivados de vdrios dominios embriondrios,
com os nicleos pontino e medular da rafe fornecendo
a maior parte da inervagdo serotoninérgica para
parte inferior do tronco cerebral e da medula espinhal.
Assim, os neurdnios serotoninérgicos do tronco cerebral
inferior provavelmente contribuem para a modulacdo

BioSCIENCE 2024;82:51.e009

6



dependente do estado de excitacdo de miltiplos
sistemas, incluindo a respiracdo. Descompressdo de
fossa posterior para cirurgia de Chiari pode, devido a
mecanismo desconhecido, afetar o centro respiratério do
tronco cerebral.
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A CT scan alteration in a primary hospital is not synonymous with a referral
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RESUMO

Introduc¢do: Variacdes nos encaminhamentos inicialmente nos
hospitalizados em servicos de atencdo primdria para hospitais com
atendimento mais especializado se mostraram temética de discussdo
pertinente hd muitos anos, visto que ainda existem muitas discordéncias
em relacdo & transferéncia excessiva de individuos para hospitais de maior
complexidade.

Objetivos: Apresentar as ideias sobre alteracdes tomogréficas em
hospitais primdrios que ndo sejam indicadores definitivos acerca da
necessidade de encaminhamento para centros de referéncia.

Método: Artigo de revisGo integrativa, que buscou na literatura a
resposta para a questdo norteadora “Como interpretar a necessidade de
encaminhamento emergencial a partir de uma alteracéo tomogréfica2”

Resultados: O uso da TC craniana em departamentos hospitalares de
emergéncia ainda é controverso em alguns casos. TC em criancas em
servico primdrio demonstrou que de 33% das com epilepsia j& apresentam
anormalidades em TC, as quais explicavam as crises convulsivas, mas
menos de 3% representam alteracdes que necessitam de avaliacdo mais
detalhada, como tumores ou granulomas que requerem intervencdo
neurocirirgica.

Conclusdo: O fornecimento de mais de uma opinido, secunddria a
do médico radiologista geral, é mecanismo importante para evitar
interpretacdes erradas e, consequentemente, encaminhamentos de servicos
primdrios a servicos mais especializados.

PALAVRAS-CHAVE: Atencdo primdria; Encaminhamento emergencial;
Tomografia computadorizada craniana.

Mensagem Central

Encaminhamentos inicialmente dos hospitalizados
em servicos de atencdo primdria para hospitais
com atendimento  mais especializado &
temdtica de discussdo hd muitos anos, visto que
ainda existem muitas discordancias em relacdo
& ftransferéncia excessiva de individuos para
hospitais de maior complexidade. Esta revisgo
procurou atualizar os conceitos sobre essas
necessidades.

Perspectiva

O fornecimento de mais de uma opinigo,
secunddria a  do radiologista
geral, é mecanismo importante para  evitar
interprefacées erradas e, consequentemente,
encaminhamentos de servicos primdrios a
servicos mais especializados. Com essa
integracéo ocorre diminuicGo significativa de
encaminhamentos desnecessdrios.

médico

ABSTRACT

Introduction: Variations in referrals initially made by patients hospitalized
in primary care services to hospitals with more specialized care have been
a pertinent topic of discussion for many years, since there are still many
disagreements regarding the excessive transfer of individuals to hospitals
of greater complexity.

Objectives: To present ideas about CT alterations in primary hospitals that
are not definitive indicators of the need for referral to reference centers.

Method: Integrative review article, which sought in the literature the
answer to the guiding question “How to interpret the need for emergency
referral based on a CT alteration?”

Results: The use of cranial CT in hospital emergency departments is
still controversial in some cases. CT in children in primary care services
demonstrated that 33% of those with epilepsy already have CT abnormalities,
which explained the seizures, but less than 3% represent alterations that
require more detailed evaluation, such as tumors or granulomas that require
neurosurgical intervention.

Conclusion: Providing more than one opinion, secondary to that of the
general radiologist, is an important mechanism to avoid misinterpretations
and, consequently, referrals from primary services to more specialized
services.

KEYWORDS: Cranial computed tomography;
Primary care

Emergencial referral;

Conln
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Artigo de Revisdo

INTRODUCAO

ariacdes nos padrdes de encaminhamento

de pacientes inicialmente hospitalizados em

servicos de atencdo primdria para hospitais
com atendimento mais especializado se mostraram
temdtica de discussdo pertinente hd muitos anos na drea
da saidde, visto que ainda existem muitas discord@ncias
em relacdo & transferéncia excessiva de individuos
para hospitais de maior complexidade, mas também a
falhas no encaminhamento de pacientes que necessitam
de atendimento por especialistas, ndo se beneficiando
apenas dos servicos emergenciais. Os processos de
diagnéstico e manejo clinico, em geral, vém se tornando
progressivamente mais conforme as
mudancas populacionais véo se estabelecendo, com

desafiadores

aumento da quantidade de idosos e, consequentemente,
incremento nos indices de comorbidade. Devido a
essa situacdo, uma melhor atencdo & infraestrutura dos
hospitais primdrios é discutida como necessdria, por
meio de maior disponibilidade de servicos oferecidos.
No entanto, essa alternativa se mostrou controversa nas
pesquisasrealizadas, visto que ataxa de encaminhamento
de pacientes foi menor apenas com a adicdo de servicos
especificos e em determinados grupos de pacientes.

A interpretacGo de imagens médicas requer
experiéncia e conhecimento clinico. Nem todas as
alteracdes detectadas em exames de imagem sdo
condicdo grave. Algumas podem
ser benignas e ndo requererem fratamento urgente.

indicativas de

Encaminhar pacientes com cada alteracéo tomogrdfica
para atendimento especializado em hospitais de maior
complexidade pode sobrecarregar o sistema de saide.
E importante priorizar os casos que realmente exigem
atencdo urgente. Encaminhamentos indevidos podem
ser dispendiosos tanto para o paciente quanto para
o sistema de salde. Consultas e exames adicionais
podem ser evitados se a alteracdo ndo for clinicamente
significativa. Encaminhar paciente para especialista sem
indicacdo clara, pode causar ansiedade e preocupacéo
desnecessdrias. Pacientes que realmente precisam de
atendimento urgente podem ter que esperar mais tempo
se houver excesso de encaminhamentos n&o justificados.
Portanto, é fundamental que os médicos que interpretam
exames de imagem em hospitais primdrios exercam
julgamento clinico criterioso. Eles devem considerar o
histérico médico do paciente, sintomas, exames anteriores
e outros fatores relevantes ao decidir se encaminhamento
é necessdrio. Isso ajuda a garantir que os recursos de
salde sejam alocados de forma eficiente e que os
pacientes recebam o tratamento adequado, evitando
encaminhamentos desnecessdrios. Os resultados mais
valiosos da telerradiologia oferecem decisdes sobre o
tratamento adequado e eficaz.

A perspectiva da revisdo na literatura acerca dessa
temdtica é encontrar validacdes ou recomendacées
no que tange a necessidade de encaminhamento
para centros especializados de pacientes que tenham
alteracdes na tomografia. Assim, esta revisdo tem
como objetivo
abalizar as ideias sobre alteracdes tomogrdficas em

realizar busca na literatura para

hospitais primérios ndo indicativas da necessidade de
encaminhamento para centros de referéncia.

METODO

Revisdo integrativa da literatura a fim de reunir
evidéncias para prdtica clinica, quanto ao tema. Para
sua realizagdo foram seguidas as seguintes etapas:
identificacdo da temdtica e questdo norteadora da
pesquisa; definicdo dos critérios de inclusdo e excluséo;
identificacdo das informacdes a serem extraidas dos
artigos selecionados; andlise e interpretacdo dos
resultados e apresentacdo da revisdo. Em um primeiro
momento, estabeleceu-se o tema “Alteracdes em exames
de imagem e o encaminhamento emergencial advindo
dessa andlise”. Em sequéncia, definiu-se a questdo
norteadora “Como interpretar a necessidade de um
encaminhamento emergencial a partir de uma alteracdo
tomogréfica2”. Como estratégia de busca, utilizou-se
os descritores em inglés registrados MeSH, a saber:
“neurology, tomography, referral, consultation”. Para
embasamento cientifico, foram realizadas pesquisas
nas bases de dados PubMed, Medline (BVS) e Science
Direct, a partir da utilizacdo do operador booleano
“OR” para associacdo dos descritores na busca. Os
resultados da busca foram selecionados a partir dos
critérios de exclusdo e exclusdo que foram aplicados aos
artigos disponibilizados na integra e incluidos apenas os
originais relacionados & temdtica, os quais respondessem
a questdo norteadora, nos idiomas inglés e espanhol. Em
paralelo, foram excluidos artigos duplicados, artigos
de revisGo e os que ndo se enquadraram no tema da
presente revisdo. Ao final foram incluidos 11 artigos.

DISCUSSAO

A existéncia de discrepdncias de interpretacdo
de tomografias computadorizadas cranianas entre os
profissionais da ala emergencial e neurorradiologistas
vem sendo estudada, principalmente com o intuito de
definir a necessidade ou n&o de encaminhamento do
servico primdrio para neurologistas e neurocirurgides,
i@ que, em grande parte das instituicdes que prestam
servicos de emergéncia, esses radiologistas ndo se
encontram disponiveis a todo momento. Discordéncias
na compreensdo das tomografias computadorizadas
(TCs) entre clinicos e neurorradiologistas se mostraram
presentes em 20% dos casos, sendo que o manejo
escolhido apds o exame mudou em apenas 6-7%
do total das ocorréncias1,2 compararam os relatos
- em relacdo a TCs no trauma - de profissionais da
emergéncia com a determinacdo dos radiologistas,
classificando as interpretacdes em positivos verdadeiros,
negativos verdadeiros, falsos positivos e verdadeiros
positivos. A concordéncia (positivos verdadeiros e falsos
verdadeiros) foi superior a 85%, enquanto a porcentagem
de falsos negativos foi ligeiramente maior que 4%. Os
falsos negativos, no entanto, ndo foram considerados de
alto risco para encaminhamento imediato &s unidades
de neurocirurgia, e nenhuma anormalidade nas TCs que
necessitasse acompanhamento urgente por especialistas
foi ndo identificada pelos médicos clinicos, uma vez que
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esses casos representavam desordens como: hemorragia
subaracnoide localizada e fraturas cranianas deprimidas
fechadas, as quais ndo necessariamente precisam ser
assistidas  por neurocirurgiGo. Ademais, apenas os
achados nos exames de imagem ndo sdo suficientes
para o encaminhamento a especialista, sendo o contexto
clinico de suma importancia para essa determinacéo.
Estudos mostraram percentual maior de discordéncia
entre radiologistas e médicos emergencistas (de
aproximadamente 39%) e de falsos negativos (pouco
mais de 11%), porém apenas 0,6% da amostra teve
manejo inicial inapropriado, o que comprova que o
acompanhamento ainda no servico primdrio é suficiente
em grande parte dos casos, sendo a histéria clinica e
o exame fisico varidveis relevantes em prevenir erros
médicos. Portanto, foi observado que os profissionais
da ala emergencial possuem o conhecimento requerido
para se encarregar da interpretacdo inicial das TCs em
pacientes tanto com trauma como com outras condicdes
neurolégicas, e nem todos os casos necessitaram de
posterior indicacdo para servicos mais especializados."?

No entanto, o uso da tomografia computadorizada
craniana em departamentos hospitalares de emergéncia
ainda é controverso em alguns casos. Estudo focado
na utilidade da TC em criancas no servico primdrio
demonstrou que 33% dos com epilepsia que apresentam
anormalidades na TC e que assim explicavam as crises
convulsivas, menos de 3% representam alteracées que
necessitam de avaliacdo mais detalhada, como tumores
ou granulomas que requerem intervencéo neurocirirgica.
Além disso, as TCs se mostraram exame ineficiente para a
deteccdo de anormalidades em 40% das criancas com
lesdes epileptogénicas estruturais. O uso das TCs sem
contraste — método usado frequentemente por clinicos de
hospitais primdrios — também foi ineficaz em identificar
hemorragia subaracnoide provocadas por aneurismas
ou malformacdes arteriovenosas, pois a maioria dos
pacientes que fazem TC encontram resultados negativos
para anormalidades, precisando realizar puncéo lombar
para excluir ou identificar o diagnéstico. Por isso, cabe ao
médico dos servicos de emergéncia, quando recebe esses
casos, ter conviccdo dos exames passados, para assim
indicar tratamento eficaz, evitando encaminhamentos
excessivos a especialistas.

A determinacdo de critérios para a necessidade ou
ndo da realizacdo de TC craniana é importante para a
filtrac&o dos casos de pacientes que sdo mais provaveis
de apresentar alteracées de significancia clinica e que,
consequentemente, precisam de encaminhamento para
especialista. Ao aplicar o critério de selecdo original
(individuos a partir de 60 anos, sintoma neuroldgico
focal, capacidade mental alterada e dor de cabeca
acompanhada de sintomas de ndusea e vémito) menor
quantidade de TCs foi realizada (cerca de 10% a menos),
ao mesmo tempo em que ndo houve a subnotificacdo de
diagnésticos de grande relevancia clinica. Entretanto,
ndo foi tdo eficaz em excluir os pacientes com achados
de pouca ou nenhuma significancia clinica. Outra
pesquisa relatou que a utilizacdo desses critérios foi
eficaz em filtrar os casos, sem a perda de nenhuma
anormalidade significativa, além de diminuir o nimero

de TCs realizadas em torno de 30%.® Alterando o
critério de selecdo - excluindo o fator idade e o status
mental alterado e adicionando o da escala de coma de
Glasgow em situacdes que seja inferior a 14 -, reducdo
ainda mais eficaz da quantidade de TCs foi realizada
e nenhuma anormalidade significante desconsiderada.
logo, a simples selecGo de critérios de filiracdo
para a indicacdo ou ndo de TC craniana é eficiente
mecanismo para diminuir a quantidade de TCs feitas
sem necessidade, sendo importante para selecionar
aqueles casos de anormalidades clinicas significantes e
de pior progndstico, e que devem ser necessariamente
encaminhadas para neurologista ou neurocirurgido.*

Segundas opinides também sdo importantes no
contexto da interpretacdo dos exames radioldgicos,
com o intuito, além de evitar encaminhamentos nédo
necessdrios, como para oferecer melhor prognéstico.
Embora o ideal fosse que neurorradiologistas estivessem
presentes nesses servicos, a realidade mais comum é
que médicos radiologistas gerais ficam responsdveis
pelo reconhecimento de anormalidades no exame.® TCs
realizadas em casos emergenciais em hospitais primdrios
apresentaram apenas 2% de discrepancia da opinido do
radiologista para a do médico especialista; porém, mais
de 90% dos casos ndo mostram nenhuma anormalidade
significante, enquanto entre os 7% que continham
alteracées, houve mais de 20% de diferencas significantes
de interpretacdo. Na drea de neuro-oncologia, também
foi obtida porcentagem de cerca de 20% de diferencas
no entendimento dos exames radioldgicos revistos por
radiologistas oncoldgicos, o que levou & mudanca de
7% no manejo pés TC e 4% de no tratamento. Outro
estudo da drea de neuro-oncologia demonstrou que
40% dos casos de cancer de cabeca e pescoco foram
reinterpretados diferentemente quando analisados por
radiologista especialista, além de que cerca de 40% dos
pacientes tiveram seu manejo clinico modificado apés a
segunda opinido, com acurdcia de mais de 90%. Logo,
o fornecimento de mais de uma opinido, secunddrias a
do médico radiologista geral, é mecanismo importante
para evitar interpretacdes erradas e, consequentemente,
encaminhamentos de servicos primdrios a servicos mais
especializados.®

Ademais, o uso da telerradiologia na elaboracdo
remota de laudos de exames de imagem, pode ser eficaz
mecanismo para evitar encaminhamentos desnecessdrios
a especialistas, permitindo avaliacdes de exames
radiolégicos, como TCs, por neurocirurgido ou por
neurologista em hospitais que ndo possuem esses servicos
de forma presencial. Resultados de estudo focado
no padréo de transferéncia de pacientes com trauma
craniano em centro de trauma fipo Il,7 sem servicos de
neurocirurgia, para hospital que trabalha com esse tipo de
atendimento mostrou que consultas com neurocirurgides
usando a telerradiologia é alternativa vidvel no manejo
de pacientes com trauma craniano, uma vez que apenas
4% dos internados - inicialmente hospitalizados no
centro de trauma nivel Il e ndo posteriormente indicados
para encaminhamento a hospitais com
especializados — evoluiram negativamente e precisaram
de transferéncia tardia. Outro estudo de avaliacdo

servicos
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retrospectiva em hospital regional sem capacidade de
atendimento neurocirirgico evidenciou que 94% dos
pacientes com ferimentos na cabeca, atendidos por meio
da telerradiologia ndo necessitaram transferéncia apés a
consulta. Desse modo, observa-se que a telerradiologia
é alternativa eficiente em filtrar os encaminhamentos néo
necessdrios e, além disso, em possibilitar transferéncias
seguras para hospitais com infraestrutura neurocirirgica
melhor.®

Bratina et al.’ procuraram analisar como os
departamentos de emergéncia buscam identificar
atrasos e deficiéncias na identificacdo e tratamento de
pacientes com AVC em diferentes tipos de hospitais, e
avaliar o impacto de equipe especializada de resposta
répida para AVC. Os registros de atendimento desses
departamentos de 8 hospitais foram examinados
refrospectivamente, e 112 pacientes com suspeita de AVC
agudo, cujos sintomas haviam se manifestado nas Gltimas
6 horas, foram identificados. Foram registrados os tempos
decorridos desde o inicio dos sintomas até o momento
da triagem, exame médico, avaliacdo neuroldgicq,
realizacdo de TC e outros exames, afericdo dos sinais
vitais e administracdo de tratamentos. Os tempos entre
a chegada e o atendimento médico e realizacdo da TC
foram, em média, de 28 e 100 min, respectivamente,
com pouca variacdo entre os grupos de hospitais, exceto
no caso do hospital piblico, que apresentou maior
demora. Observou-se que os exames neurolégicos eram
inadequadamente registrados nos hospitais comunitdrios
e plblicos. A presenca de equipe especializada em AVC
reduziu o tempo necessdrio para o atendimento médico
e realizacdo da TC em 13 e 63 min, respectivamente, e
aumentou o nimero de pacientes encaminhados para a
unidade de terapia intensiva.

Por meio de ensaios clinicos STRokE DOC10 com
cardter prospectivo, randomizado e com avaliacdo dos
resultados cegos, comparando a eficdcia da telemedicina
e da telerradiologia com consultas por telefone, as TCs
foram interpretadas pelo neurologista vascular central
no grupo de telemedicina e pelo radiologista local no
grupo de consultas por telefone. Também foi realizada
avaliacdo central para cada TC, sem conhecimento
prévio do braco de tratamento ou do desfecho. Os
dados coletados foram analisados e os resultados
apresentados para toda a amostra utilizando estatisticas
Kappa e taxas de concordancia exata para avaliar o
grau de concordancia entre os observadores em relacao
as contraindicacdes radiogrdaficas ao uso do ativador de
plasminogénio tecidual recombinante (rt-PA), presenca
de hemorragia, tumores, artérias densas, AVC agudo,
histérico de AVC e alteracdes isquémicas precoces. No
total, foram analisados 261 casos, e verificou-se alto
grau de concordéncia com a avaliacdo central para a
identificacdo de contraindicacées radiogrdficas ao uso
do rt-PA, tanto no grupo de neurologistas vasculares
centrais (96,2%, k = .81, IC 95% .64-.97), quanto no de
radiologistas locais (94,7%, k=.64,1C 95%.39-.88), e no
geral (95,4%, k=.74,1C 95% .59-.88). Para os pacientes
tratados com rt-PA (n = 65), a concordéncia global foi
de 98,5%, sendo que aquela entre os neurologistas
vasculares centrais e a avaliacdo central atingiv 100%.

Os resultados indicaram que tanto os neurologistas
vasculares quanto os relatérios dos radiologistas
locais apresentaram alto grau de confiabilidade na
identificacdo de contraindicacdes radiogréficas ao uso
do rt-PA. Esses achados combinados demonstram que a
avaliacdo remota de TCs de cabeca para a tomada de
decisdo sobre o tratamento com rt-PA em casos de AVC
agudo, por meio de telemedicing, é método confidvel.
Strohmaier et al." publicaram trabalho com foco em:
1) comparar os pacientes com deméncia atendidos por
residentes de medicina geral e residentes de neurologia/
psiquiatria cujo tratamento é coordenado conjuntamente
com aqueles cujo tratamento ndo é; 2) identificar as
varidveis dos pacientes que estdo relacionadas com a
busca de atendimento de especialistas em neurologia
e psiquiatria; e 3) descrever a frequéncia do uso de
exames de imagem em pacientes com deméncia na
atencdo primdria. Para a andlise, 485 individuos que
apresentaram resultados positivos para deméncia na
atencdo primdria foram investigados. Informacdes
clinicas e a busca por especialistas foram avaliadas
por meio de registros médicos e entrevistas pessoais.
Na avaliagdo dos fatores associados & procura
por especialistas, utilizaram andlises  estatisticas
multivariadas, que consideraram idade, género, estado
civil, comprometimento cognitivo, depressao, capacidade
de realizar atividades didrias e diagnéstico formal de
deméncia, sendo que do total de 485 participaram
do estudo, 89 (18,4%) foram encaminhados para
especialistas 12 meses antes da avaliacdo. Desses 89,
14,6% (n = 13) ndo passaram por exames de imagem,
enquanto 39,3% (n = 35) realizaram TC craniana e
46,1% (n = 41) fizeram ressondncia magnética cerebral.
As caracteristicas dos com deméncia na atengéo priméria
encaminhados para especialistas diferiam daqueles
que ndo em relacdo & idade, estado civil e ao fato de
terem ou n&o diagndstico formal de deméncia. Andlise
multivariada revelou que pacientes mais jovens (OR =
0,95; intervalo de confianca de 95%: 0,90-0,99; p
0,04) e aqueles com maior grau de comprometimento
funcional (OR = 1,15; intervalo de confianca de 95%:
1,02-1,30; p = 0,02) eram mais propensos a buscar
atendimento com especialista. Apenas cerca de 1 em
cada 4-5 individuos que receberam resultado positivo
para deméncia procurou a consulta de especialista em
psiquiatria ou neurologia. Embora, de modo geral, as
mulheres tenham consultado especialistas com menos
frequéncia do que os homens, observou-se que pacientes
mais jovens e com maior comprometimento funcional
eram mais propensos a serem encaminhados para
especialista por seu médico generalista. Quase 90% dos
pacientes que foram encaminhados para especialistas
realizaram exames de imagem cerebral, o que sugere
alta aderéncia as diretrizes de diagnéstico na atencdo
especializada. A maioria dos pacientes era de mulheres
(57%). A idade média foi de 51,5 +/- 20,6 anos. O
médico de familia encaminhou 79,5% dos pacientes. O
tempo médio de espera para atendimento foi de 12,4
+/- 10,7 dias. Exames adicionais foram solicitados em
48,9% dos pacientes (TC cerebral em 18,1%, ressonéncia
magnética em 2,6%, eletroencefalograma em 12% e
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eletroneuromiografia em 6,8%). Os diagnésticos mais
comuns foram cefaleia (25,5%), doenca cerebrovascular
(12,5%), doenca extrapiramidal (7,5%), sincope (6,5%),
convulsées (6%), vertigem (5,9%), distirbios psiquidtricos
(5%) e distirbios ndo neurolégicos (4,4%). Nenhum
tratamento foi prescrito para 15,64% dos pacientes que
compareceram pela primeira vez. Os medicamentos
mais comuns foram: antagonistas de cdlcio (32,5%),
antiagregantes plaquetdrios (20,9%), antidepressivos
(17%), medicamentos antiepilépticos (15,6%) e anti-
inflamatérios ndo esteroides (5,3%).

CONCLUSAO

Os avancos alcancados pela  teleneurologia
estimularam inovacdes tecnolégicas que ao serem
incorporadas  aos processos de sadde criaram
oportunidades para melhorar a assisténcia prestada
aos pacientes atendidos por meio desse sistema. Logo,
o fornecimento de mais de uma opinido, secunddrias a
do médico radiologista geral, é mecanismo importante
para evitar interpretacdes erradas e, consequentemente,
encaminhamentos de servicos primdrios a servicos
mais especializados. Existe demanda considerdvel
por consultas neurolégicas e poucos neurologistas em
proporcdo a populacdo. Melhor selecdo dos pacientes
encaminhados para consulta e melhor compreenséo por
parte dos médicos de familia das doencas neurolégicas
mais comuns, reduziram consideravelmente o nimero
de encaminhamentos para neurologia. A taxa de
interpretacdo errénea de TCs de crénio por médicos de
emergéncia é possivel preocupacéo clinica. Entretanto, a
mad administracdo clinica é rara. Com esses conhecimentos
atuais, recomenda-se que mais educacdo formal sobre
interpretacdo de TC seja incluida no treinamento de
residéncia e nos programas de educacdo médica
continuada para médicos de emergéncia. Dessa forma
e entendendo-se também que a presente revisdo ndo é
suficiente para dar o veredito final sobre a telemedicing,
percebe-se a necessidade da busca por estratégias que
garantam essa confiabilidade e mais estudos clinicos que
reconfirmem estas ideias.
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Cost-effectiveness of telemedicine and the regulation of teleneurology in Brazil
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RESUMO

RESUMO: Introducdo: A pandemia de COVID-19 aumentou
significativamente o interesse e a prdatica da telemedicina entre os
neurologistas brasileiros. Antes dela, apenas 18,5% dos neurologistas
a utilizavam, mas esse nimero subiu para 56,2% apds seu inicio. A
telemedicina oferece vdrios beneficios, como reducdo da taxa de nédo
comparecimento, diminuicdo do tempo médio de consulta, alta satisfacdo
de pacientes e médicos, e uma considerdvel reducéo de custos.

Objetivo: Revisar a literatura sobre a custo-efetividade da telemedicina
na neurologia e discutir os caminhos para sua regulamentacdo no sistema
de satde brasileiro.

Método: Revisdo integrativa para reunir e analisar evidéncias disponiveis
sobre a teleneurologia utilizando PubMed, Medline (BVS) e Science Direct.
Os artigos foram filtrados com base na avaliacdo de pacientes através da
teleneurologia e a andlise dos custos e da efetividade desse servico. Apenas
estudos originais e ensaios clinicos em inglés ou espanhol foram incluidos.

Resultado: Foram incluidos 31 artigos.

Conclusio: A telemedicina na neurologia é custo-efetiva e oferece varias
vantagens, como reducdo de custos, melhoria na qualidade de vida dos
pacientes e maior acesso a especialistas. A teleneurologia demonstrou ser
ferramenta promissora paramelhorar o atendimento em dreas rurais e remotas,
onde hd escassez de recursos. No entanto, a regulamentacdo adequada,
a padronizacdo dos protocolos clinicos e técnicos, e a sustentabilidade
financeira dos programas sdo essenciais para a implementacdo bem-
sucedida da telemedicina. A evidéncia sugere que a teleneurologia pode e
deve ser integrada nos principais servicos de sadde para otimizar o cuidado
neurolégico e reduzir disparidades no acesso ao tratamento.

Palavras-chave: Custo efetividade; Telemedicina; Teleneurologia

Mensagem Central

A andlise de custo-efefividade da telemedicina
é crucial para avaliar seu impacto econémico
e clinico, especialmente no confexto da
teleneurologia.  Esta
tecnologias digitais para oferecer diagnésticos
e fratamentos neurolégicos & distancia, sendo
essencial considerar como a regulamentacéo
no Brasil influencia sua implementacao.

modalidade  ufiliza

Perspectiva

A regulamentacéo da teleneurologia no Brasil
& um ponto chave para garantir sua eficiéncia
e seguranca. Estudos apontam que uma
regulamentacdo adequada pode promover
a redugdo de custos em saide, melhorar o
acesso a especio/is?os, e ofimizar o manejo de
doencas neurolégicas, mostrando-se essencial
para maximizar os beneficios da telemedicina
no pars.

ABSTRACT

Introduction: The COVID-19 pandemic has significantly increased the
interest and practice of telemedicine among Brazilian neurologists. Before
the pandemic, only 18.5% of neurologists used it, but this number rose to
56.2% after its onset. Telemedicine offers several benefits, such as reduced
no-show rates, decreased average consultation time, high patient and
physician satisfaction, and considerable cost reduction.

Objective: To review the literature on the cost-effectiveness of telemedicine in
neurology and discuss pathways for its regulation in the Brazilian health system.

Method: Integrative review to gather and analyze available evidence
on teleneurology using PubMed, Medline (BVS), and Science Direct.
The articles were filtered based on the evaluation of patients through
teleneurology and the analysis of the costs and effectiveness of this service.
Only original studies and clinical trials in English or Spanish were included.

Result: A total of 31 articles were included.

Conclusion: Telemedicine in neurology is cost-effective and offers several
advantages, such as cost reduction, improved quality of life for patients,
and increased access to specialists. Teleneurology has shown promise as
a tool for improving care in rural and remote areas where resources are
scarce. However, adequate regulation, standardization of clinical and
technical protocols, and financial sustainability of programs are essential
for the successful implementation of telemedicine. Evidence suggests that
teleneurology can and should be integrated into mainstream health services
to optimize neurological care and reduce disparities in access to treatment.

Keywords: Cost-effectiveness; Telemedicine; Teleneurology
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Artigo de Revisdo

INTRODUCAO

pandemia de COVID-19 aumentou o

interesse e a pratica da telemedicina entre os

neurologistas brasileiros. Pesquisa realizada
em 2020 mostrou que 56,2% dos neurologistas
passaram a trabalhar com telemedicina apés o inicio
da pandemia, enquanto apenas 18,5% antes da
pandemia.’

Tais beneficios podem ser mensurados por
indicadores como a taxa de ndo comparecimento,
o tempo médio gasto nas consultas, a escala de
satisfacdo e os efeitos na sadde dos pacientes. Além
disso, o custo médio por consulta virtual foi estimado
em US$ 30, comparado a US$ 150 por consulta
presencial. Ademais, a satisfacdo dos pacientes com as
consultas virtuais, usando escala de 1 a 5, mostrou-se
alta com média de 4,7 para os pacientes, e satisfacdo
dos médicos com 4,5.% A telemedicina pode reduzir os
custos de satde em até 20% ao diminuir as internacdes
hospitalares, as transferéncias de pacientes, as consultas
presenciais e o sobrediagndstico.® Também notou-se
aumento na qualidade de vida dos pacientes em até
30% ao melhorar o acesso aos servicos de salde,
reduzir o tempo de espera, evitar o deslocamento e
facilitar o acompanhamento. Concomitantemente,
melhorou a precisdo do diagnéstico de doencas
neurolégicas em até 40% ao permitir a avaliacdo de
especialistas & disténcia, além da melhora na adesdo
ao tratamento de doencas neuroldgicas em até 50% ao
oferecer suporte e orientacdo continuos aos pacientes.

Na Europa, também hé evidéncias da eficécia e da
aceitacdo da telemedicina na neurologia. Na Franca* o
impacto da teleneurologia na qualidade dos cuidados
neurolégicos em regido rural envolveu 12 médicos
generalistas e 12 neurologistas que realizaram consultas
por videoconferéncia durante 1 ano. O estudo mostrou
que a teleneurologia melhorou o acesso dos pacientes
aos especialistas, reduziu os tempos de espera e de
deslocamento, aumentou a satisfacdo dos pacientes
e dos médicos, e ndo comprometeu a qualidade dos
cuidados neuroldgicos.>®

Dessa forma, o objetivo desta reviséo foi encontrar
evidéncias na literatura acerca do custo-efetividade
da telemedicina aplicada & neurologia, assim como
os caminhos para a regulamentacdo dessa prdtica no
servico de sadde

METODO

Este artigo é uma revisGo integrativa para reunir
evidéncias para prdtica clinica, por meio da buscq,
avaliagdo e sintese das informacdes disponiveis
sobre o tema. Foram seguidas as seguintes etapas
metodolégicas: identificacdo da temdtica e questdo
norteadora da pesquisa; definicdo dos critérios de
inclusdo e exclusdo; identificacdo das informacdes a
serem extraidas dos artigos selecionados; andlise e
interpretacdo dos resultados e apresentacdo da reviséo.
Em um primeiro momento, estabeleceu-se o tema
“Teleneurologia e seu custo-beneficio para o sistema de
satde”. Em sequéncia, definiu-se a questdo norteadora:

“A teleneurologia tem um custo beneficio suficiente para
ser regulamentada e utilizada nos principais servicos de
satde do Brasil2”.

A pesquisa baseou-se em publicacdes nas bases
de dados PubMed, Medline (BVS) e Science Direct.
Os artigos foram filtrados em resumo e incluidos
se apresentassem como proposta a avaliacdo de
pacientes por meio da teleneurologia, assim como
avaliagdo dos custos e da efetividade desse servico.
A partir disso, foram excluidos artigos que ndo
abordavam a relacdo entre custos e beneficios, que
ndo lidavam diretamente com pacientes atendidos
pela telemedicina e os que ndo citaram a regulacéo
da teleneurologia. Foram incluidos apenas os estudos
originais relacionados & temdtica, dando enfoque
para ensaios clinicos e estudos randomizados os quais
respondessem & questdo norteadora, nos idiomas
inglés e espanhol. Em paralelo, foram excluidos
artigos duplicados, artigos de reviso e os que ndo se
enquadraram no tema da presente revisdo.

DISCUSSAO

Telemedicina neurolégica como forma de interven-
¢&o da Doenca de Parkinson

Um estudo piloto randomizado controlado em
pacientes com doenca de Parkinson” mostrou que a
teleneurologia pode melhorar a qualidade de vida e
o desempenho motor dos pacientes, j& que pacientes
que receberam cuidados continuos via telemedicina
tiveram taxas de acompanhamento de até 97%, e 13
dos 14 pacientes optaram por receber mais cuidados
especializados via telemedicina. Ainda hd a citacdo de
que houve melhora na qualidade de vida dos pacientes
com doenca de Parkinson, reduzindo em 67% as
visitas presenciais e em 40% os custos com transporte.
Além disso, um crescente corpo de evidéncias
suporta a viabilidade e eficdcia das ferramentas de
telemedicina para a doenca de Parkinson e outros
distérbios do movimento, haja vista que estudos de
diferentes paises demonstraram que individuos com
doenca de Parkinson experimentaram piora dos
sintomas motores e ndo motores durante a pandemia
COVID-19.5" Dessa forma, o telemonitoramento,
juntamente com videoconferéncia, poderiam ser Uteis
na identificacdo de pacientes passiveis de se tornarem
candidatos a terapias avancadas para a doenca
de Parkinson. Por exemplo, um estudo’ avaliou a
percepcdo de pacientes com doenca de Parkinson
sobre o uso de telemedicina para consultas regulares
com neurologistas. Foi revelado que 97% dos
pacientes ficaram satisfeitos com a telemedicina e 86%
preferiram continuar usando esse método no futuro.
Também foram relatadas melhorias na qualidade de
vida e na adesdo ao tratamento. Ademais, estudo
sobre o sistema de telemonitoramento para pacientes
com doenca de Parkinson’” estimou economia média
de € 2.017 por paciente por ano para o sistema de
salde e melhoria média de 0,03 QALYs (Ano de Vida
Ajustado pela Qualidade) por paciente por ano.
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O papel da teleneurologia nas demais condicdes
neurolégicas

Um estudo afirma que a telemedicina pode facilitar
o diagnéstico e o manejo da epilepsia, permitindo a
realizacdo de eletroencefalogramas & disténcia, com
sensibilidade de 96% e especificidade de 94%.'%"? Além
disso, outros trabalhos indicaram que a telemedicina
pode auxiliar na avaliacdo e no tratamento da cefaleiq,
proporcionando reducdo de 50% na frequéncia das
crises e aumento de 75% na satisfacdo dos pacientes.'s "
Outro trabalho mostrou que a telemedicina pode
contribuir para o cuidado dos pacientes com deméncia,
oferecendo melhora de 20% na adeséo ao tratamento e
diminuicdo de 30% nos sintomas depressivos. Ademais,
outro artigo revelou que a telemedicina pode ofimizar
o diagnéstico e a terapia dos distdrbios do sono,
alcancando concordéncia de 90% entre os resultados
obtidos & disténcia e os realizados presencialmente.2-2
Além disso, existem estudos20-23 que avaliam o
impacto econdmico da teleneurologia, mostrando que
essa modalidade pode gerar economia significativa
para o sistema de sadde e para os pacientes. Estudo
sobre a telemedicina e epilepsia estimou que a ela gerou
economia de custos de US$ 278 por paciente por ano,
considerando os custos diretos e indiretos do sistema de
satde e dos pacientes. Outro estudo sobre o sistema de
videoconsulta para pacientes com esclerose mdltipla
estimou economia média de $ 2.824 por paciente por
ano para o sistema de sadde e melhoria média de 0,02
QALYs por paciente por ano para os pacientes. Percebeu
que a telemedicina pode reduzir os custos indiretos do
atendimento em até $ 205 por visita para pacientes
com esclerose lateral amiotréfica, considerando as
despesas de viagem, o tempo perdido de trabalho e as

complicacdes evitaveis. %

A teleneurologia e suas limitacdes

Embora se apresente como promissora, a telemedicina
na neurologia também enfrenta algumas limitacdes e
desafios para o seu desenvolvimento e difuséo. Estudo
listou os principais desafios relatados, que seriam a falta
de: 1) infraestrutura tecnolégica adequada, que possibilite
conexdo estdvel e segura entre o paciente e o médico,
bem como a transmisséo de dados clinicos confidveis;
2) regulamentacdo legal e ética, que defina os direitos
e deveres dos profissionais e dos pacientes envolvidos
na telemedicing, bem como as normas de privacidade
e confidencialidade dos dados;?** 3) capacitacdo
profissional, que prepare os médicos e as equipes de
sadde para utilizar as ferramentas da telemedicina com
eficiéncia e qualidade, além de desenvolver habilidades
de comunicacdo e empatia & distancia;30 e 4) aceitacdo
e adesdo dos pacientes, que podem ter dificuldades ou
resisténcias para utilizar a telemedicing, seja por questdes
culturais, educacionais ou socioecondmicas. Além
disso, estudo realizado pela Academia Americana de
Neurologia (AAN)* relatou que os principais desafios
aos neurologistas que usaram telemedicina foram a falta
de acesso dos pacientes & tecnologia adequada (69%),
a dificuldade em realizar exames neurolégicos (67%), as
preocupacdes com a privacidade dos dados (45%) e falta

).28-31

de reembolso adequado (43%

CONCLUSAO

Os avangos alcancados pela teleneurologia
estimularam inovacdes tecnolégicas que ao serem
incorporadas aos processos de sadde criaram
oportunidades para melhorar a assisténcia prestada
aos pacientes atendidos por meio desse sistema.
Dessa forma, entendendo que a presente revisdo ndo é
suficiente para dar o veredito final sobre a telemedicing,
percebe-se a necessidade da busca por estratégias que
garantam essa confiabilidade e estudos clinicos que
comprovem essas ideias.
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RESUMO

Introducdo: Telemedicina refere-se ao gerenciamento de servicos
de saldde por especialistas que utilizam a tecnologia da informacéo
e comunicacdo ndo apenas para validar o diagndstico, tratamento e
prevencdo de doencas, mastambém para pesquisa e educacdo continuada
de especialistas na drea.

Objetivo: Realizar revisdo para validar esse tema com ideias pertinentes
que coloquem praticidade e eficiéncia da telemedicina aplicada ao
tratamento dos traumas neurolégicos.

Método: Revisdo integrativa que estabeleceu para pesquisa o tema
“Teleneurologia e seu papel na terapia de traumas encefdlicos e
medulares” e questdo norteadora “A teleneurologia tem um beneficio
suficiente para ser regulamentada e utilizada em servicos de tratamentos
de lesdes traumdticas do SNC2”. Utilizaram-se os descritores DeCS/MeSH
“telemedicine, teleneurology, traumatic brain injury e spinal cord injury”,
intercruzados com os operadores booleanos “AND” e “OR”, nas bases de
dados PubMed, BVS, Google Académico e ScienceDirect.

Resultado: 20 foram selecionados para compor a presente reviséo.

Conclusdo: Os avancos alcancados pela teleneurologia estimularam
inovacdes tecnoldgicas que criaram oportunidades para melhorar a
assisténcia prestada Dessa forma, entendendo que a presente revisdo
ndo ¢ suficiente para dar o veredito final sobre a telemedicina, percebe-
se a necessidade da busca por mais estratégias que garantam essa
confiabilidade e estudos clinicos que comprovem essas ideias.

PALAVRAS-CHAVE:

Teleneurologia.

Telemedicina. Traumatismo craniano.

Mensagem Central

Segundo a Organizacdo Mundial da Saude, a
telemedicina refere-se ao gerenciamento de
servicos de satde por especidlistas que utilizam
a fecnologia da informagéo e comunicacdo
ndo apenas para validar o diagndstico,
tratomento e prevencdo de doencas, mas
também para pesquisa e educacdo continuada
de especialistas na drea treinados para isso.
Essa fecnologia pode aumentar o acesso
das avaliacdes médicas por especidlistas,
minimizar as disparidades no acesso aos
cuidados de saide e encurtar o tempo entre
os acompanhamentos. Essas vantagens tém
o potencial de fransformar o trabalho clinico,
simplificando o manejo de doencas complexas
tanto em cenfros fercidrios de referéncia quanto
na aten¢go primdria.3

Perspectiva

Os avancos alcancados pela  teleneurologia
estimularam  inovacées  tecnoldgicas  que
criaram  oportunidades  para  melhorar o
assisténcia prestada. Dessa forma, entendendo
que a presente revisGo ndo é suficiente para
dar o veredito final sobre a telemedicina e sim
atualizar o tema, percebe-se a necessidade
da busca por mais estratégias que garantam
confiabilidade e estudos ~ clinicos  que
comprovem essas ideias.

ABSTRACT

Introduction: Telemedicine refers to the management of health services
by specialists who use information and communication technology not only
to validate the diagnosis, treatment, and prevention of diseases, but also for
research and continuing education of specialists in the field.

Objective: To conduct a review to validate this theme with pertinent
ideas that place practicality and efficiency in telemedicine applied to the
treatment of neurological trauma.

Method: Integrative review that established the research theme
“Teleneurology and its role in the therapy of brain and spinal cord trauma”
and the guiding question “Does teleneurology have sufficient benefits to
be regulated and used in treatment services for traumatic CNS injuriese”.
The DeCS/MeSH descriptors “telemedicine, teleneurology, traumatic brain
injury, and spinal cord injury” were used, intercrossed with the Boolean
operators “AND” and “OR”, in the PubMed, BVS, Google Scholar, and
ScienceDirect databases.

Result: 20 were selected to compose this review.

Conclusion: The advances achieved by teleneurology have stimulated
technological innovations that have created opportunities to improve the
care provided. Thus, understanding that this review is not sufficient to give
the final verdict on telemedicine, it is clear that there is a need to search for
more strategies that guarantee this reliability and clinical studies that prove
these ideas.

KEYWORDS: Telemedicine. Head trauma. Teleneurology
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Artigo de Revisdo

INTRODUCAO

egundo a Organizacdo Mundial da Sadde,

a telemedicina refere-se ao gerenciamento

de servicos de salde por especialistas que
utilizam a tecnologia da informacdo e comunicacdo
ndo apenas para validar o diagnéstico, tratamento e
prevencdo de doencas, mas também para pesquisa
e educacdo continuada de especialistas na drea
treinados para isso. Essa tecnologia pode aumentar
o acesso das avaliacdes médicas por especialistas,
minimizar as disparidades no acesso aos cuidados de
satde e encurtar o tempo entre os acompanhamentos.
Essas vantagens tém o potencial de transformar o
trabalho clinico, simplificando o manejo de doencas
complexas tanto em centros tercidrios de referéncia
quanto na atencéo primdria.’

A telemedicina permite a prestacdo de servicos de
satde a dist@ncia usando tecnologias de conectividade;
para tanto, pode envolver teleconsulta, teleconferéncia
ou até mesmo teleducacdo.? Ela oferece assisténcia
médica a pacientes com acesso dificultado aos
profissionais da sadde responsdveis pelo tratamento
e acompanhamento. Além disso, a sua utilizacdo é
segura para apoiar o acompanhamento ambulatorial
de alguns pacientes, dentre eles aqueles que estdo de
pds-operatdrio, os que ndo tém acesso a hospitais com
especialistas, os que tém dificuldade de locomocédo
ou em que o processo de sair de suas casas pode ser
dispendioso (pacientes idosos, demenciados, etc).?

Nas Oltimas 2 décadas, a teleneurologia vem
se desenvolvendo com a expansdo dos recursos
tecnoldgicos e a pandemia de COVID-19 intensificou
esse processo. Sdo estudadas diferentes modalidades
de telemedicina em diversas dreas da neurologig,
incluindo teleconsulta, teleconsultoria, telereabilitacéo,
telemonitorizacdo e teleducacdo. Os avancos
alcancados  pela  teleneurologia periodo
estimularam inovacdes tecnoldgicas e processos de
saide que criaram oportunidades para melhorar a
assisténcia prestada aos pacientes atendidos por meio
desse sistema.?

As evidéncias atuais indicam que a telemedicina
¢ ferramenta em potencial para ser usada como
complemento para consultas presenciais em diversas
dreas da neurologia.? Percebe-se que o nimero
de neurologistas por habitante é desigual em todo
o mundo!, o que, muitas vezes, causa problemas
para o acesso de pacientes fora dos grandes centros
metropolitanos, sendo a teleneurologia com potencial
eficdcia para evitar essas dificuldades. Nesse contexto,
a consulta neurolégica por plataformas de video online
em tempo real é Util tanto para pacientes ambulatoriais
quanto para pacientes internados, para que possam
ser realizadas consultas e acompanhamentos. Com o
suporte técnico adequado, as teleconsultas funcionam
bem no que diz respeito & precisdo do diagnéstico,
em parte porque o exame neurolégico habilitado para
telemedicina pode ser tdo bom quanto o exame & beira
do leito dependendo da doenca, e ela também reduz a
permanéncia hospitalar.* A satisfacdo do paciente com

nesse

a teleconsulta, conforme avaliada por questiondrios’,
é alta, embora alguns pacientes tenham preocupacdes
com a confidencialidade, o que pode ser um ponto
importante na avaliacdo dos servicos disponibilizados
pela telemedicina.

Em contrapartida, as vantagens da teleconsulta
incluem a reducdo da necessidade de deslocamento
do paciente (um problema importante para pacientes
com epilepsia, que podem ndo ter condicdes de dirigir),
acesso mais rdpido ao atendimento especializado,
reduz a carga do paciente e do cuidador, melhora
a satisfacdo do paciente e percebe-se maior
probabilidade de os membros da familia comparecerem
a tele clinica, proporcionando assim aos médicos
a oportunidade de oportunidade de obter histérico
mais preciso e essencial para diagndstico correto. A
teleconferéncia tem se mostrado possivel, tanto que as
taxas de acompanhamento das consultas via internet
sdo semelhantes as da avaliacdo presencial, pois é
maneira de levar conhecimentos distantes para dreas
que necessitam do atendimento dos neurologistas.*

Além disso, nota-se a importancia da teleneurologia
para a neurologia pedidtrica, tanto quanto na psiquiatria
infantil, pois hd muita interacdo verbal com o paciente e
a familia, o que pode ser parcialmente resolvido dessa
forma, principalmente para triagem de casos mais
graves. Essa é especialidade em que hd muitas doencas
crénicas com seu conjunto de desafios, o que exige boa
coordenacdo entre os diferentes niveis de atendimento
e acompanhamento conjunto com a atencéo primdria.’
Assim, a teleneurologia é agora parte integrante da
pratica neurolégica, tanto para médicos quanto para
pacientes. Como todas as intervencdes médicas, ela
traz riscos e beneficios, exigindo que as aplicacées
propostas sejam submetidas, sempre que possivel,
a estudos randomizados controlados para avaliar a
eficdcia e o custo-beneficio em comparacdo com os
modos convencionais de prdtica. A conscientizacdo
do médico sobre o uso dos recursos de teleneurologia
iniciado pelo paciente também é importante, pois isso
pode moldar as crencas e expectativas de sadde do
paciente, as vezes de forma errénea.*

A luz dessas consideracdes, percebe-se @
importéncia desta temdtica para a literatura médica.
Né&o obstante, o presente trabalho tem como objetivo
realizar revisdo, para validar esse tema com ideias
pertinentes que coloquem praticidade e eficiéncia
da telemedicina aplicada ao tratamento dos traumas
neurolégicos.

METODO

Este artigo é revisdo integrativa da literatura
seguindo as seguintes etapas: identificacdo da temética
e questdo norteadora da pesquisa; definicdo dos
critérios de inclusdo e exclusdo; identificacdo das
informacdes a serem extraidas dos artigos selecionados;
andlise e interpretacdo dos resultados e apresentacdo
da revisdo. Em um primeiro momento, estabeleceu-se o
tema “Teleneurologia e seu papel na terapia de traumas
encefélicos e medulares”. Em sequéncia, definiu-
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se a questdo norteadora “A teleneurologia tem um
beneficio suficiente para ser regulamentada e utilizada
em servicos de tratamentos de lesdes traumdticas do
SNC?”. Pesquisou-se por meio dos descritores DeCS/
MeSH “telemedicine, teleneurology, traumatic brain
injury e spinal cord injury”, intercruzados com os
operadores booleanos “AND” e “OR”, para a busca
nas bases de dados PubMed, BVS, Google Académico
e ScienceDirect. Dessa forma, foram encontrados
653 artigos, de acordo com os critérios de incluséo,
idioma em inglés, ou portugués ou espanhol, periodo
de publicacdo de 2007 a 2023, e aspectos relevantes
sobre a questdo norteadora, como a relacdo dos
traumas neurolégico e a possivel melhora no manejo
dessas condicdes por meio da telemedicina sendo que
ao final dos artigos analisados, 20 foram selecionados
para compor a presente revisdo. Os resultados da
busca foram selecionados a partir dos critérios de
exclusdo e excluséo que foram aplicados aos artigos
disponibilizados na integra. Foram incluidos apenas
os estudos originais relacionados & temdtica, dando
enfoque para ensaios clinicos e estudos randomizados
os quais respondessem & questdo norteadora, nos
idiomas inglés e espanhol. Em paralelo, foram excluidos
artigos duplicados, artigos de revisdo e os que néo se
enquadraram no tema da presente revisgo.

DISCUSSAO

Atelemedicinatem se mostrado ferramenta valiosano
manejo do neurotrauma, proporcionando atendimento
médico especializado a pacientes em locais com
escassez de equipe capacitada. Em 2015, na Franca,
cerca de 75% dos pacientes admitidos por neurotrauma
em hospitais sem experiéncia em neurologia receberam
atendimento por meio da telemedicina.® Estima-se
que a telemedicina no manejo do neurotrauma entre
2002 e 2015 economizou cerca de € 3,5 milhdes no
pais, beneficiando 23.710 pacientes. Essa economia é
atribuida principalmente & reducdo das transferéncias
desnecessdrias de pacientes entre diferentes centros
cirirgicos, uma vez que o manejo virtual proporciona
direcionamento mais efetivo tanto para o paciente
quanto para a equipe médica.’

O trauma cranioencefélico é uma das principais
causas de mortalidade global em dreas remotas,
onde a falta de equipamentos e profissionais de
salde capacitados pode agravar a situagdo.
Estudos apontam que hemorragias subaracnoideas
traumdticas representam cerca de 82% dos traumas
cranioencefdlicos em todo o mundo.” Nos Estados
Unidos esse cendrio ndo é diferente, com cerca de 1.7
milhdes de pessoas sofrendo trauma cranioencefdlico
anualmente.”

A adocédo da telemedicina tem mostrado resultados
promissores nareducdo de transferéncias desnecessdrias
e no tempo de intervencdes neurocirirgicas necessdrias.
Essa abordagem ¢é particularmente benéfica para
os pacientes, que historicamente enfrentam triagens
excessivas apds o trauma cranioencefélico, resultando
em sensacdes de fadiga e ansiedade. Estudos

demonstraram que aproximadamente  72% dos
neurocirurgides nos Estados Unidos responderam as
consultas dentro da primeira hora de solicitacdo entre
os anos de 2014 e 2020.7

Além de promover economia financeira significativa,
a telemedicina em unidades hospitalares especializadas
em lesdes traumdticas neurolégicas é estimada em US$
38.228 délares por ano.? Essa economia é importante
beneficio, especialmente considerando o cendrio de
superlotacdo de leitos em centros tercidrios de alta
demanda nas dltimas 2 décadas. Essa sobrecarga tem
levado ao aumento no tempo de espera para pacientes
internados por neurotrauma em 75% dos casos,
tornando a telemedicina ferramenta essencial para
evitar transferéncias desnecessdrias e aliviar o sistema
de emergéncia.’

A telemedicina também se mostra muito relevante
em paises com vastas dimensdes geogrdficas ou com
grande porcentagem da populacdo vivendo em dreas
rurais. Nessas regides, a triagem de individuos com
lesdes traumdticas com acometimento neuroldgico
por meio da telemedicina evita custos obrigatérios
de transferéncia, tornando-se alternativa eficiente
e acessivel.” Além dos beneficios financeiros e
operacionais, as consultas por telesatde aliviam o fardo
do transporte para os pacientes e melhoram a adeséo
ao tratamento. Essa abordagem também contribui para
a satisfacdo dos pacientes e cuidadores, facilitando
o acesso a cuidados médicos especializados sem a
necessidade de deslocamentos longos e dispendiosos.™

Diversas pesquisas tém apontado resultados
relativamente melhores ou pelo menos iguais na eficacia
da triagem de lesdes trauméticas neuroldgicas por meio
da telemedicina. Além disso, a prética tem contribuido
para a reducdo dos custos hospitalares, direcionando
pacientes para centros de atencdo tercidria com
neurocirurgides disponiveis." No entanto, quando
se trata da reabilitacdo, alguns estudos apresentam
divergéncias. Embora a teleconsulta proporcione maior
comodidade para pacientes com mobilidade reduzida
ou que vivem distantes dos centros hospitalares,
também foi observado que os indices de recuperacédo
podem ser ligeiramente inferiores em comparacdo com
os individuos que realizam avaliacdo presencial pela
equipe médica.'*"

A India é exemplo de pais que pode se
beneficiar significativamente com a implementacdo
da telemedicina no manejo de pacientes pds-
traumatizados com acometimento neurolégico. Devido
& histéria de disparidade socioecondémica, vasta
dimensao territorial (sendo o 7° maior pais do mundo,
de acordo com a ONU) e grande populacéo, cerca
de 87% dos pacientes que vivem distantes de hospitais
com atendimento especializado ja se beneficiaram
das teleconsultas nesse pais, conforme apontado por
pesquisa conduzida entre 2010 e 2017.%

Preocupacdo crescente dos érgdos globais de
sadde em relacdo & teleneurologia é a ampliacdo
da acessibilidade efetiva e a utilizacdo de baixo
custo dessas tecnologias, principalmente em nacdes
em desenvolvimento. Entre as limitacdes do seu uso
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para o neurotrauma, destacam-se os altos custos de
equipamentos, a necessidade de requisitos especificos
de disponibilidade de internet em distintas regides e a
importancia de profissionais devidamente treinados
para utilizar esses equipamentos de forma adequada.™

Em termos de custo-beneficio, o suporte por
telefone, incluindo ligacdes de dudio e video ou apenas
de dudio, para auxiliar pessoas na recuperacdo
de lesdes na medula espinhal, tem sido muito bem
percebido pelos préprios pacientes, com taxa de
percepcdo positiva de 87%." Considerando a relacéo
custo-efetividade positiva no uso da telemedicina
neurolégica e a crescente utilizacdo dessa abordagem,
a implementacdo dela na grade dos cursos de
Suporte Avancado de Vida no Trauma (ATLS) pode
ser alternativa para suprir a crescente demanda por
profissionais capacitados em manejar essas ferramentas
em beneficio dos pacientes.’

Em sintese, a telemedicina tem apresentado avancos
significativos no manejo de pacientes pés-traumatizados
com  acometimentos  neurolégicos,  oferecendo
solucdes eficazes para triagem e reducdo dos custos
hospitalares. Embora haja algumas divergéncias em
relacdo & reabilitacdo, especialmente em comparacéo
com a avaliacdo presencial, a telemedicina tem se
mostrado particularmente 0til em paises com grandes
dimensdes geogrdficas e disparidades econdmicas,
como a india, onde tem proporcionado acesso & satde
para populacdes distantes dos centros médicos. Para
que ela alcance seu potencial méximo, é essencial
superar desafios como a acessibilidade efetiva e o
uso de baixo custo dessas tecnologias, bem como
garantir a formacéo adequada de profissionais
para sua implementacdo. Com enfoque continuo no
desenvolvimento e aprimoramento da telemedicing,
pode-se avancar em direcdo & sadde mais inclusiva e
eficiente para todos.

Reduzir as transferéncias de pacientes traumatizados
estdveis possibilita o compartilhamento de custos entre
unidades de sadde. Além disso, a telemedicina viabiliza
avaliacdes radiolégicas precoces, influenciando
estratégias de tratamento mais agressivas em pacientes
com lesdes graves, potencialmente melhorando a taxa
de sobrevivéncia. Outra vantagem é a incorporacéo
da telepresenca na triagem de feridos no local do
acidente, o que reduz o tempo de transporte para o
centro de saide mais préximo com recursos adequados
e equipe de suporte, resultando em significativa
diminuicdo do tempo de permanéncia no hospital local
e do tempo de transporte para centros especializados
em trauma. Ricci et al.” relataram que em ambientes
rurais, onde o trauma é considerado de "baixo volume",
socorristas e equipe de emergéncia hospitalar podem
ter menos experiéncia em lidar com traumas graves em
comparacdo com centros de trauma urbanos. Essa falta
de experiéncia pode levar a erros de gerenciamento
e resultados desfavordveis, destacando a importéncia
de abordar as necessidades especificas dessas dreas
para aprimorar a capacitacdo e os recursos disponiveis
para o atendimento de emergéncia. Por outro lado,
as transferéncias inter-hospitalares sdo onerosas tanto

para os pacientes quanto para o sistema de satde. No
entanto, a telemedicina surge como solucdo eficiente
para tornar o sistema mais dgil, reduzindo ou desviando
transferéncias para departamentos de emergéncia
lotados. Essa abordagem centrada no paciente permite
que os pacientes permanecam préximos de suas redes
de apoio, evitando custos e incdmodos de transporte
para hospitais de referéncia durante internacées agudas
e cuidados subsequentes. Além disso, ao permitir que
hospitais comunitdrios mantenham mais pacientes, o
aumento do financiamento pode evitar o fechamento
dessas instituicdes, reduzindo disparidades no acesso
aos cuidados de satde e fornecendo apoio econdmico
as comunidades locais. Portanto, a telemedicina
apresenta-se como importante aliada para aprimorar a
eficiéncia do sistema de saide, proporcionar cuidados
mais préximos e acessiveis aos pacientes e fortalecer a
infraestrutura hospitalar em nivel local.

De acordo com Hayden et al.”® a telemedicina
no contexto americano tem sido mais frequentemente
utilizada para coordenar a transferéncia de pacientes
com cuidados clinicos prévios & transferéncia. Muitos
entrevistados relataram que o servico de telemedicina
facilitou a transferéncia do paciente para hospital
diferente daquele que oferece a telemedicina. No
entanto, Hayden et al.”® ainda destaca que, atualmente,
a telemedicina ainda é pouco utilizada para coordenar
transferéncias  entre  diferentes  estabelecimentos
de sadde. A medida em que essa prdtica possa se
desenvolver, poderd se tornar cada vez mais valiosa
para garantir sistemas eficazes de atendimento de
emergéncia.

Em pesquisa nacional realizada nos Estados
Unidos em 2016, Zachrison et al.” demonstraram que
a maioria dos departamentos de emergéncia (52%)
recebe servicos de telemedicina. As aplicacdes mais
comuns relatadas foram para neurologia, psiquiatria e
pediatria, o que estd alinhado com a vasta literatura de
apoio a essas dreas de uso da telemedicina.

O estudo de coorte realizado em North Dakota
por Mohr et al.?% examinou o impacto da telemedicina
na gestdo e resultados clinicos de pacientes com
trauma em departamentos de emergéncia hospitalares
rurais. Os resultados indicaram efeito significativo da
disponibilidade de telemedicina nos resultados clinicos,
incluindo aumento nas transferéncias inter-hospitalares,
tempo de permanéncia e procedimentos de imagem
diagnéstica. Possiveis explicacdes foram levantadas,
como diferencas sistémicas entre hospitais que adotaram
a telemedicina mais cedo, o efeito de aprendizado nas
praticas clinicas devido a consultas de telemedicina
e influéncia da implementacdo da telemedicina em
sistemas de melhoria da qualidade e educacéo.
Curiosamente, a disponibilidade de telemedicina
também pareceu estar relacionada ao aumento do
uso de testes diagnésticos, indicando avaliacdo mais
abrangente de traumas devido ao relacionamento com
a telemedicina, mesmo quando os médicos centrais ndo
estavam diretamente envolvidos na avaliacéo de casos
de trauma.

Desafios e obstdculos para a implementacdo da
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telemedicina foram identificados, incluindo questées
de licenciamento e credenciamento, problemas de
responsabilidade médica, privacidade e seguranca de
dados, dificuldades tecnolégicas, custos, problemas de
reembolso e incentivos desalinhados. No entanto, mais
pesquisas sdo necessdrias para entender as barreiras &
implementacdo dela em departamentos de emergéncia
rurais e remotos ao redor do mundo.

CONCLUSAO

Os avancos alcancados pela teleneurologia nesse
periodo estimularam inovagdes tecnoldgicas que ao
serem incorporadas aos processos de saide criaram
oportunidades para melhorar a assisténcia prestada aos
pacientes atendidos por meio desse sistema. Contudo, a
confiabilidade por parte dos pacientes em se tratando
da seguranca dos dados é fato a ser analisado para
a consolidacdo total do uso da telemedicina aliada
ao tratamento dos traumas neuroldgicos. Dessa forma,
entendendo que a presente revisdo ndo é suficiente para
dar o veredito final sobre a telemedicina, percebe-se
a necessidade da busca por estratégias que garantam
essa confiabilidade e estudos clinicos que comprovem
essas ideias.
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Telemedicina aplicada a neurologia, um enfoque sindrémico

Telemedicine applied to neurology, a syndromic approach
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RESUMO

Introduc¢do: A telemedicina tem se mostrado inestimdvel, especialmente em casos
como o acidente vascular cerebral, onde acelera o diagnéstico preciso e a iniciacdo do
tratamento trombolitico, reduzindo assim as taxas de mortalidade.

Objetivo: Avaliar a efic4cia da telemedicina no diagnéstico de sindromes neurolégicas
entre pacientes em tratamento ambulatorial por teleneurologia.

Método: Foi realizada uma revisdo sistemdtica da literatura usando uma abordagem
qualitativa e descritiva, guiada pela estratégia de busca e andlise "PICO". A populacdo
do estudo incluia pacientes em busca de cuidados neurolégicos ambulatoriais, sendo o
principal interesse a avaliacdo da eficiéncia da telemedicina no diagnéstico de sindromes
neurolégicas. Os dados foram coletados nas bases de dados PubMed, Scopus e BVS
usando critérios de inclusdo e exclusdo predefinidos.

Resultados: Vdrios estudos demonstraram a aplicacdo bem-sucedida da telemedicina
no cuidado neuroldgico. Por exemplo, as teleconsultas com pacientes diagnosticados com
comprometimento cognitivo resultaram em desfechos positivos, reduzindo as demandas
enquanto retardam a progress&o dos sintomas. No entanto, a viabilidade da telemedicina
variou em diferentes regides e caracteristicas demogréficas dos pacientes, destacando
fatores socioecondmicos como determinantes de acessibilidade e aceitacdo. Além disso,
a telemedicina mostrou promessa no manejo de condicées neurolégicas complexas, como
ataxia cerebelar, doenca de Parkinson e miastenia gravis, embora com certas limitacdes
na capacidade de exame fisico.

Conclusdo: Em conclusdo, a telemedicina emergiu como uma ferramenta crucial na
neurologia, superando barreiras geogrdficas e aprimorando o acesso ao atendimento
especializado. Apesar de sua ampla adocdo, os desafios persistem, especialmente na
garantia de acesso equitativo a diversas populacdes. Olhando para o futuro, enfrentar
esses desafios e avancar na infraestrutura da telemedicina seré fundamental para ofimizar
a prestacdo de cuidados neuroldgicos e melhorar os resultados dos pacientes.

PALAVRAS-CHAVE: Diagnéstico diferencial; Sindrome; Telemedicina; Teleneurologia

Mensagem Central
A telemedicina, utilizando tecnologias digitais,
de informagdo e comunicacdo, permite a
prdtica da medicina a distancia, abrangendo
assisténcia, educocéo, pesquisa, prevencdo,
gestdo e promocdo da satde. No campo da
neurologia, a teleconsulta é uma modalidade
fundamental, permitindo  consultas  médicas
remotas entre neurologistas e pacientes,

facilitando  diagnésticos e tratamentos
sindrémicos.

Perspectiva
Estudos  mostram  que o  telemedicina,

especialmente aplicada & neurologia, é uma
ferramenta essencial para melhorar a eficiéncia
dos encaminhamentos de casos neuroldgicos.
Ela reduz custos em sadde, diminui o tempo de
espera para consultas especializadas e garante
acesso equitativo ao atendimento neuroldgico,
permitindo um foco detalhado em diferentes
sindromes neuroldgicas.

ABSTRACT

Introduction: Telemedicine has proven invaluable, especially in cases like stroke, where
it expedites accurate diagnosis and thrombolytic treatment initiation, thereby reducing
mortality rates.

Objective: Evaluate the efficacy of telemedicine in diagnosing neurological syndromes
among patients receiving outpatient care through teleneurology.

Method:A systematic literature review was conducted using a qualitative and descriptive
approach, guided by the "PICO" search and analysis strategy. The study population
comprised patients seeking outpatient neurological care, with the primary interest being
the assessment of telemedicine's efficiency in diagnosing neurological syndromes. Data
were collected from PubMed, Scopus, and BVS databases using predefined inclusion and
exclusion criteria.

Results: Several studies demonstrated the successful application of telemedicine in
neurological care. For instance, teleconsultations with patients diagnosed with cognitive
impairment yielded positive outcomes, reducing demands while delaying symptom
progression. However, the feasibility of telemedicine varied across different regions and
patient demographics, highlighting socio-economic factors as determinants of accessibility
and acceptance. Additionally, telemedicine showed promise in managing complex
neurological conditions such as cerebellar ataxia, Parkinson's disease, and myasthenia
gravis, albeit with certain limitations in physical examination capabilities.

Conclusion: In conclusion, telemedicine has emerged as a crucial tool in neurology,
overcoming geographical barriers and enhancing access to specialized care. Despite
its widespread adoption, challenges persist, particularly in ensuring equitable access
across diverse populations. Moving forward, addressing these challenges and advancing
telemedicine infrastructure will be paramount in optimizing neurological care delivery and
improving patient outcomes.

KEYWORDS: Differential Diagnosis; Syndrome; Telemedicine; Teleneurology
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INTRODUCTION

elemedicine has been used by different medical

specialties, with the aim of facilitating contact

between patients and physicians, helping to
search for diagnoses and maintain monitoring during
treatment. It also represents an advance for populations
in remote areas lacking specialist physicians, enabling
patients facing difficulties accessing healthcare services
due to geographic, social, physical or emotional reasons
to access specialists from other locations.'-

Another advantage is that teleconsultations generate
savings when compared to in-person visits, studies
show that around 92% of patients report savings in time
and money, which leads to more than 90% of patients
choosing to continue treatment remotely.® This is currently
made possible by internet and mobile phone services
that are already available in more than 70% of most
countries, facilitating communication between physician
and patient, even when separated by long distances.*?

In the field of neurology, telemedicine has been used
in cases of stroke, to accurately diagnose and expedite
thrombolytic treatment initiation upon arrival at emergency
services, reducing mortality.>¢ However, telemedicine
can further assist physicians, facilitating diagnosis of other
neurological syndromes and improving clinical decision-
making in collaboration with neurologists. The patient also
has benefits, as they can contact neurologists directly,
without needing referrals or hospital care at first, avoiding
unnecessary face-to-face consultations and saving time
and money.” Besides stroke, other clinical events can be
identified through a teleconsultation, such as headaches,
seizures, signs of high intracranial pressure, dementiq,
movement disorders, changes in the course of multiple
sclerosis or myasthenia gravis, which can be fatal. It can
also assist in assessing adverse drug events or treatment
responses, such as symptomatic crises in children with
neurocysticercosis following cysticidal therapy.>8?

There are cases where telemedicine may not be
sufficient, such as in patients with Huntington's disease,
in which 25% did not maintain virtual consultations.' The
importance of this article is justified by the need for more
studies that evaluate the acceptability and functionality
of the digital resource, recognizing advantages or
disadvantages in neurological diagnosis.??

Therefore, this article seeks to evaluate the efficiency
of telemedicine for diagnosing neurological syndromes in
patients receiving outpatient care through teleneurology.

METHODS

The present study constitutes a systematic literature
review of a qualitative and descriptive nature, based
on the "PICO" search and analysis strategy, with the
guiding question: "How is telemedicine being applied
syndromically in neurology, and in what ways is this
approach impacting the diagnosis, treatment, and
monitoring of patients with neurological conditionse"
(Table). The methodological elucidation variables to
compose the theoretical framework were Health Science
Descriptors (DeCS/MeSH) "telemedicine, neurological
syndromes, diagnosis, neurology, treatment" intersected

with the boolean operators "AND" and "OR," for
searching the PubMed, Scopus, and BVS databases
in English and Portuguese languages. Inclusion criteria
were defined as prognostic studies regarding the
diagnosis of neurological syndromes using telemedicine,
observational studies discussing telemedicine as support
for referral to neurologists. Exclusion criteria were defined
as screening of title, abstract, and full-text reading by at
least 2 authors, removing duplicates and other articles
not addressing the topic in question. Review articles were
also excluded. Following the inclusion criteria, 59 articles
were found in BVS, 18 in PubMed and 39 in Scopus.
Of these articles, 3 from Scopus, 10 from BVS and 7 of
PubMed were selected for the present review following
the exclusion criteria.

TABLE — Application of the PICO Strategy

Population Patients attending outpatient clinics seeking diagnosis.

Evaluation of the efficiency of telemedicine for diagnosing neurological

Intervention
syndromes.

Confext Outpatient care provided through teleneurology.

Improvement in access fo neurological care, increased efficiency in care
provision, optimization of response fime for diagnosis and treatment, reduction
of disparities in access to neurological care, and possibly improvement in clinical
outcomes and quality of life for patients.

Outcome

DISCUSSION

The term “Telemedicine” according to the World
Health Organization, has its meaning shaped in the act
of providing health services when distance is a barrier,
by professionals who use technological communication
to exchange valid information for diagnosis, treatment,
and prevention of diseases, as well as for research and
continuing education in healthcare. Neurology has its
historical beginnings in telemedicine as a tool to aid
in the rapid diagnosis and treatment of acute stroke in
emergency departments with limited accessibility to
specialists.’ Moreover, COVID-19 pandemic further
popularized telemedicine due to the flexibility granted by
Brazilian authorities to reduce exposure to contamination.

Telemedicine, in general, emerged in 1967, with a
system that infegrated Boston Airport with Massachusetts
General Hospital." In Brazil, telemedicine has been
regulated by the Federal Council of Medicine (CFM) since
2002, by resolution 1643."2 However, teleconsultation
was not regulated until the COVID-19 pandemic, when
isolation required by authorities and the need to maintain
medical consultations and care emerged not only for
patients infected with SARS-CoV-2, but also for those with
other diseases, becoming an emerging public health issue,
regulated by the Ministry of Health by Law 13.989.7

For neurology and neurosurgery, telemedicine
emerged to improve the initial contact of stroke patients
with a specialist, in order to optimize the short treatment
window present in this disease more than 10 years
ago. Currently, the Brazilian Academy of Neurology
is developing a committee to discuss and analyze the
application of telemedicine in various areas of neurology
in Brazil, thus the telemedicine committee (CAT-ABN)
was opened.” Similarly to other areas of medicine,
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during the pandemic, neurology expanded its horizons to
telemedicine. A survey conducted with 3441 neurologists
registered with the ABN through online questionnaires
showed that only 18.5% were practicing through
telemedicine before, while during the pandemic, this
number increased to 63.6%."

In addition to the stroke already mentioned, other
neurological diseases benefit from telemedicine, likewise
patients with cerebellar ataxia, a neurological disease
with a broad and heterogeneous aspect that involves both
chronic and immune-mediated diseases, which affect
cerebellar functioning and compromise physiological
functions, causing loss of airway maintenance
(bronchoaspiration), cognitive decline and motor system
dysfunction. As it is a complex disease and that in itself
already has high complication rates, the management
and monitoring of these patients has become a challenge
for health multi-professionals due to the isolation of
COVID-19, as their frequent consultations with therapists,
speech therapists, physiotherapists and doctors had to
be interrupted, having to opt for alternative options, such
as teleconsultation. Thus, this method was used mainly
to monitor possible neurological decline, while creating
a new environment for social interaction. To this end,
seven steps were suggested, one of which was "assess
the general mental state and speech and for examination
of hyperkinetic movement disorders, ataxia, manual
dexterity and balance"."”

Thus, there was an exponential increase in the number
of neurologists who, with the advent of the pandemic,
had to adapt and start providing online care.™ In this
way, we observed that neurology can reach many more
individuals who carry out care consultations, quickly
and safely through telemedicine. During the pandemic, it
proved to be effective in keeping patients in their homes,
especially the elderly, preventing SARS-COV2 and still
guaranteeing the necessary medical care.’ Therefore,
telemedicine has proven to be a possibility for continued
and comprehensive care in the post-pandemic context,
given that medical and patient acceptance of this
modality and greater technological accessibility allow for
dissemination of this as early care throughout the world."”

Although the results of the studies above have
demonstrated optimism, it is still necessary to validate this
form of consultation with a certain level of scientific rigor,
as there are sfill limitations such as general knowledge
about the modality, the impossibility of a reliable physical
examination and accessibility to resources that make
online medicine viable. Also, it has been shown that not
all neurological diseases benefit from telemedicine and
developing countries and those with higher levels of
poverty or lack of accessibility to health in general, such
as Brazil, present some significant obstacles. Therefore,
Santos et al.’® demonstrate, for example, that a significant
number of patients with parkinsonism are not accessible
by teleconsultation or consultation, with a negative
association observed in individuals with low education

In the landscape of neurologically complex
healthcare, telemedicine has emerged as a vital tool,
transcending geographical distances and facilitating
access to specialized care. As defined by the World

Health Organization, its application is crucial for
overcoming physical barriers and providing diagnosis,
treatment, and prevention of neurological diseases, as
well as continuing education in healthcare. In Brazil,
the progressive regulation of telemedicine, from 2002
to specific provisions during the COVID-19 pandemic,
reflects the growing recognition of its importance,
especially in neurology. The history of telemedicine in
neurology traces back to its pioneering use in optimizing
stroke care,”*2 and today, with rapid expansion during
the pandemic, its role extends to various neurological
pathologies. Research demonstrates a significant shift
in neurologists' behavior, with a substantial proportion
migrating to telemedicine practice during the pandemic,
illustrating its rapid adaptation and emergent necessity.
However, challenges persist, especially in developing
countries, where accessibility may be limited by
socioeconomic and educational factors. Studies like
that of Santos et al.’® highlight disparities in accessibility
among different population groups, underscoring the
need for equitable approaches to ensure that all patients
can benefit from the advances of telemedicine.

CONCLUSION

Telemedicine has become an indispensable tool
in neurological practice, enabling more efficient and
accessible care delivery, while challenging us to address
accessibility gaps and ensure that its implementation is
inclusive and equitable for all patients, regardless of their
background or socioeconomic status.
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Sindrome de burnout em professores do ensino superior: uma revisao
integrativa

Burnout syndrome in higher education teachers: an integrative review
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RESUMO

Introduc¢do: A sindrome de burnout, caracterizada pelo esgotamento
profissional, é fenémeno psicossocial que afeta profissionais de diversas
dreas, sendo que professores de ensino superior se encontram no grupo
;::le risco da doenca devido as demandas e pressées atribuidas as suas
uncdes.

Objetivo: Relacionar a condicdo com o exaustivo trabalho desses
profissionais abordando aspectos e fatores de risco.

Método: Revisdo integrativa na qual a coleta de dados ocorreu entre abril
de 2023 a julho de 2023 com levantamento bibliogréfico nos bancos de
dados BVS e PubMed.

Resultado: Foram selecionados 8 artigos para compor essa revisdo.

Conclusido: Compreender a rotina exaustiva dentro de ambientes de
ensino superior e a realidade das instituicdes ajuda entender o motivo que
esses profissionais se encaixam no grupo de risco. A implementacédo de
estratégias preventivas e de intervencdo é fundamental para promover
espaco laboral adequado e reduzir a incidéncia do burnout nessa classe.

PALAVRAS-CHAVE: Sindrome de burnout.
superior. Esgotamento profissional.

Professores de ensino

Mensagem Central

A sindrome de burnout, caracterizada pelo
esgotamento  profissional, &  fenémeno
psicossocial que afeta profissionais de diversas
dreas, sendo que professores de ensino
superior se encontram no grupo de risco da
doenca devido &s demandas e pressoes
atribuidas s suas funcées. Os autores buscam
compreender a rofina exaustiva dentro de
ambientes de ensino superior e a realidade das
instituicdes ajuda entender o motivo que esses
profissionais se encaixam no grupo de risco.

Perspectiva

Debater e avaliar o Burnout entre professores
universitdrios aumenta a visibilidade do fema
e propde o pensamento critico a respeito
do ambito ocupacional que possibilita o
esgotamento fisico e psiquico dos formadores,
tal como o excesso de demandas e a falta de
ferramentas adequadas para o exercicio da
funcao.

ABSTRACT

Introduction: Burnout syndrome, characterized by professional
exhaustion, is a psychosocial phenomenon that affects professionals from
various areas, with higher education professors being at risk for the disease
due to the demands and pressures attributed to their functions.

Objective: To relate the condition to the exhaustive work of these
professionals, addressing aspects and risk factors.

Method: Integrative review in which data collection took place between
April 2023 and July 2023 with a bibliographic survey in the BVS and
PubMed databases.

Result: Eight articles were selected to compose this review.

Conclusion: Understanding the exhaustive routine within higher education
environments and the reality of the institutions helps to understand why
these professionals fit into the risk group. The implementation of preventive
and intervention strategies is essential to promote adequate workspace and
reduce the incidence of burnout in this class.

KEYWORDS: Burnout syndrome. Higher education professors. Professional
burnout.

Conln
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Artigo de Revisdo

INTRODUCAO

urnout ou sindrome do esgotamento

psicolégico é fenémeno que afeta profissionais

de constante contato social. Carlotto et al.!
descreveram a sindrome como um tipo de estresse de
cardter psicossocial, persistente e diretamente associado
as condicdes de trabalhos de exigéncia emocional
e afetiva, e de necessidade inerente de repeticdo e
constancia por periodos prolongados. Dessa forma, é
frequente que o paciente apresente sinais de desdnimo,
desmotivacdo, alteracdes no sono, evoluindo para
dificuldades de cardter social no trabalho e nas
necessidades cotidianas, além de diminuicdo geral de
sua produtividade. Nesse contexto, professores sdo
frequentemente afetados.

As demandas invisiveis exigidas para os docentes
universitdrios podem ser consideradas como fatores
preditivos para inimeras psicopatologias, uma vez que
grande parte do seu dia a dia estd dedicado a sala de
aula, somado ao tempo disposto em atividades como
correcdo de atividades, organizacdo e preparo das
aulas e ensino expositivo, o que exige do trabalhador
intenso contato interpessoal com os discentes. Nesta
dindmica, o docente se depara com o desafio de
equilibrar-se entre a necessidade de desenvolver
vinculo continuo com os estudantes como forma de
oferecer-lhes apoio para o seu desenvolvimento
académico e pessoal, ao mesmo tempo que necessita
desempenhar papel distanciado e avaliativo exigido
pela universidade. Oliveira et al.? analisaram que
caracteristicas como relacéo com colegas e alunos e
chefias, presenca de recursos suficientes para o trabalho
e satisfacdo prépria com a profissGo estdo entre as
principais caracteristicas associadas ao burnout entre
os professores universitdrios em Minas Gerais. Justo
por isso, Pinheiro et al.®> avaliaram que o estresse
permanente demandado pela rotina académica é fator
preditor para o distanciamento emocional e isolamento
laboral. A vista disso, considerando quadro persistente
de estresse crénico, o prognéstico sintomatolégico
quando negligenciados incluem sobretudo queixas
somdticas, tais como cefaleia, hipertensdo arterial,
alteracdes do trato digestivo, bradicardia e sudorese,
o que apontam para acometimento do sistema
neurovegetativo. No dmbito profissional, o professor
expressa-se resistente ao retorno da rotina académicaq,
bem como intenso desejo pelo abandono da profisséo.

Dessa forma, tendo em vista o cardter multifatorial
da sindrome de burnout, existem diversos elementos
a serem abordados que podem desencadear essa
doenca, e a sua divulgacdo e pesquisa devem ser
estimuladas para visibilizar sua incidéncia entre os
docentes, além de estimular a busca por diagnésticos
mais precisos e métodos eficazes de prevencdo. Neste
ponto, o presente artigo visa realizar revisdo integrativa
acerca da temdtica.

METODO

Os artigos foram selecionados a partir de busca
seguindo a plataforma PRISMA nas seguintes bases de

dados: Biblioteca Virtual em Saidde-BVS, selecionando
trabalhos do LILACS e Lliteratura Internacional em
Ciéncias da Saidde (MEDLINE) e Pubmed. Os descritores
utilizados foram: “burnout syndrome” e “college
professors”, com a realizacdo de pesquisa avancada
combinando-se os descritores com o operador booleano
AND. Os critérios de inclusdo foram publicacdes que
retratassem a incidéncia da sindrome exclusivamente
entre os professores universitarios, com texto completo
disponivel na integra, publicados nos idiomas inglés,
portugués e espanhol. Artigos repetidos e incompletos
foram excluidos, bem como os artigos que abordavam
a temdtica com professores de ensino fundamental
e médio. Com o resultado da busca inicial, foram
encontrados 49 artigos na bases de dados PubMed
(publicados entre 2010 e 2023) e 8 artigos na base
de dados BVS (2011 a 2022), totalizando 57 artigos
nas bases de dados, dos quais 6 foram selecionados
pela plataforma BVS e 2 pela plataforma PUBMED,
totalizando a andlise e descricdo de 8 trabalhos.

RESULTADOS

Foi realizada busca inicial resultando em 57 artigos
identificados. Desses, 8 atenderam aos critérios de
inclusGo estabelecidos para andlise posterior, por
se enquadrarem no recorte temdtico dos docentes
universitarios. O fluxograma de selecdo primdria dos
artigos pode ser encontrado na Figura. A Tabela 1
apresenta informagdes sobre os estudos selecionados,
incluindo titulos, autores, ano de publicacéo, bases de
dados e revistas onde foram publicados, com a maioria
dos estudos internacionais encontrados na plataforma
LILACS entre 2022 e 2021. A Tabela 2 sumariza os
objetivos e as principais conclusdes de cada estudo
apds andlise detalhada.

REGISTROS IDENTIFICADOS NO BANCO DE
DADOS

=

BVS (MEDLINE E LILACS) PUBMED
PALAVRAS-CHAVE: "BURNOUT PALAVRAS-CHAVE: "BURNOUT
SYNDROME" AND " COLLEGE SYNDROME" AND "COLLEGE
PROFESSORS" PROFESSORS'

REGISTROS EXCLUIDOS:

ORDENACAO DOS
REGlS%OS
N=57

ARTIGOS REPETIDOS E
INCOMPLETOS.

ARTIGOS QUE FOGEM DA
ABORDAGEM VOLTADA AOS
DOCENTE

ARTIGOS NAQ DISPONIVEIS
GRATUITAMENTE

l S EXCLUIDOS
= ESTUDOSQUE NAO
RESPONDEM AO OBJETIVO

DA PESQUISA APOS LEITURA
NA INTEGRA

FIGURA — Fluxograma da selecéo dos estudos primdrios, de acordo
com a recomendacdo PRISMA
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TABELA 1 — Caracterizacéo dos artigos

--

Do physicians with academic affiliation have lower burnout and higher career-related satisfaction? Zhuang Cetal MEDLINE 2022  EUA BMC Med Educ
2 Sindrome de burnout em docentes universitarios dos cursos de satde de Oliveira et al.® LILACS 2021 Brasil IRev. salud piblica
3 Do Organizational Support and Occupational Stressors Influence Burnout in Teachers? Baptista, Cardoso® LILACS 2021 Brasil Aval. psicol
4 Co||ege |nstruc?|.on is not so sfress free after all: A qualitative and quantitative study of academic entitlement, uncivil e LLACS 2021 EUA Stress Health
behaviors, and instructor strain and burnout.
5 Bur_nout y problemas de salud mental en docentes: diferencias segun caracteristicas demogréficas y Marenco-Escuderos, Avila-Toscano? LLACS 2016 || Colombia. || Peychol. av. discip
sociolaborales
6 Relagdo entre nivel geral de satde, dor musculoesquelética e sindrome de burnout em professores universitarios ~ Suda et al.? LILACS 2011 Brasil Fisiofer. pesqui
7 Job sfress and safisfaction in faculty of a teaching hospital in south India: A cross-sectional survey Chiacra, Abhijnhan, Tharyan'® PUBMED 2021  india J Postgrad Med
: . . S - - Findi "
8 Predictors of job satisfacfion among academic family medicine faculty: Findings from a faculty work-life and Krveger etal." PUBMED 2017  Canadd Can Fam Physician

leadership survey

TABELA 2 — Andlise do conteiddo dos artigos

OBJETIVOS CONCLUSAO

A pesquisa busca invesfigar o impacto das filiaces académicas nos principais objetivos
médicos, considerando que esses problemas podem afetar as futuras geracées de médicos.
1 Vamos abordar fatores como horas de trabalho, género, raca, especialidade e ambiente
de trabalho, levando em conta caracteristicas demogréficas, familiares e relacionadas ao
trabalho. Além disso, iremos analisar os efeitos distintos da classificacdo do corpo docente.

Avaliar a sindrome de burnout em docentes dos cursos da drea de satde. Estudo descrifivo,
2 fransversal, com abordagem quantitativa no qual utilizou-se do teste exato de Fisher para
verificar se existe associacdo entre as varidveis sociodemogrdficas e a presenca de burnout.

Este estudo examinou a conexdo entre o suporte percebido no frabalho, os estressores
3 ocupacionais e o burnout em um grupo de 102 professores, utilizando modelo de equacdes
estfruturais para andlise.

O objetivo deste estudo foi invesfigar se o comportamento incivilizado dos alunos em
4 relacdo aos direitos académicos teria impacto negativo na fenséo e no esgotamento dos
instrutores.

Neste estudo empirico com desenho comparativo, avaliamos 235 professores da Colémbia
para estimar possiveis diferencas entre episédios de burnout e problemas de satde mental,
considerando aspectos demogréficos e sociolaborais. Utilizamos o MBI-Ed e 0o GHQ-28
como instrumentos de avaliacdo.

Este estudo teve como objetivo examinar a relacéo entre o nivel de satde geral, dor
6 musculoesquelética, frequéncia de sintomas musculoesqueléficos e a sindrome de burnout
em professores universitarios.

Este estudo teve como objefivo avaliar a prevaléncia e as fontes de estresse percebido no
trabalho, safisfacéo no trabalho e burnout em professores de grande hospital universitrio

7 privado e beneficente na India, além de examinar as estratégias ufilizadas pelos professores
para lidar com o estresse. Questiondrios padronizados autoavaliados foram utilizados para
coletar os dados.

Este estudo teve como objefivo identificar os preditores de safisfagdo no trabalho entre os
docentes académicos de medicina familiar.

DISCUSSAO

O desenvolvimento da sindrome de burnout é
grandemente influenciado por cargas excessivas de
trabalho, inseguranca na profisséo e rotinas exaustivas.
O estresse no ambiente laboral gera desmotivacéo,
sentimentos negativos, insatisfacGo e baixo nivel de
eficiéncia. Associado & sobrecarga de trabalho, estdo
a exaustdo emocional, os conflitos interpessoais, menor
suporte social, menor autonomia e menor satisfacdo com
a profissdo.

Diante do exposto, os estudos realizados até o
momento tém apontado a docéncia como profissdo
de alto risco para o desenvolvimento de sindrome
do esgotamento psicolégico. Especificamente, esses
profissionais apresentam sintomas como culpa, cansaco e
frustracdo, além de altos niveis de esgotamento emocional
e despersonalizacdo. Ademais, essa sintomatologia
estd intimamente relacionada com a autoestima dos
educadores, podendo dividi-los em 3 grupos: alto
burnout, burnout moderado e baixo burnout, sendo o
nivel de exaustdo emocional, a realizacdo pessoal e
a despersonalizacdo as caracteristicas avaliadas.” E,
entendendo a autoestima como o resultado do conjunto
de fatores - dentre eles, a realizacdo profissional - pode-

A dfiliagéo académica é fundamental para diminuir o burnout dos médicos e aumentar a safisfacdo profissional. As
poliicas de bem-estar médico néo devem ser padronizadas, mas sim considerar fatores como afiliacdo académica,
posicdo no corpo docente, estégio da carreira, identidade de género, diversidade de oportunidades profissionais e
apoio institucional e social. Por exemplo, lideres e administradores de instituicdes médicas podem reservar tempo para
atividades académicas, como ensino, a fim de reduzir o burnout e melhorar a safisfacdo profissional dos médicos.

Os resultados destacam a importancia de monitorar os fatores psicossociais e organizacionais do ambiente de
trabalho, a fim de intervir na qualidade de vida e na satide do trabalhador. Essas descobertas ressaltam a necessidade
de atengéio e acompanhamento desses aspectos para melhorar as condicaes de trabalho.

Este estudo ressalta a importancia de invesfigar esses fatores no ambiente escolar, a fim de fornecer informacdes para
o planejamento de intervencdes e reducdo de estressores, contribuindo para diminuir os indicadores de burnout.

Hé forte apoio & nossa hipétese de que comportamentos incivis desempenham papel mediador na relagéo entre os
direitos académicos dos alunos e a tensdo e o esgotamento dos instrutores.

O estudo constatou que as mulheres, solteiras e sem filhos apresentaram maior exaustéo e menor realizagéio
profissional, enquanto os homens tendiam a apresentar maior despersonalizacdo. Professores com contrato de
trabalho integral, maior intensidade de trabalho e menos experiéncia profissional relataram mais problemas de satde
mental, como ansiedade, insénia e sintomas somdticos. E essencial reconhecer o papel dessas varidveis na criagdo
de cendrios educacionais e condices de trabalho que permitam que os professores lidem adequadamente com o
estresse de sua profissdo.

A maioria analisada apresentou comprometimento no nivel de sadde, sendo que 70% relataram dor no pescoco
& 64% na regido lombar nos ltimos 12 meses. Foi observada correlacéo positiva entre o nivel geral de satde e a
dimenséo de exaustéio emocional do inventdrio de burnout. No entanto, néo foi encontrada correlacéo entre as
dimensées do MBI-HSS (inventdrio de burnout) e a dor musculoesquelética.

Nesta pesquisa com professores de medicina, foi observada relacdo inversa entre alto estresse no trabalho e baixa
safisfacdo no frabalho, sendo que esses fatores estiveram significafivamente associados aos niveis de burnout. As
fontes identificadas de estresse e satisfacdo no trabalho fornecem informaces relevantes para orientar os mecanismos
insfitucionais formais visando & prevencéo do esgotamento dos médicos.

As conclusées indicaram que a safisfagéo no trabalho entre os docentes académicos de medicina familiar é
construgdo multidimensional. Para melhorar o nivel geral de satisfagéio no trabalho no futuro, seré necessdrio
implementar estratégias maltiplas.

se inferir que as condicdes nem sempre favordveis da
conjuntura do ensino afetam significativamente os indices
de bem-estar psicolégico e qualidade de vida dos
professores.™

Estudo observou que profissionais com maior
experiéncia docente (mais de 30 anos) e com mais de
60 anos apresentaram niveis de estresse menores, pois,
como é colocado por Zhuang, Hu e Dill%, a dfiliacdo
académica aumenta a satisfacdo profissional, o que
reduz o desenvolvimento do burnout. Em contrapartida,
ao estudar o papel do género nessa conjuntura, mulheres
apresentaram maiores niveis de estresse quando
comparado aos professores, o que quando analisado
pelo estudo de Zhuang, Hu e Dill* apontaram aidentidade
de género como um dos fatores a serem considerados na
abordagem do bem-estar profissional, e a abordagem
de Marenco-Escuderos e Avila-Toscano® constataram
que as mulheres solteiras e sem filhos, apresentaram
maior exaustdo e menor realizacdo profissional,
enquanto os homens tém tendéncia a apresentar maior
despersonalizacéo.

Em estudo transversal com professores
universitdrios poloneses, com o intuito de identificar
quais os comportamentos auxiliam na promocdo

feito
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de salde, foram avaliadas as varidveis: estresse,
esgotamento ocupacional, fadiga crénica, estratégias
de enfrentamento do estresse e repouso. Foi observado
que o tempo dedicado ao descanso e o estabelecimento
de estratégias de enfrentamento ao estresse, tanto
no ambiente de trabalho quanto fora dele, além da
conscientizacdo das pessoas, influenciam no bem-estar
do profissional.™ Ademais, de Oliveira et al.® também
apontaram os fatores psicossociais e organizacionais do
préprio ambiente de trabalho na qualidade de vida e de
satde desses trabalhadores, indo ao encontro de Jiang
et al” que indicaram os comportamentos incivis como
mediadores da tensdo e do esgotamento dos instrutores
em relacdo aos académicos.

Desse modo, a andlise dos estudos converge para a
necessidade de monitoramento dos fatores psicossociais
e da estrutura do ambiente de trabalho quando se deseja
identificar as causas do desenvolvimento do esgotamento
profissional.

No Brasil, a realidade da educacéo é marcada
historicamente por insuficiéncia de recursos diddticos,
financeiros e humanos, e surge como cendrio propicio
ao desgaste da sadde emocional e da qualidade de
vida dos educadores, as quais estdo associadas a sua
realizacdo profissional.

CONCLUSAO

Vé-se que a rotina desenvolvida pelos profissionais
educadores dentro dos ambientes do ensino superior tem
grande potencial para o desencadeamento de doencas,
especialmente o burnout. O debate de tais dados
aumenta a visibilidade do tema e propde o pensamento
critico a respeito do dmbito ocupacional que possibilita
o esgotamento fisico e psiquico dos formadores, tal
como o excesso de demandas e a falta de ferramentas
adequadas para o exercicio da fungdo, o que reforca
sentimentos de cobranca e insuficiéncia. Desse modo, é
recomenddvel que formas de descompresséo sentimental,
oferta de utensilios Uteis ao ensino e jornadas trabalhistas
menos excruciantes sejam estudadas e postas em prdtica
a fim de adequar espaco laboral mais sauddvel aos
professores.
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Eficiéncia da telemedicina no encaminhamento de ateng¢do primaria para
secundaria e terciaria em neurologia no Brasil

Efficiency of telemedicine in referral from primary to secondary and tertiary care in
neurology in Brazil
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RESUMO

Introducdo: Telemedicina é o exercicio da medicina mediado por
tecnologias digitais, de informacdo e de comunicacdo, para fins de
assisténcia, educacdo, pesquisa, prevencdo de doencas e lesdes, gestdo e
promocdo de satde. Uma de suas modalidades é a teleconsulta.

Objetivo: Revisdo sistemdtica e integrativa da literatura acerca da
eficiéncia da telemedicina no encaminhamento de atencéo primdria para
secunddria e tercidria no Brasil, no contexto da neurologia.

Médodo: Utilizou-se estratégia de busca e andlise "PICO", tendo como
pergunta norteadora: "Qual a eficiéncia da telemedicina quando aplicada
como ferramenta para conduzir ao encaminhamento de pacientes
com condicdes neurolégicas de centros primdrios para secunddrios
e tercidriose” usando-se os descritores “telemedicine, referral, Brazil,
neurology, e consultation” de forma booleas “AND” e “OR”, no PubMed
e BVS nos idiomas inglés e portugués.

Resultados: Foram incluidos 16 artigos.

Conclusdo: Pesquisas indicam que o uso da telemedicina demonstra ser
ferramenta importante para melhorar a eficiéncia dos encaminhamentos
da atencdo primdria para secundéria e tercidria, promovendo reducédo de
custos, diminuicdo de filas de espera e promovendo atendimento médico
alternativo para a populagéo.

PALAVRAS-CHAVE: Telemedicina. Atencdo priméria, secunddria e
tercidria na satde. Neurologia.

Mensagem Central

A telemedicina pode ser definida como o
exercicio da medicina mediado por fecnologias
digitais, de informacdo e de comunicacéo,
para fins de assisténcia, educacdo, pesquisa,
prevencdo de doencas e lesdes, gestdo
e promocgo de saide. Uma de suas
modalidades é a teleconsulta, em que ocorre a
consulta médica de forma néo presencial com
médico e paciente localizados em diferentes
espacos. Este estudo procura mostrar as vdrias
alternativas em que ela pode ser utilizada.

Perspectiva

De forma geral, as pesquisas indicam que o uso
da telemedicina demonstra ser ferramenta
importante para melhorar o eficiéncia dos
encaminhamentos da atencdo primdria para
secunddria e fercidria, fendo em vista que
promove a reducdo de custos em saude,
diminui filas de espera e promove atendimento
médico equitativo para a populagéo.

ABSTRACT

Introduction: Telemedicine is the practice of medicine mediated by
digital information and communication technologies, for the purposes of
care, education, research, disease and injury prevention, management and
health promotion. One of its modalities is teleconsultation.

Objective: Systematic and integrative review of the literature on the
efficiency of telemedicine in referral from primary to secondary and tertiary
care in Brazil, in the context of neurology.

Method: The "PICO" search and analysis strategy was used, with the
guiding question: "How efficient is telemedicine when applied as a tool
to guide the referral of patients with neurological conditions from primary
to secondary and tertiary centers?” using the descriptors “telemedicine,
referral, Brazil, neurology, and consultation” in the boolean form “AND”
and “OR”, in PubMed and BVS in English and Portuguese.

Results: 16 articles were included.

Conclusion: Research indicates that the use of telemedicine proves to be
an important tool for improving the efficiency of referrals from primary to
secondary and tertiary care, promoting cost reduction, reducing waiting
lists and promoting alternative medical care for the population.

KEYWORDS: Telemedicine. Primary, secondary and tertiary health care.
Neurology.

Conln

BioSCIENCE 2024;82:5S1.e015
1



https://orcid.org/0009-0002-0478-970X
https://orcid.org/0009-0007-1526-1851
https://orcid.org/0009-0005-4756-318X
https://orcid.org/0009-0008-7374-7486
https://orcid.org/0000-0002-6294-4934
https://orcid.org/0000-0003-0603-0633
https://orcid.org/0000-0002-4357-4640

https://orcid.org/0000-0002-3767-1639

https://orcid.org/0000-0003-4732-9690

https://orcid.org/0000-0002-7863-0112
https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/deed.pt_BR
https:/doi.org/10.55684/2024.82.S1.e015

Artigo de Revisdo

INTRODUCAO

telemedicina pode ser definida

o exercicio da medicina mediado por

tecnologias  digitais, de informacdo e
de comunicacdo (TDICs), para fins de assisténcig,
educacdo, pesquisa, prevencdo de doencas e lesdes,
gestdo e promocdo de satde. Uma de suas modalidades
é a teleconsulta, em que ocorre a consulta médica de
forma néo presencial, mediada por TDICs, com médico e
paciente localizados em diferentes espacos.'

Devido & pandemia da Covid-19, que se iniciou em
meados de 2020, o Brasil e o mundo sofreram com os
nimeros alarmantes de pacientes com pneumonias
graves e ébitos. Por consequéncia, foram implementadas
medidas para evitar a disseminacdo do virus por meio da
quarentena, que promoveu o isolamento social. E nesse
contexto que a telemedicina se consolida no Brasil.

Um grande passo se deu por meio da Llei n®
13.989/2020 sancionada em abril de 2020, que
autorizou o uso da telemedicina em quaisquer atividades
da drea de sadde no Brasil, incluindo a teleconsultq,
enquanto durasse a crise da covid-19.2 J4 em dezembro
de 2022, foi sancionada a Lei 14.510, que autorizou
a prética de telessalde em todo o territério nacional.?
Assim, foram realizados estudos nas regides de sadde
brasileiras, avaliando a eficiéncia da telemedicina
no encaminhamento de aftencdo priméria para as
subsequentes.

O obijetivo deste estudo foi realizar revisdo sistematica
e integrativa da literatura acerca da eficiéncia da
telemedicina no encaminhamento de atencdo primdria
para secunddria e tercidria no Brasil, no contexto da
neurologia.

como

METODO

Trata-se de revisdo sistemdtica, de cardter qualitativo
e descritivo baseada na estratégia de busca e andlise
"PICO", tendo como pergunta norteadora: "Qual a
eficiéncia da telemedicina quando aplicada como
ferramenta para conduzir ao encaminhamento de
pacientes com condicdes neuroldgicas de centros
primdrios para secunddrios e tercidrios?” (Tabela). As
varidveis de elucidacdo metodolégica para compor o
referencial tedrico foram os descritores (DeCS/MeSH):
“telemedicine, referral, Brazil, neurology, e consultation”
entrecruzados com os operadores booleanos “AND”
e "OR”, para a busca nas bases de dados PubMed e
BVS nos idiomas inglés e portugués. Como critérios
de inclusdo foram definidos: estudos prognésticos,
versando sobre a telerregulacdo em neurologia e seus
resultados em grandes cidades brasileiras, estudos
observacionais falando sobre a telemedicina como
apoio no encaminhamento da atencdo bdsica para
neurologistas e trabalhos sobre avaliacéo econémica
em sadde, mostrando estratégias de telessadde para
apoiar a gestdo de encaminhamento para a atencdo
secunddria no Brasil. Como critérios de exclusdo foram
definidos: leitura do titulo, resumo e leitura completaq, feita
por no minimo 2 autores, retirando duplicatas e outros
artigos que ndo abordassem o tema em questdo. Artigos

de revisdo também foram retirados. Foram encontrados,
seguindo os critérios de inclusdo, 55 artigos na BVS e 35
no PUBMED. Desses artigos, 16 foram selecionados para
a presente revisdo seguindo os critérios de exclusdo.

TABELA — Aplicacdo da estratégia PICO

Acrénimo Definicéo Aplicacdo

Pacientes em listas de espera para encaminhamento para centros

i Feplese secunddrios e tercidrios.
Avaliar a eficiéncia dos encaminhamentos por meio da telemedicina

| Interesse . N .
aplicada & neurologia.

C Contexto Qualidade dos encaminhamentos e necessidade dos mesmos.
Percebeu-se que muitos casos de fafo néo precisavam de maiores

(e} QOutcome encaminhamentos, fendo a telemedicina como uma aliada do sistema
de satde, que evita encaminhamentos desnecessdrios.

Gestdo de encaminhamentos e reducédo da fila de

espera

Telehealth to support referral management in a uni-
versal health system: a before-and-after study

Analisou dados de teleconsultas realizadas por meio
do projeto Regula Mais Brasil, uma iniciativa do Sistema
Unico de Sadde (SUS) do Brasil para ofimizar a gestdo
de encaminhamentos para atencéo especializada por
meio da telessadde. Foram incluidos nas andlises um total
de 17 listas de espera e 124.869 casos, obtidas entre
janeiro de 2019 e fevereiro de 2020, imediatamente
antes da implementacdo de um sistema de gestdo de
encaminhamento operado remotamente (RegulaSUS).
Essas listas de espera correspondiam &s especialidades
médicas do Amazonas (61.170 casos), Belo Horizonte
(36.539 casos) e Porto Alegre (27.160). As listas
incluidas foram analisadas, registrando-se o nimero
de casos que aguardavam atendimento especializado
antes da implementacdo da intervencdo, além de novos
registros mensais para avaliar a eficdcia da intervencéo.
Tal processo foi realizado ao longo dos é meses
seguintes em que foram aplicadas as teleconsultas. Nas
3 localidades houve reducéo do nimero de casos que
aguardavam atendimento especializado ao longo do
tempo. No Amazonas, o nimero de casos foi reduzido em
88,97% apds 6 meses; em Belo Horizonte e Porto Alegre
a reducéo foi de 76,63% e 54,67%, respectivamente.
Apés 6 meses, o tempo de espera médio no Amazonas
reduziu de 159 para 59 dias; em Belo Horizonte foi
de 241 para 127 dias; e em Porto Alegre ndo houve
diferenca (218 dias). Quando os casos foram separados
por niveis de prioridade, os tempos de espera mostraram
reducdo para os casos de alta prioridade, mas néo para
aqueles de prioridade padrdo em Porto Alegre e para
ambos os niveis de prioridade no Amazonas. A adocéo
de estratégias de telessaide resultou na reducdo do
nimero de casos e o tempo médio de aguardo nas
filas de espera. Os resultados foram consistentes em
todas as localidades, sugerindo que as intervencées de
telessatde sGo vidveis em diversos ambientes.”

Telehealth for Supporting Referrals to Specialized
Care During COVID-19

Foi outro estudo realizado no Brasil, em Recife,
com o objetivo de avaliar a qualificacdo dos
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encaminhamentos do “Regula Mais Brasil”. Foram
analisados 622 casos de encaminhamento em unidades
de atencdo priméria & sadde (APS) por meio de
teleconsultas. Houve reducdo nas classificacdes de
prioridade em 449 casos (72,2%) apés ela. Dos casos
aprovados, 34,4% foram com base na necessidade de
atendimento especializado para otimizacdo do manejo
clinico; 65% com base na necessidade de atendimento
especializado para procedimentos diagnésticos; e
0,6% estavam relacionados ao acesso restrito a APS.
Os casos rejeitados também foram distribuidos em 3
categorias: possibilidade de acompanhamento na
APS, uma vez atingida a meta terapéutica, em 44,8%;
possibilidade de investigacdo clinica na APS em
39,5%; e possibilidade de acompanhamento na APS
devido co tipo de condicdo de sadde em 15,7%. Para
os casos aprovados, houve reducdo das classificacdes
de prioridade em 174 casos (53,9%) e para os casos
rejeitados em 275 casos (92%). O uso de telemedicina
demonstrou ser ferramenta 0til para melhorar a eficiéncia
dos encaminhamentos da atencdo primédria para
secunddria e tercidria, promovendo reducdo de custos
em satde, diminuicdo das filas de espera e atendimento
médico equitativo para a populacdo.®

Access and regulation of specialized care in Rio
Grande do Sul: the RegulaSUS strategy of Telessad-
deRS-UFRGS

Analisou-se os efeitos das teleconsultas do RegulaSuS
na APS e no acesso ao cuidado especializado,
a partir de dados do sistema de regulacdo e do
TelessatdeRS. Houve reducdo média da fila de consultas
especializadas de 30% (37.435 para 26.172) em 360
dias. Quanto aos tempos de espera para marcacéo,
observaram que, mesmo ocorrendo reducdo de 27% na
oferta de marcacdes de consultas (clinicas e cirdrgicas),
diminuiu em 66 dias na mediana de tempo de espera
para marcacdo de especialidades clinicas sob
infervencéo (de 234 para 168). Em contrapartida, nas
especialidades cirirgicas a tendéncia foi inversa, com
aumento da mediana de tempo de espera (de 219 para
376). Com o crescimento das discusses de casos em fila
de esperaq, estimulada pela exposicdo ao RegulaSUS,
ocorreu aumento de 860% associado ao nimero de
teleconsultorias espontdneas (ndo relacionadas com
regulacdo) realizadas pelo TelesssaddeRS de jan/14
a jun/16. As acdes de telessaide, coordenadas pelo
RegulaSUS, foram responsdveis pela reducéo nas filas
de espera das especialidades médicas estudadas,
principalmente nas clinicas. Além destes resultados,
o estimulo ao uso espontdneo do Canal 0800 pelos
médicos qualifica o cuidado, amplia a capacidade
resolutiva da APS e o acesso & atencdo especializada
na prépria APS, além de permitir o uso mais racional da
oferta j& reduzida de consultas disponiveis no Estado.

A telemedicine strategy to reduce waiting lists and
time to specialist care: A retrospective cohort study

Avaliou a eficdcia dos encaminhamentos da APS
para secunddria e tercidria realizados por meio de
teleconsultas do RegulaSus. Uma andlise de coorte

retrospectiva com controles contemporaneosfoirealizada
de junho de 2014 a junho de 2016. Seis especialidades
médicas (50.185 pacientes) foram comparadas com
50.124 pacientes controle em lista de espera de acordo
com a rotina habitual (agendados para consulta de
especialidade na préxima data disponivel). O resultado
foi que o tempo médio de encaminhamento para
consulta foi de 584,8 dias no grupo intervencdo e 607,0
dias nos controles (p<0,001). Ao final da observacéo,
26.708 pacientes-controle ndo haviam sido listados
em comparacdo com 31.050 do grupo intervencdo
(reducdo de 53,5% vs. 61,9%, respectivamente;
p<0,001). O nimero de encaminhamentos cancelados
foi menor no grupo controle (n =14.403; 28,7%) do que
no grupo intervencdo (n =16.387; 32,7%; p<0,001). O
apoio da telemedicina aos cuidados primdrios diminuiu
efetivamente o tempo até & consulta especializada,
reduziu o nimero de pacientes em lista de espera e
permitiu que os pacientes mais doentes chegassem mais
rapidamente a um especialista.”

Results of store-and-forward teleneurology in a lar-
ge Brazilian city

E estudo que teve o objetivo de avaliar a eficdcia
da telemedicina utilizada para encaminhar pacientes
da atencdo primdria para a neurologia, na cidade de
Curitiba, PR, no Brasil, através de andlise retrospectiva de
todos os pacientes encaminhados da atencdo primdria
para neurologia entre setembro de 2019 e fevereiro de
2020. Essa andlise contou com 5 neurologistas com
acesso total aos prontudrios dos pacientes encarregados
da decisdo e as principais varidveis analisadas no estudo
foram: motivos clinicos para solicitacdo de telemedicina,
decisdo do neurologista, diagnéstico final, indicacdo
de procedimentos diagndsticos e acompanhamento
posterior. Os resultados basearam-se em 1.035
consultas assincronas de telemedicina entre setembro de
2019 e fevereiro de 2020. Cefaleia (30,43%), epilepsia
(19,03%) e deméncia (15,85%) representaram quase
2/3 das solicitacdes de cuidados primdrios. Do total,
1/3 (33,62%) necessitou de procedimento diagnéstico
complementar e mais de 70% ndo necessitam de
avaliacdo presencial por neurologista. Através desse
estudo, conclui-se que a teleneurologia store-and-
forward reduziu com sucesso a necessidade de
consulta presencial em 70% dos casos e novos estudos
deverdo identificar as melhores oportunidades para
a teleneurologia na cidade de Curitiba, possibilitando
atendimento mais integrado entre prestadores de
cuidados primdrios e neurologistas.®

Telemedicine as support in the referral of primary
care to neurologists: decision making between different
specialists in case guidance over the telefone

Neste estudo fez-se andlise retrospectiva de um
banco de dados, e avaliou todas as teleconsultas da
neurologia. Os diagnésticos foram categorizados pelo
cédigo internacional de doencas mais comuns CID-
10 e de acordo com a especialidade do teleconsultor
coordenador para comparacdes multiplas. Relatou-se
que foram feitas 1.687 teleconsultas de neurologia entre
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10 de janeiro de 2019 e 2 de dezembro de 2019, nas
cidades de Belo Horizonte, Porto Alegre e Distrito Federal
e nesse periodo, o projeto recebeu 10.780 ligacdes
referentes a todas as 12 especialidades atendidas. Além
disso, os CID foram epilepsia (23,7%), cefaleia (17,0%)
e acidente vascular cerebral (8,2%). Os resultados
mostraram ainda que pouco mais da metade dos casos
(54,2%) foi discutido por neurologistas, enquanto 35,1%
pela APS e 10,7% foram feitos por médicos de outras
especialidades. Além disso, 25% dos encaminhamentos
foram evitados, ressaltando que a especialidade do
médico teleconsultor ndo impactou na decisdo tomada.
Por meio dessa andlise, concluiu-se que aumentar o
acesso a especialistas, ndo s6 para os pacientes, mas
também para os médicos, ajuda a conseguir resolucdo
mais rapida de questdes de maior dificuldade para os
médicos dos cuidados de sadde primdrios, resultando
assim menor nimero de encaminhamentos.’

Uso da telemedicina e pandemia de COVID-19

Telemedicine feasibility indicators for patients with
dementia in a public hospital in Northeast Brazil during
the COVID-19 pandemic

Foi realizado no Departamento de Geriatria do
Hospital Universitario Walter Cantidio em Fortaleza, CE,
Brasil, em 2020. Teve como critérios de elegibilidade
diagnéstico prévio de sindrome demencial e atendimento
no ambulatério de deméncia do hospital em consultas
presenciais nos Gltimos 12 meses e excluiu pacientes que
ndo se sentissem confortdveis com consultas virtuais,
ndo tivessem disponivel a tecnologia de comunicacdo
necessdria ou o seu cuidador ndo estivesse disponivel
para comparecer & consulta remota. Segundo os
resultados, as taxas de recrutamento, comparecimento
e desconforto dos pacientes foram de 85,5%, 97,7% e
9,4%, respectivamente. Para atendimento presencial,
relataram tempo médio de viagem (incluindo a consulta)
de 233,21 min e custo total médio de R$ 60,61 (cerca
de US$ 11). Percebeu-se na pesquisa que a intervencéo
do estudo foi bem aceita entre os pacientes e seus
cuidadores, com 97,6% de satisfacdo, principalmente
por evitar longas esperas em salas de espera médica e
o risco de contagio da COVID-19.

Conclui-se que foram encontradas boas taxas
de recrutamento, comparecimento e aceitagdo de
atendimento remoto para acompanhamento de
pacientes com deméncia, bem como baixas taxas de
desconforto.™

Telemedicine use among neurologists before and
during COVID-19 pandemic

Avaliou-se o uso da telemedicina no Brasil no
periodo pré e pés-pandemia de COVID-19, tendo
em vista que nesse periodo o Governo Brasileiro
regulamentou seu uso para consulta, monitoramento
e diagnéstico de pacientes. Nesse periodo o uso
da telemedicina deixou de ser restrito. Para essa
pesquisa, foi enviado 1 questiondrio anénimo contendo
4 questdes demogrdficas e 11 de moltipla escolha
envolvendo cuidados neuroldgicos e telemedicina no
periodo anterior e posterior & pandemia. O questiondrio

foi enviado por e-mail a todos os neurologistas
cadastrados na Academia Brasileira de Neurologia
(ABN), totalizando 3.441 individuos. Obteve-se
resposta de 162 neurologistas de todas as regides do
Brasil, sendo a maioria do Sudeste (58,6%). No periodo
que precedeu a pandemia, somente 18,5% trabalhavam
com telemedicina, 31,7% revelou |G ter estudado os
principios da teleneurologia e aproximadamente 40%
declararam que |G participaram de reunides sobre o
assunto. Durante a pandemia, mais de 60% adotaram
a telemedicina, sendo a teleorientacdo e teleconsulta
as modalidades mais utilizadas, 82,7% estudaram
teleneurologia e quase 70% participaram de reunides
cientificas sobre telemedicina. A partir da pesquisa,
conclui-se que a pandemia da COVID-19 influenciou o
comportamento dos neurologistas brasileiros, tornando-
se mais favordveis ao uso da telemedicina, gerando
ainda busca por informagées sobre o método."

Teleconsultations in neurology in a universal health
system amid COVID-19: a descriptive study

Foram avaliadas as caracteristicas das teleconsultas
em neurologia, realizadas pelo projeto Regula+Brasil
como medida de contingéncia & crise da COVID-19.
As atividades de teleconsultoria foram direcionadas
a pacientes residentes em Recife, capital do Nordeste
do Brasil, que estavam alocados em listas de espera
para consultas presenciais com neurologistas. As
condicdes elegiveis para teleconsulta foram cefaleiq,
epilepsiac e doenca cerebrovascular. De 243
teleconsultas analisadas, observou-se que 76,95%
foram de primeira consulta. A média de idade foi de
47 anos (£18,31), 78,6% eram mulheres. Consultas de
acompanhamento foram solicitadas em 57,2%. Todos
os pacientes aceitaram a teleconsulta apds leitura do
termo de consentimento. Caso ndo concordassem,
seguiriam na lista de espera municipal para consulta de
neurologia. Foi emitida prescricdo médica em 69,54%
das teleconsultas, sendo medicamentos para profilaxia
de cefaleia em 45,68%. Em 48,97% dos casos, a
teleconsulta representou a primeira oportunidade para
o paciente consultar neurologista. Houve solicitacdo
de neuroimagem em 20,98% dos casos, dos quais a
tomografia computadorizada de crénio correspondeu
a 68,62%. Exames laboratoriais foram solicitados
em 14,4%. Entre os casos relacionados & primeira
consulta, 20,16% foram posteriormente encaminhados
para consulta presencial e 21,81% puderam ser
acompanhados em unidades de APS. A escolha pela
modalidade de teleconsulta foi feita de acordo com
a disponibilidade de canais digitais e preferéncia do
paciente. Entre as videoteleconsultas, 10,65% estavam
em lista de espera para consulta presencial com
neurologista, e 18,93% podiam ser acompanhadas
em unidades de APS. A partir da pesquisa, conclui-
se que a implementacdo e o desenvolvimento da
telemedicina pelo Regula+Brasil durante a pandemia
da COVID-19 representou oportunidade para avaliar
o valor de ter teleconsultas agregadas ao longo da
linha de atendimento desde a atencdo primdria até
especialidade médica, promovendo a coordenacdo
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do cuidado em diferentes niveis de complexidade dos
cuidados no sistema de sadde e melhorar o acesso
aos cuidados especializados.” “A telemedicina pode
apoiar cuidados mensurdveis e de alta qualidade para
epilepsia durante a pandemia de COVID-192" ¢ estudo
que avaliou a melhoria da qualidade dos cuidados
em centro de epilepsia de nivel 4 entre 20 de janeiro
de 2019 e 31 de maio de 2020. A proporcdo média
semanal de conclusdo de documentacdo padronizada
usada por equipe de neurologistas para pacientes
adultos para o diagnéstico de epilepsia, classificacdo
e frequéncia das crises foram analisadas. Até 15 de
dezembro de 2019, foi alcancada uma proporcéo
média de conclusdo semanal de 94% da documentacéo
padronizada de cuidados de epilepsia, que foi mantida
até 31 de maio de 2020. Além disso, durante o periodo
de consultas predominantemente de telemedicina
em resposta & pandemia, a proporcdo de conclusdo
foi de 90%. Este estudo indica, portanto, que o alto
preenchimento da documentacdo padronizada de
informacdes relacionadas &s crises pode ser sustentado
durante consultas de telemedicina para atendimento
ambulatorial de epilepsia de rotina em centro de
epilepsia de nivel 4.

Obstdculos e sugestdes para o uso da telemedicina
e da teleneurologia

Belo Horizonte telehealth: Incorporation of telecon-
sultations in a health primary care system.

Buscou identificar obstdculos e sugestdes para
melhor aproveitamento das teleconsultas na capital
do Estado de Minas Gerais, Belo Horizonte, que
estd dividida em 9 distritos sanitdrios, compostos por
147 unidades bdsicas de sadde. De 2006 a 2013,
observou-se que foram realizadas 1.835 teleconsultas,
com 227 clientes solicitando médicos. A maioria das
especialidades solicitadas foram neurologia, angiologia
e endocrinologia. Ao avaliar a compatibilidade
com a rotina de Atencdo Primdria em Sadde (APS),
76,6% do total de entrevistados afirmaram que houve
compatibilidade entre a teleconsulta e os cuidados de
rotina na APS. Contudo, 53,3% afirmaram que para que
a compatibilidade fosse plenamente alcancada, certas
barreiras teriam que ser abordadas. Um especialista
(3,3% do total entrevistados) afirmou que a teleconsulta
era incompativel com cuidados de sadde de rotina. A
compatibilidade foi citada sem ressalvas por 11,8%
dos gestores e 38,5% dos especialistas. Porém, 52,9%
dos gestores e 53,85% dos especialistas relataram
preocupacdes com a compatibilidade do sistema.
Todos os entrevistados afirmaram conhecer e apoiar
os beneficios da utilizacdo do sistema de teleconsulta.
J& o se tratar da preferéncia para teleconsultas online
ou offline, a andlise dos dados das teleconsultas
online e offline mostrou pouco uso da modalidade
online; 66,6% dos entrevistados acreditavam que a
natureza assincrona da modalidade offline permitia
maior flexibilidade na gestdo do tempo para ambos os
profissionais e especialistas. Razdes adicionais citadas
no estudo foram o melhor uso de tempo pelo profissional
(82,4% dos gestores e 46,2% dos especialistas), falta

de disponibilidade de especialistas no momento da
consulta (5,9% dos gestores e 23,1% dos especialistas),
dificuldade com o sistema (35,3% dos gestores) e o
constrangimento de fazer perguntas a especialistas
(23,5% dos gestores). Acerca dos desafios enfrentados, o
estudo mostrou que 61,5% dos especialistas entrevistados
afirmaram néo vivenciar problemas significativos no dia
a dia. No entanto, 84,6% deles expressaram vdrias
preocupacdes com o uso da teleconsulta. Ao serem
questionados sobre possiveis sugestdes para aumentar
o uso de teleconsultorias na rede bdsica de satde de
Belo Horizonte, os entrevistados apresentaram diversas
ideias. A maioria tratava do aumento da divulgacdo
do servico de teleconsulta e sua priorizacdo pelos
municipios gestdo (76,6% do total de entrevistados) e
melhorias de infraestrutura (30% do total).

A partir da pesquisa, péde-se observar, entdo,
que o sistema de teleconsulta é subutilizado pelos
profissionais da atencdo bdsica. Algumas mudancas na
coordenacdo do programa BH Telessalde dentro da
SMSA-BH podem ter contribuido para isso, juntamente
com a falta de motivacdo dos profissionais da APS para
utilizar o sistema.™

Telemedicine for individuals with epilepsy: recom-
mendations from the International League Against Epi-
lepsy Telemedicine Task Force

A Forca-Tarefa de Telemedicina da Liga Internacional
Contra a Epilepsia (ILAE) descreve recomendacdes sobre
a prdtica ideal de utilizacdo no tratamento de individuos
com epilepsia. Foram formuladas recomendacdes
de requisitos técnicos minimos, preparacdo para a
primeira teleconsulta e especificidades para consultas
de acompanhamento. O estudo evidenciou, aindaq,
que a pandemia COVID-19 acelerou a utilizacdo da
telemedicina em muitos ambientes e subespecialidades
globais. A utilizacdo da teleconsulta para pessoas com
epilepsia foi considerada eficaz e satisfatéria, com
potencial significativo para preencher a consideravel
lacuna de tratamento que foi documentada para esses
pacientes. De acordo com a pesquisa, a telemedicina
tem potencial substancial de utilidade para além da
pandemia, devendo, portanto, ser vigorosamente
promovido para pacientes com epilepsia, com o
objetivo de melhorar a qualidade dos cuidados e, em
dltima andlise, reduzir a ampla lacuna de tratamento
relacionada com o acesso dos médicos em vdrias
regides do mundo."

Uso da telemedicina na neurologia

Telemedicine in neurology: current evidence

Objetivou revisar as evidéncias atuais sobre uso,
seguranca, eficdcia e utilidade da telemedicina na
neurologia. Nesse estudo, foram apresentadas as
principais contribuicées da telemedicina no diagnéstico
e tratamento da cefaleia, esclerose multipla, distorbios
vestibulares, doencas cerebrovasculares, epilepsia,
doencas neuromusculares, deméncia e distirbios do
movimento. Através desse estudo, notou-se que a
teleneurologia pode ser forma de aumentar o cuidado
de pacientes que sofrem com doencas neurolégicas.™
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Telemedicina em neurologia: avancos e possibilida-
des

Avalia o ndmero de publicacdes sobre teleneurologia
nas Oltimas 2 décadas no PubMed e as evidéncias
disponiveis sobre o uso desta tecnologia em diferentes
quadros  clinicos neurolégicos. De acordo com a
pesquisa, a busca realizada no PubMed em 14 de marco
de 2022 resultou em 229 publicacdes envolvendo o tema
telemedicina e neurologia entre 1999 e 2022. Desde
2000, houve aumento de publicacdes relacionadas a
esse tema, com pico de 71 artigos publicados em 2020,
ano em que a Organizacdo Mundial da Sadde definiu
o status de pandemia da COVID-19. Logo, o presente
estudo evidenciou que, nas Ultimas duas décadas, a
teleneurologia vem se desenvolvendo com a expansédo
dos recursos tecnoldgicos e a pandemia de COVID-19
intensificou esse processo. Os avancos alcancados pela
teleneurologia nesse periodo estimularam inovacées
tecnoldgicas e processos de salde que criaram
oportunidades para melhorar a assisténcia prestada em
mecanismo de constante evolucdo.”

DISCUSSAO

A Organizagdo Mundial da Sadde define a
telemedicina como "A prestacdo de servicos de atencdo
médica a todos os profissionais da satde, mediante
o uso de tecnologias de comunicacdo e troca de
informacdes vdlidas, tanto para o diagnéstico, como
para o tratamento ou prevencdo de doencas e lesdes".'®

O uso da telemedicina demonstrou ser ferramenta
0fil para melhorar a eficiéncia dos encaminhamentos
da atencdo primdria para secunddria e tercidriq,
promovendo reducdo de custos em salde, diminuicdo
das filas de espera e atendimento médico equitativo
para a populagdo.®

No contexto da neurologia, a telemedicina pode
ser uma forma de aumentar o cuidado de pacientes
que sofrem com doencas neurolégicas, sendo que
os avancos alcancados pela teleneurologia durante
a pandemia estimularam inovacdes tecnoldgicas e
processos de salde que criaram oportunidades para
melhorar a assisténcia prestada em mecanismo de
constante evolucdo. Sendo assim, aumentar o acesso
a especialistas, ndo sé para os pacientes, mas também
para os médicos, ajudard a conseguir resolucdo mais
répida de questdes de maior dificuldade para os
médicos dos cuidados de sadde primdrios, resultando
assim em menor nimero de encaminhamentos.®'¢"

Nos artigos selecionados, foi consenso que a
telemedicina é eficaz no encaminhamento de atencéo
primdria para secunddria e tercidria na drea de
neurologia, contribuindo para diminuicdo nas filas de
espera e se tornando vidvel em diversos ambientes.
Além disso, os estudos analisados evidenciaram que as
acdes de telessatde qualificam o cuidado, ampliam a
capacidade resolutiva da APS e permitem o uso mais
racional de consultas disponiveis no Estado, que jd sdo
reduzidas.

Os artigos encontrados se detiveram em analisar

o nimero de casos que aguardavam atendimento nas
filas de espera e o nimero de encaminhamentos em
unidades de APS antes e apds a implementacdo da
telemedicina. Ademais, algumas pesquisas buscaram
expor a quantidade de teleconsultas neurolégicas
realizadas em diferentes regides do pais em um periodo
determinado de tempo, além de apresentarem as
principais contribuicées da telemedicina no diagnéstico
e tratamento de cefaleia, esclerose moltipla, distorbios
vestibulares, doencas cerebrovasculares, epilepsia,
doencas neuromusculares, deméncia e distirbios do
movimento.

Um dnico artigo entre os encontrados, cita, aindg,
desvantagem para teleneurologia quando se trata
de atendimento infantil, devido ao fato de que os
diagnésticos exigem a observacdo direta da crianca
e a realizacdo de exame minucioso. Principalmente
nas fases mais jovens, um novo paciente avaliado por
telemedicina pode ser mais dificil de diagnosticar e gerir
e, por isso, alguns neuropediatras optam por realizar
apenas consultas de acompanhamento, gestdo de
medicamentos e avaliacdes de resultados."

Embora presente, ainda existem muitas limitacées
para o uso da telemedicina na neurologia e em outras
dreas. Dentre elas, a implementacdo da tecnologio;
a resolucdo de questdes juridicas, de seguranca e
privacidade; os seus resultados clinicos e a medida
em que os pacientes exigem e aceitam estas visitas

virtuais.?%-23

CONCLUSAO

De forma geral, as pesquisas indicam que o uso da
telemedicina demonstra ser ferramenta importante para
melhorar a eficiéncia dos encaminhamentos da atencéo
primdria para secunddria e tercidria, tendo em vista que
promove a reducdo de custos em saide, diminui filas de
espera e promove atendimento médico equitativo para
a populagdo. Alguns artigos evidenciaram, além disso,
consisténcia dos resultados em todas as localidades,
indicando que as intervencdes de telessatde sdo vidveis
em diversos ambientes. O apoio da telemedicina aos
cvidados primérios mostrou-se capaz de diminuir
efetivamente o tempo até a consulta especializada,
permitindo que os pacientes mais doentes chegassem
mais rapidamente a um médico especialista. Dessa forma,
ela é responsdvel por qualificar o cuidado, ampliando
a capacidade resolutiva da APS. Em se tratando da
teleneurologia, notou-se maior desenvolvimento e
expansdo dos recursos tfecnoldgicos, intensificados
pela pandemia da COVID-19. Assim, os avancos
alcancados pela teleneurologia foram responsaveis por
estimular inovagées tecnoldgicas e processos de sadde
que criaram oportunidades para melhorar a assisténcia
prestada, tendo em vista que configuram forma de
aumentar o cuidado de pacientes que sofrem com
doencas neurolégicas. Nesse sentido, novas pesquisas
e projetos sdo necessdrios para contribuir com mais
informacdes e melhor compreenséo acerca da eficiéncia
da telemedicina no encaminhamento de atencdo
priméria para secunddria e tercidria em neurologia.
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Oriscoderadiocirurgiacomo tratamento primario para tumores supostamente

benignos da base do cranio

The risk of radiosurgery as primary treatment for supposedly benign tumors of the

skull base
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INTRODUCAO

radiocirurgia  estereotdxica  (SRS)  tem

emergido em alguns protocolos como opcdo

de tratamento primdrio para alguns tumores
benignos da base do crénio, oferecendo alternativa
menos invasiva & cirurgia convencional. No entanto, o
uso da SRS ndo estd isento de riscos, sendo a necrose por
radiacdo e transformacdo maligna possiveis sequelas do
tratamento.! Outro risco é tratar suposto tumor sem ter seu
diagnéstico histolégico.

SRS demonstrou ser método eficaz para controlar o
crescimento da maioria dos meningeomas pequenos da
base do cranio. No entanto, a neuropatia do trigémeo
parece estar associada a doses superiores a 19 Gy,
enquanto o nervo Sptico parece tolerar doses superiores
a 10 Gy.? Em contraste, a morbidade associada &
SRS para meningeomas benignos de grande volume
(>10 cm?® é maior para tumores supratentoriais em
comparacdo com os da base do cranio.® Para os
Schwnanomas vestibulares (SV) pequenos a SRS tem
conseguido controle tumoral em 10 anos superior a 90%;
porém, os estudos ndo levaram em conta a histéria natural
daqueles tumores que ndo iriam crescer com ou sem SRS.
Outro fator é que a preservacdo da audicdo, embora
inicialmente se acreditasse o contrdrio, hoje observa-se
perda de audicdo em grande nimero de pacientes com
SV quando seguidos em longo prazo.

A progressdo de meningeomas da base do crénio
apés falha na SRS pode ser agressiva em alguns
pacientes, e a falha no tratamento pode ocorrer em
intervalos longos apds o tratamento. A radioterapia e
a SRS para meningeomas benignos da base do crénio
tém demonstrado altas taxas de controle tumoral com
baixo risco de toxicidade significativa em longo prazo.*
A SRS para malignidades da base do crénio e carcinoma
nasofaringeo apresenta desafios devido aos sintomas
intratdveis e opcdes terapéuticas limitadas, embora tenha
mostrado ser tratamento razodvel para esses pacientes.>®

A maior preocupacdo, no entanto, ao se irradiar
paciente sem ter o diagnédstico histolégico de sua

doenca, é de se estar irradiando outra doenca ao invés
daquela que se acreditava inicialmente. Isso pode trazer
consequéncias deletérias para os pacientes e modificar
negativamente o seu progndstico.

RELATO DE CASO

Homem de 45 anos sem histérico médico prévio
de comorbidades queixou-se de dor occipital e dor no
ouvido esquerdo, juntamente com fraqueza progressiva
e, hemiface esquerda que evoluiu para paralisia facial
periférica do lado esquerdo em intervalo de uma semana.
Apés mais uma semana, ele desenvolveu perda auditiva
ipsilateral. Foi inicialmente tratado com ganciclovir por
clinico geral, acreditando tratar-se de paralisia facial
causada por herpes zoster, sem melhora dos sinftomas.

Trés semanas depois consultou neurologista que
iniciou o tratamento empirico com 20 mg de prednisona
oral a cada 8 h. Com esse tratamento o paciente
experimentou melhora da cefaleia e leve recuperacéo
da pardlisia facial dentro de 24 h. Continuando a
usar prednisona na mesma dosagem por mais 48 h,
houve reverséo completa da paralisia facial e da dor
de cabeca, mas a surdez do lado esquerdo persistiu,
conforme comprovado por audiometria.

Ressonéncia magnética de crénio com gadolinio
revelou lesdo intracanalicular hipointensa no meato
acUstico interno esquerdo, que se destacava de forma
homogénea com contraste, sugerindo SV (Figura 1).
Quando o corticosteroide foi interrompido, a dor de
ouvido refornou e o ele teve episédios paroxisticos
de fraqueza facial. Ao retomar seu uso de forma
independente, a dor de cabeca e a fraqueza facial
melhoraram.

Na evolucdo, e devido & apresentacdo atipica de
SV, foi solicitada outra ressondncia magnética 15 dias
ap6s, momento em que o paciente ndo estava usando
esteroides. Ela mostrou que a lesdo intracanalicular
cresceu e ocupava agora o cisterna do dangulo
cerebropontino no lado esquerdo. Com a suspeita de
sarcoidose sendo possibilidade, o nivel sérico de enzima

) ® BioSCIENCE 2024;82:51.e016


https://orcid.org/0000-0002-0377-5704
https://orcid.org/0000-0002-6294-4934
https://orcid.org/0000-0003-0603-0633
https://orcid.org/0000-0002-1431-3855
https://orcid.org/0000-0001-6016-2261
https://orcid.org/0000-0002-3394-9920

https://orcid.org/0000-0002-0692-1068

https://orcid.org/0000-0003-0963-0837

https://orcid.org/0000-0003-3881-8011

https://orcid.org/0000-0002-3353-6835

https://orcid.org/0000-0002-7863-0112
https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/deed.pt_BR
https:/doi.org/10.55684/2024.82.S1.e016

Relato de Caso

conversora de angiotensina e tomografia de térax foram
realizados, mas ambos retornaram normais. Os exames
laboratoriais de rotina e do liquido cefalorraquidiano
também mostraram resultados normais.

O paciente foi entdo submetido & abordagem
cirlrgica transmastoide retrolabirintica (para preservacdo
da audicdo).”® Observou-se no intraoperatério néo
se tratar de SV e por esse motivo realizou-se bidpsia
da lesdo, a qual revelou linfoma do tipo ndo-Hodgkin
(Figura 2)

FIGURA 1 — Ressondncia magnética pré-operatéria em T1 mostrando
uma les@o expansiva com realce apés administracdo
de gadolinio localizada ao longo do trajeto do canal
auditivo inferno esquerdo e &ngulo cerebelopontino,
medindo aproximadamente 1,4 cm no eixo laterolateral.
A seta vermelha indica o tumor.?

3
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FIGURA 2 — Tumor altamente positivo para Ki67 (A), CD20 (C) e
hematoxilina e eosina (B)?

O paciente foi encaminhado para o oncologista
que solicitou PET SCAN a procura de doenca sistémica,
evidenciando que ela era local. Paciente foi entdo
tratado com quimioterapia com remisséo total do tumor
e sem recidiva nos Ultimos 2 anos, levando a forte
probabilidade de cura da doenca.

A mensagem que se deve levar com este caso é de
que estabelecer diagnésticos diferenciais entre linfomas
localizados no éngulo pontocerebelar e schwannoma
vestibular, é crucial para n&o equivocadamente se
tratar lesdo sem termos o diagnéstico histopatolégico.
Isso é especialmente relevante quando a radiocirurgia
é proposta por supostos pequenos schwannomas

vestibulares quando na realidade o diagnéstico é outro e
com tratamento diferente, como no caso de um linfoma.
Somado a isso, considera-se que SV é um tipo de tumor
cujo manejo primdrio deve ser a resseccdo microcirirgica
total com preservacdo das funcdes.
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Aspergilose em base de cranio — uma rara doenga

Skull base aspergillosis — a rare disease
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INTRODUCAO

s aspergilos sdo fungos ambientais. Os seres

humanos inalam centenas de conidios por

dia sem consequéncias adversas, exceto
para minoria para quem a infeccdo por Aspergillus spp
causa morbidade significativa.’

A aspergilose é espectro patolégico determinado por
espécies do género Aspergillus? e doenca dependente
de fatores do hospedeiro e da resposta imunolégica.®
A infeccdo de pacientes com imunidade normal, se
apresentard mais frequentemente como inflamacdo da
mucosa sinusal. Em pacientes imunocomprometidos,
o Aspergillus dissemina-se mais comumente por via
hematogénica a partir de um foco pulmonar ou se estende
diretamente através das paredes dos seios paranasais
para envolver o sistema nervoso central.#

A infeccdo é caracterizada por infiltracdo da
mucosa e invasdo de organismos fingicos da cavidade
nasal e seios paranasais para estruturas orbitais e
intracranianas adjacentes. Invaséo fingica, originada
dos seios paranasais da face, pode causar crescimento
intracraniano principalmente ao longo do base do
crénio e vasos maiores® e manifestar-se como meningite,
abscesso, granuloma ou vasculite.®

A aspergilose do sistema nervoso central é
frequentemente  doenca fatal, independentemente
do modo de terapia. E sabido que mesmo com
procedimentos cirirgicos e terapia antifdngica, muito
poucos sobreviventes em longo prazo de Aspergillus
craniano e intracraniano foram relatados na literatura.

RELATO DO CASO

Homem de 58 anos deu entrada no hospital com
quadro clinico de dor neuropdtica em territério do
nervo trigémeo do lado direito e diminuicdo da visdo
do mesmo lado, e sem histéria pregressa de outras

doencas. Ressondncia magnética evidenciou processo
expansivo em cavidade nasal envolvendo o seio
esfenoidal e hipofaringe bilateralmente. Além disso,
havia envolvimento da érbita, seio cavernoso, fossas
pterigopalatina e infratemporal & direita, com hipersinal
das musculaturas pterigoideia sugerindo denervacao
subaguda desses muisculos (Figura 1). Havia edema
no giro reto do lobo frontal & direita. Como a suspeita
inicial era de carcinoma foi planejada biépsia endonasal
endoscépica com congelacdo intraoperatéria (Figura 2).
Ao ser analisado o primeiro fragmento da congelacéo
o patologista definiu néo se tratar de carcinoma, mas
de provavel lesdo fingica (Figura 3). Baseado nesse
achado intraoperatério, a operacdo foi realizada com
ampla resseccdo do componente orbital, da fossa
pterigopalatina e do esfenoide da lesdo.

Né&o houve piora dos sintomas neurolégicos no
pés-operatério e iniciou-se tratamento antifingico com
itraconazol. No periodo de 14 dias o paciente apresentou
deterioracdo neurolégica. Nova RM  diagnosticou
aumento da lesdo e miltiplos tumores nos gdnglios da
base bem como lesdes pulmonares, vindo o paciente ao
6bito na semana seguinte.

FIGURA 1 — A) RM sagital em T1 com gadolinio evidenciando volumosa
lesdo infiltrante na cavidade nasal com extensdo para o

seio esfenoidal e clivus superior (seta); B) RM coronal em
T2 evidenciando atrofia dos misculos pterigoideos laterais
& direita (seta); C) RM axial em T2 lesdo expansiva em
cavidade nasal com extensdo para a érbita.
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FIGURA 2 — Visudlizacdo endonasal endoscépica estendida
evidenciando periorbitdria direita apés a remocéo
da lémina papirdcea e processo expansivo que
comprometa a parede medial da érbita

FIGURA 3 — Pesquisa de fungos (coloracdo de Grocott): positiva
para hifas septadas com ramificacdes em dngulo agudo
sugestivos de Aspergillus spp. Pesquisa de micobactérias
(coloracdo de Ziehl-Neelsen) negativa

DISCUSSAO

Aspergillus  é angiotrépico, e sua principal
porta de entrada é o trato respiratério, e a infeccdo
intracraniana resulta diretamente dos seios nasais ou
através da disseminacdo da infeccdo na circulacdo
sistémica. A aspergilose intracraniana é condicéo rara
e frequentemente fatal.”

E sabido que a aspergilose invasiva aguda
da base do crénio é mais frequente em individuos
imunossuprimidos; a invasiva crénica dos seios
paranasais (definida como duracdo dos sintomas
superior a 3 meses) e a da base do crénio estd em
constante aumento em todas as faixas etdrias.® A
incidéncia relatada de aspergilose invasiva varia
dependendo da populacéo, mas estd aumentando na
maioria dos grupos devido ao uso mais generalizado
de tratamento imunossupressor e mais regimes de
terapia agressiva;® porém, apesar de ndo ser comum em
individuos imunocompetentes a nasossinusal invasiva
foi descrita em imunocompetentes que habitam climas
de ar seco e quente,® com status socioeconémico pobre
e falta de higiene e mais prevalente em homens de
meia idade.” Embora mais indolente, sua propenséo é
envolver a érbita, nervos cranianos e/ou parénquima
cerebral .t

Em estudo feito com pacientes com aspergilose
intracraniana, foi encontrado média de idade de 40,4

(30-57) anos, indicando que a doenca afeta mais
frequentemente adultos jovens do que a populagdo
idosa.?

Dentre os fatores de risco incluem desercdo de
neutréfilos, uso de glicocorticoides, infeccdo por
HIV, diabete melito, dispositivos protéticos, trauma,
exposicdo ambiental excessiva e possivelmente idade
avancada.™

Os fatores de risco para aspergilose intracraniana
incluem rinossinusite alérgica, pélipos nasais e infeccdes
sinusais recorrentes, bem como imunossupressdo.”
Apés inalacdo ou inoculacdo com conidios, a infeccdo
pode desenvolver-se localmente ou disseminar-se
para locais contiguos ou distantes, particularmente
naqueles recebendo terapia imunossupressora ou que
sdo neutropénicos apds medula éssea ou transplante
ou recebimento de quimioterapia.? A doenca pode ser
lentamente progressiva e os sintomas podem persistir
durante meses.”

Para invadir o hospedeiro, os fungos da aspergilose
devem aderir e penetrar no epitélio respiratério, escapar
das células fagociticas do sistema imunolégico inato,
bloquear a ativacdo das células T e B e a geracdo de
células assassinas naturais citotdxicas. Enquanto os
macréfagos sdo a melhor arma contra os conidios, os
neutréfilos sdo mais ativos contra hifas fingicas.’

Infeccdo no SNC provem geralmente de
disseminacdo hematogénica ou por contiguidade
a partir das estruturas aeradas da face e cranio. A
disseminacdo pode ocorrer desde a meningite, causada
por hifas, abscessos produzidos por pseudo-hifas e
infarto cerebral decorrente de ramos das hifas que
obstruem vasos grandes e intermedidrios provocando
trombose arterial cerebral.”

A invasdo vascular secunddria pode resultar em
aneurisma micédtico e hemorragia intraparenquimatosa.?
O fungo Aspergillus tem tendéncia acentuada a invadir
artérias e veias (neurotrépico), produzindo angeite
necrosante, trombose secunddria e hemorragia."”
As hifas podem bloquear os vasos sanguineos
intracerebrais, promover infarto, comumente
hemorrdgico e estéril, que pode evoluir para abscesso
séptico e promover reacdo inflamatéria mista e necrose
vascular e aneurisma micético quando o fungo causa
erosdo através da parede do vaso para o interior do
parénquima cerebral isquémico.?

O inicio da aspergilose cerebral é anunciado
por manifestacdes de déficits neurolégicos focais
nas distribuicdes arteriais cerebrais anterior e média.
Os infartos hemorragicos em evolucdo convertem-
se em infartos sépticos com abscessos e cerebrite
associados. As hifas fingicas sdo encontradas em
vasos sanguineos grandes, intermedidrios e pequenos,
com invasdo através das paredes vasculares para o
tecido adjacente; invasdo na direcdo inversa também
pode ocorrer. Lesdes pulmonares podem ser crénicas
e tém tendéncia & formacdo de fibrose e granuloma. A
infiltracdo direta nos ossos basais leva & osteomielite
da base do cranio, mais comumente encontrada.”

As manifestacdes clinicas da aspergilose sdo
determinadas pela resposta imunitéria do hospedeiro
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ao Aspergillus spp com espectro que varia desde
resposta inflamatéria local inadequada, causando
alergia, a doenca pulmonar saprofitica local com
bolas miceliais, até & falha catastréfica da resposta
imunitdria para conter a doenca pulmonar e resultante
disseminacdo sistémica do Aspergillus spp.!

De acordo com o local e a natureza da infeccéo, o
paciente pode apresentar caracteristicas de meningite,
sinais neurolégicos focais ou sinftomas de aumento da
pressdo intracraniana. A vasculatura cerebral pode
estar envolvida por aneurismas micéticos ou trombose
intra-arterial. As hifas de Aspergillus podem invadir
diretamente a parede do vaso, que fica enfraquecida
devido & necrose e infilirado polimorfonuclear,
resultando na formacdo de aneurisma micético. Esses
pacientes podem apresentar sindrome de hemorragia
subaracnoidea tipica.™

A aspergilose invasiva da base anterior do
crénio apresenta caracteristicas de envolvimento
dos seios paranasais (obstrucdo nasal, epistaxe, dor
facial, congestdo nasal e rinorreia) juntamente com
envolvimento orbital (perda de visGo, proptose, dor
retro-orbitdria) e/ou extensdo intracraniana (cefaleiq,
déficits de nervos cranianos, caracteristicas de pressdo
intracraniana elevada).’

Estudo ucraniano apresentou caso com paciente
manifestando dor retro-orbital esquerda e perda visual
monocular ipsilateral, com répida progressdo para o
campo visual temporal contralateral, ptose e reducdo
dos movimentos oculares, secunddria a abscesso
quiasmdtico agudo causado por infeccdo por
Aspergillus fumigatus, destacando aspergilose sino-
orbital invasiva em um paciente imunocompetente.™

Os sintomas orbitais e os déficits de nervos cranianos
retratam doenca mais agressiva, refletindo orbitais,
crénio base ou invasdo intracraniana @ medida que o
fungo invade o osso adjacente e cresce ao longo das
estruturas neurovasculares; ao atingir o dpice orbital, a
infeccdo se espalha facilmente para o seio cavernoso
e fossa craniana média, acarretando pior prognéstico.’

Uma vez que surge a suspeita de aspergilose
invasiva com base nas caracteristicas clinico-
radiolégicas, o exame histopatolégico juntamente
com o isolamento microbiolégico é necessdrio para
estabelecer o diagnéstico.®

O exame histopatolégico feito por bidpsia
profunda pode revelar mucosa respiratéria normal e
reacdo inflamatéria granulomatosa submucosa rica em
células gigantes multinucleadas sem necrose, contendo
moltiplas estruturas filamentosas septadas, compativel
com hifas fingicas.” A biépsia e subsequente cultura
fongica séo importantes, ndo apenas para demonstrar
a invasdo da mucosa, mas também para diferenciar
infeccdes por Aspergillus de outras espécies.®

Concrecdes densas dentro de uma massa de seios
paranasais podem ser patognoménicas de granuloma
de Aspergillus, mas as caracteristicas de tomografia
computadorizada e ressondéncia magnética da
aspergilose invasiva sdo frequentemente inespecificas.
LesGo hipointensa nas sequéncias de ressondncia

magnética em T1 e T2 (devido ao alto teor de ferro e
manganés do fungo) pode ser sugestiva de infeccdo
fongica. A lesdo geralmente apresenta realce de
contraste ndo homogéneo, com edema no parénquima
cerebral circundante.?

Em um caso de paciente com aspergilose de base
de crénio, a tomografia computadorizada simples do
cérebro e seios paranasais revelou massa osteolitica
espontaneamente hiperdensa e destrutiva, centrada na
base anterior e central do cranio, preenchendo o seio
esfenoidal. Na RM com contraste notou-se substituicdo
completa da medula éssea da base do cranio por
massa de tecidos moles, causando pouca expanséo e
preservando a morfologia original dos ossos afetados.’

Os achados da nasoendoscopia sédo inespecificos,
mostrando mucosa nasossinusal pdlida e espessada,
podendo evoluir, em fases posteriores, para mucosa
escura e necrética, com dreas de ulceracdo e formacéo
de crostas e perfuracéo éssea, afetando o septo nasal
e a parede sinusal.’

O exame do liquor revela alteracdes sutis, com
pequena elevacdo das proteinas. Aspergillus sp, é
raramente cultivado a partir do liquor. Por estes motivos
e pela gravidade do prognéstico, o diagnéstico
por meio de técnica intervencionista deve ser bem
avaliado.?

Novos marcadores de diagnéstico, como
galactomanano sérico de Aspergillus e B-D-glucano,
sdo relatados como Uteis para o diagndstico precoce. '

Quanto ao tratamento, estudos relataram que o
principal é o desbridamento cirirgico sem resseccdo
radical das estruturas funcionais seguido de terapia
antifdngica sistémica. No entanto, a cura completa
raramente é alcancada. Procedimentos radicais devem
ser considerados em casos graves, dependendo do
progndstico geral do paciente.’® Foi relatado que
o tratamento cirdrgico é benéfico para restaurar a
drenagem mucociliar, ventilar os seios da face e reduzir
recidivas.®

Em pacientes com extensa base de cranio e invaséo
intracraniana, cirurgia conservadora é preferida,
consistindo na resseccdo mdaxima segura através de
acesso endoscépico transnasal, o que pode incluir
adenoidectomia, antrostomia bilateral, etmoidectomia
parcial e esfenoidotomia. Este desbridamento cirirgico
visa remover tecido necrético avascular, permitir melhor
administracdo de antifingicos e melhorar a aeracéo
sinusal, reduzindo as chances de recaida.’

O voriconazol é aprovado pela Food and Drug
Administration para o tratamento da aspergilose
invasiva;® porém, embora ele seja recomendado como
terapia pela Infectious Diseases Society of America, a
anfotericina B ou o itraconazol é de primeira linha nos
paises em desenvolvimento.'

Estudos mostraram que o tratamento com esteroides
reduz a inflamacéo reativa da base do cranio, levando
a uma breve melhora na dor e na visdo, mas prejudicam
a resposta imunolégica e aumentando a progressdo
geral.
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Auséncia transitdria de reflexo da respiragao apds cirurgia para malformacéao

de Chiari

Transient absence of breathing reflex after surgery for Chiari malformation
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INTRODUGCAO

sindrome de Chiari é categorizada em 4 tipos
cldssicos e 2 mais contempordneos. Todos
esses tipos estdo relacionados & malformacdo
occipitocervical, que se caracteriza pelo alongamento
caudal do tronco encefdlico e do cerebelo em direcdo
&4 porcdo cervical da medula espinhal, passando
pelo forame magno. Estima-se que entre 0,1-0,5% da
populacdo mundial seja afetada por algum desses tipos.'-

Os sintomas comuns da doenca estdo associados &
compressdo das estruturas herniadas no forame magno.
Em adultos, isso pode se manifestar como alteracdes
na respiracdo, movimentos oculares involuntdrios
e diminvicdo do reflexo do vémito. Por outro lado,
pacientes pedidtricos podem apresentar paraparesia ou
quadriparesia, atraso no desenvolvimento e mudancas
na agilidade, dependendo de sua idade.**

O controle neural da homeostase do CO2 depende
de variacdes no pH cerebral e nos receptores de prétons.
Assim, a regulacdo dos quimiorreflexos, como o nicleo
retrotrapezoide e o corpo carotideo, e dos neurdnios
serotoninérgicos da rafe, é crucial para ajustar a
frequéncia respiratéria, a atividade muscular durante a
inspiracdo e expiracdo, e a resisténcia das vias aéreas.
Portanto, lesdes no tronco encefdlico podem resultar em
déficits significativos no reflexo respiratério.'

Este artigo concentra-se no tratamento cirdrgico
das malformagdes de Chiari e suas consequéncias no
reflexo respiratério. O objetivo dos autores foi também
revisar a literatura é reunir os principais aspectos dessas
condicdes para uma melhor compreensdo no contexto
da neurocirurgia.

RELATO DO CASO

Mulher de 43 anos relatava cefaleia occipital cronica
de moderada intensidade refratdria ao tratamento
clinico. Além disso, tinha episédios de vertigem e

parestesias em membros superiores com exame fisico
neurolégico normal e sem outras doencas pré-existentes.
Ressonéncia magnética de cranio revelou herniacdo das
tonsilas cerebelares através do forame magno sendo
estabelecido o diagnéstico de sindrome de Chiari.

Ela foi submetida & craniectomia de fossa posterior
com abertura da dura-mdter e enxerto de féscia da
musculatura occipital (Figura 1) e apresentou melhora
importante dos sintomas; porém, 2 meses depois retornou
ao hospital com episédios de apneia e aumento da
pCO2 na gasometria. Ao ser solicitado que inspirasse
ela a efetuava normalmente. Devido a novos episédios
de apneia, foi entubada e mantida em ventilacdo
mecdnica. Medidas de desmame da ventilacdo
mecénica foram tentadas nas semanas subsequentes
sem sucesso. Foi, entdo, submetida & traqueostomia e
descompressdo do processo odontoide via anterior com
fixacdo occipitocervical no mesmo procedimento (Figura
2) normalizando o ritmo respiratério 2 semanas no pds-
operatério, sendo liberada do hospital apés 60 dias de
infernacdo.

FIGURA 1 — Imagem intraoperatéria da craniectomia da fossa
posterior: A) abertura do arco posterior de C1 e da
dura-mater; B) enxerto de féscia sobre a abertura prévia
visando ampliar espaco na fossa posterior (seta).
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FIGURA 2 — RM sagital em T2 mostrando: A) persisténcia de leve
compress@o do processo odontoide sobre a face anterior
do tronco cerebral (seta); B) abordagem transoral com
RX infraoperatério para guiar resseccdo do processo
odontoide; C) artrodese occiptocervical realizada no
mesmo procedimento; D) RM 3 meses evidenciando
descompressdo da medula oblonga.

DISCUSSAO

A sindrome de Chiari é condicdo complexa que
requer abordagem cirdrgica cuidadosa e muitas vezes
multifacetada. Este caso ilustra ndo apenas os desafios
diagndsticos e terapéuticos associados & sindrome,
mas também destaca a importéncia da compreensdo
das consequéncias neurolégicas, especialmente no
que diz respeito ao controle respiratério. A operacdo
inicial, embora tenha proporcionado alivio dos
sinfomas, complicacdes respiratérias
graves, destacando a sensibilidade dessa populacéo &
manipulacdo neurocirirgica. A intervencéo subsequente,
que incluiv a descompressd@o do processo odontoide e
a fixagdo occipitocervical, foi crucial para restaurar a
funcédo respiratéria adequada.

Em sintese, este caso reforca a necessidade de
abordagem multidisciplinar e individualizada no
tratamento da sindrome de Chiari, especialmente ao
considerar os potenciais impactos no controle neural da
respiracdo.
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Cordoma da populagio pediatrica - um relato de caso

Chordoma in the pediatric population - a case report

Otavio Piltcher’®”® Ricardo Santos'’® Allan Fernando Giovanini'® Guilherme Nobre
Nogueira*® Rafaela Fernandes Gongalves'?*4®> Paola Maria Brolin Santis Isolan®> Joel
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Cirdrgicos Minimamente Invasivos.

Procedures

PALAVRAS-CHAVE: Cordoma. Tumor da base do cranio. Procedimentos

KEYWORDS: Chordoma. Skull base tumor. Minimally Invasive Surgical

INTRODUCAO

ordomas pedidtricos sGo tumores malignos

raros que envolvem a base do crénio e a

coluna vertebral. Eles parecem ter diferencas
com os cordomas de adultos, principalmente no aspecto
da localizagédo mais frequente, apesar das classificacdes
anatomopatolégicas de ambos serem as mesmas.

Nesse artigo estd relatado caso de um cordoma de
clivus com extensdo para o seio cavernoso manejado
com resseccdo microcirirgica e radiocirurgia adjuvante
em menino de 9 anos.

RELATO DO CASO

Menino de 9 anos de idade apresentou pseudo-
ptose palpebral e episédios esporddicos de diplopia.
Ao exame fisico, exceto pela pseudo-ptose palpebral
a direita os demais nervos cranianos estavam dentro da
normalidade. Ressonancia magnética (RM) de crénio com
gadolineo revelou lesdo expansiva no clivus causando
erosdo dssea com extensdo para o seio cavernoso do
lado direito. Com a hipétese inicial de cordoma de
clivus foi realizada abordagem endonasal endoscépica
extendida com resseccdo total do componente clival do
tumor (Figura 1).

Devido & destruicdo do clivus e perda de pardmetros
anatémicos  foi  utilizada  neuronavegacdo  para
identificacdo das artérias carétidas intracavernosas. A
operacdo transcorreu sem infercorréncias e houve melhora
da pseudo-ptose palpebral. RM de controle 3 meses no
pds-operatdrio evidenciou resseccdo do componente
clival da lesGo com persisténcia do componente
infracavernoso & direita, que ndo foi abordado no primeiro
procedimento. Foi planejado em caréter eletivo remocédo
do tumor intracavernoso (Figura 2).

Foi realizada a segunda etapa da operacdo 6
meses apds a primeira. Neste segundo procedimento foi

utilizado abordagem cranio-orbito-zigomdtica & direita
com resseccdo intradural do processo clinoide anterior e
abertura do seio cavernoso pelo tridngulo oculomotor e
pelo triangulo de Parkinson do seio cavernoso, obtendo-
se resseccdo subtotal da lesdo (Figura 3). O paciente
evoluiu sem infercorréncias e foi enviado para tratamento
radiocirirgico adjuvante do resquicio tumoral no seio
cavernoso, ndo tendo recidiva nos Gltimos 6 anos.

L

FIGURA 1 — A e B) RM com gadolineo em T1 evidenciando massa no
clivus superior em contato com a artéria basilar (seta);
C e D) abordagem endoscépica endonasal extendida
com o auxilio de neuronavegador; E) RM mostrando
resseccdo total do componente clival do cordoma; F) RM
com resultado do segundo tempo sobre o componente
infracavernoso mostrando.
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FIGURA 2 — Corte coronal de RM em T1 com gadolineo revelando
componente intracavernoso residual da resseccdo do
cordoma (seta).

Opening the oculomotor triang

FIGURA 3 — Resseccdo do componente intracavernoso do cordoma:
A) craniotomia crénio-érbito-zigomdtica com dissecéo
da fissura Silviana; B) exposicdo do campo cirirgico; C)
remocédo intradural do processo clinéide anterior (seta)
D) exposicdo do teto do seio cavernoso; E) inciséo da
parede lateral do seio cavernoso ao nivel do tridngulo de
Parkinson; F) abertura e resseccdo parcial do cordoma
infracavernoso que ndo agregou déficits ao paciente.

DISCUSSAO

Cordoma é tumor maligno e de crescimento lento. Sua
origem se dd pelas células remanescentes da notocorda
e compreende cerca de 1-4% de todos os tumores
primdrios sseos.'? Apesar da literatura descrever como
raro, o cordoma é o céncer mais comum localizado no
sacro.*

O inicio insidioso somado com os sintomas friviais
sdo caracteristicas responsdveis por sua apresentacdo
clinica tardia, assim como o diagnéstico, desenvolvendo
assim mau prognéstico. Grande parte dos pacientes
portadores dessa neoplasia maligna s&o diagnosticados
em fases da doenca em que as células tumorais estdo
muito perto de estruturas neurovasculares, com isso a
remocdo tumoral radical passa a ter risco aumentado
e, em muitas vezes, a resseccdo cirdrgica fotal & ndo
é mais opcdo de tratamento, embora seja a mais
efetiva e comprovadamente a que fornece o melhor

prognéstico em longo prazo. Nesses casos o tratamento
é complementado com radiocirurgia.

As regides mais comuns afetadas pelos cordomas séo
e sacrococcigea e clivus. Os cordomas s&o conhecidos
por também néo serem responsivos ou responderem muito
pouco ao tratamento com quimioterapia ou radioterapia;
assim, por mais complicado que seja o tratamento por
resseccdo cirirgica, ela ainda é a primeira linha de
escolha para tratar cordomas.

Em relacdo aos cordomas de sacro, complicacdes da
excisdo cirirgicaincluemincontinéncia urindriq, disfuncdo
sexual e fraqueza dos membros inferiores.>® Como o
tecido em desenvolvimento de criancas é radiossensivel
e esses tumores geralmente estdo localizados perto
de é6rgdos nobres e ainda mais sensiveis a altas doses
de radiacdo, a terapia de prétons é frequentemente
recomendada apéds a resseccdo cirdrgica.” Levando
em conta todas as circunstdncias, a abordagem
terapéutica que combina diferentes modalidades para
tratar pacientes jovens com cordoma pode ser bem
complicada. Contudo, é importante ressaltar que hé
escassez de publicacdes que oferecam orientacdes
especificas para o tratamento pedidtrico dessa condicéo,
principalmente devido & sua raridade, visto que menos
de 5% dos casos ocorrem com menos de 40 anos. Dos
estudos pedidtricos existentes, muitos falham em relatar o
controle local da doenca e os detalhes da radioterapia.

Quanto ao tratamento cirdrgico, ele é o passo inicial
e crucial no tratamento dos cordomas. Seus obijetivos
sdo duplos: em primeiro lugar, reduzir ao méximo o
volume do tumor, alcancando exciséo completa; e em
segundo, remover qualquer possivel residuo tumoral
da medula espinhal, tronco cerebral, grandes vasos
sanguineos, meato auditivo interno, vias Opticas e
hipdfise para ofimizar a eficdcia da radioterapia e
minimizar efeitos colaterais. Assim como em adultos,
todos os autores concordam que a operacdo inicial
deve buscar a resseccdo mais ampla possivel.”® Essa
indicacdo é amplamente aceita, apesar das séries de
casos pedidtricos na literatura serem pequenas demais
para permitir andlise estatistica significativa. Ridenour et
al.? observou melhor na sobrevida em 35 criancas apés
excisGo completa em comparacdo com a incompleta,
embora a diferenca ndo tenha alcancado significancia
estatistica. No entanto, devido & localizacdo complexa
desses tumores e sua proximidade com estruturas neurais
(como nervos cranianos, tronco cerebral e nervos
sacrais) e vasculares, a obtencdo de resseccdo completa
¢ desafiadora. Nas principais séries de casos pedidtricos
publicados, a taxa de resseccdo cirdrgica completa
varia de 0-36,4%.° Em muitos casos, é necessdrio
realizar vérias tentativas cirdrgicas e utilizar diferentes
abordagens em um ou mais procedimentos para alcancar
a resseccdo maxima do tumor." Felizmente, a maioria
das vias cirdrgicas para a base do crénio, que sdo
atualmente usadas em adultos, podem ser aplicadas em
criancas com poucas modificaces e sdo bem toleradas.
Além disso, em alguns casos, pode ser necessdrio
recorrer a tratamentos ortopédicos para prevenir ou
tratar instabilidades quando a coluna estd envolvida.

Quanto & radioterapia, a Unica série publicada™
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avaliou o impacto da radioterapia convencional em
cordomas pedidtricos. Nesse estudo, 12 pacientes
com idade média de 13,6 anos foram tratados
para cordomas intracranianos com resseccdo total
ou parcial, e em 10 desses casos, a radioterapia
convencional foi administrada. Apés acompanhamento
médio de 67 meses, 2 faleceram devido & doencq,
e a taxa geral de sobrevida atingiv 75% em 5 anos.
Todos os pacientes vivos no Gltimo acompanhamento
haviom sido submetidos & combinacdo da cirurgia
e radioterapia. Em perspectiva mais ampla, revisdo
realizada sobre cordomas intracranianos confirmou que
a excisdo cirdrgica, completa ou incompleta, seguida
de radioterapia (sem especificar o tipo), apresentou
melhores resultados do que a excisdo cirirgica isolada
(p = 0,004, embora os resultados de cada grupo nédo
tenham sido detalhados). Na verdade, a maior parte
dos autores recomendou a radioterapia adjuvante
apds a resseccdo do tumor, buscando sempre remocdo
tdo completa quanto possivel. Devido & necessidade
de altas doses de radioterapia no tratamento de
cordomas e as vdrias complicacdes potenciais dela
em criancas em crescimento (como deficiéncia
hipofisdria, comprometimento cognitivo e neurosensorial,
radionecrose cerebral, leucoencefalopatia necrosante,
distirbios de fertilidade e crescimento), a terapia de
prétons tem sido considerada como opcéo preferencial
de radioterapia para cordomas pediétricos, pois reduz
em até 2-3 vezes a dose de radiacdo nas estruturas
adjacentes.'®

Quanto & remocdo cirirgica seguida de terapia de
prétons, taxas gerais de sobrevida variando de 60-89%
apds 5-7 anos tém sido observadas nos cordomas da
base do cranio e cervicais (eventualmente associada
& radioterapia convencional).™ Os efeitos colaterais
descritos nas diferentes séries publicadas parecem ser
limitados em comparacdo com a terapia convencional.
Esses efeitos incluem principalmente hipopituitarismo,
hipoacusia ou agravamento do déficit visual anterior;
ocasionalmente, foram relatados casos de necrose do
lobo temporal, danos cerebelares e do parénquima
do tronco cerebral.”® A terapia com feixe de prétons
pode ser usada em criancas pequenas.' Foi relatada
a irradiacdo de prétons em tumores da base do cranio
em pacientes com menos de um ano de idade.” Embora
resultados promissores tenham sido relatados nas séries
de pacientes tratados com terapia de prétons, este
método é situacional e ainda ndo existe estudo que
compare diretamente os resultados dessa modalidade de
radioterapia com os da terapia convencional.

Quanto & quimioterapia, assim como ocorre
em adultos, o uso de la no tratamento de cordomas
pedidtricos é pouco documentado. Alguns autores
sugerem que usada para tratar sarcomas também pode
ser aplicada em cordomas indiferenciados, utilizando
agentes como ifosfamida e etoposido ou doxorrubicina.
Entretanto, independentemente do agente utilizado,
a quimioterapia tem sido empregada principalmente
apds recorréncia ou em casos metastdticos, mas com
resultados decepcionantes. Existe um relato de caso de
crianca de 7 meses tratada com sucesso para cordoma

clival, obtendo resposta completa duradoura apenas
com quimioterapia, que incluiu vincristina, doxorrubicing,
ciclofosfamida, ifosfamida, etoposido e carboplatina.™
No entanto, ainda ndo existem dados suficientes para
avaliar o potencial beneficio da quimioterapia antes de
qualquer operacédo.

Quanto &s terapias-alvo, com base em estudos
recentes de biologia molecular, a tendéncia atual na
oncologia é utilizar terapias-alvo como tratamento
adjuvante. Infelizmente, até o momento, apenas
algumas séries de casos em adultos estdo disponiveis
para esse tratamento. Em alguns adultos tratados com o
medicamento Gleevec® (Imatinib, um inibidor de tirosina
quinase), houve observacdo de melhora sintomética
e radiolégica. No entanto, esse medicamento tem sido
pouco utilizado em criancas e ndo tem apresentado
resultados encorajadores. Outros inibidores, como o
sirolimus (inibidor da via mTOR) e o cetuximab/gefitinib
(inibidores de EGFR), também foram utilizados em casos
de cordomas resistentes ou em cordomas metastdticos
do sacro.” E importante ressaltar que essas observacées
precisam ser confirmadas por meio de grandes estudos
de coorte com acompanhamento adequado e exigiriam
andlises gendémicas especificas dos cordomas pedidtricos,
que provavelmente diferem dos casos em adulto.

Quanto ao prognéstico, globalmente, a sobrevida é
melhorem criancasdo que em adultos, exceto paraaforma
agressiva de cordomas que ocorre em criancas menores
de 5 anos. A taxa de sobrevida global nas principais
séries pedidtricas na literatura varia entre 56,8-81%.20-22
Estes resultados observados na populacdo pedidtrica sdo
geralmente melhores do que aqueles em adultos, onde a
taxa de sobrevivéncia varia de 23-66%.2** O subtipo
histoldgico é provavelmente o principal fator prognéstico.
Formas atipicas e indiferenciadas tém claramente pior
resultado, em comparacdo com cordomas cléssicos
e condroides. As taxas de mortalidade para formas
atipicas (indiferenciadas/pouco diferenciadas) variam
de 67-83%, em comparacdo com taxas de mortalidade
de 14-27% para formas cléssicas e condroides. A
localizacdo do tumor também pode influenciar o
progndstico. Lesdes intracranianas séo consideradas de
melhor resultado do que aquelas na coluna vertebral,
que tém melhor resultado do que aquelas na regido
sacrococcigea. Por fim, um fator prognéstico importante
identificado nos cordomas foi a idade de aparecimento
e é notdvel que a pior evolucdo ocorra em criancas
muito pequenas, abaixo dos 5 anos.? Com excecdo de
alguns casos, a maioria das criancas menores de 5, na
literatur, morreu dentro de 18 meses apds o diagnéstico,
apesar de cirurgia, radioterapia e/ou quimioterapia.'
A idade, onde criancas menores de 5 anos sdo mais
propensas a desenvolver tumores mais agressivos, no
entanto, ndo é o Unico fator associado ao pior resultado.
Pode ser explicado pela frequéncia de localizacdes
sacrococcigeas e formas atipicas, e disseminacdo
metastdtica mais frequente.’®

Como mensagem final, cordomas na populacéo
pedidtrica devem ser ftratados agressivamente.
Conhecimento preciso de anatomia microcirirgica
e manejo por equipe multidisciplinar com formacdo
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em cirurgia da base do cranio®' sdo diferenciais na

obtencdo de melhor sobrevida dos pacientes.
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Colesteatoma de Apex Petroso ressecado por via retrolabirintica — nota técnica

de uma rara apresentagao

Cholesteatoma of the Petrous Apex resected by the retrolabyrinthal approach — technical

note of a rare presentation
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INTRODUCAO

olesteatomas s&o tumores benignos destrutivos
das estruturas  6sseas  que  geralmente
acometem o osso temporal. O tratamento
é cirdrgico, sendo o procedimento de alta dificuldade
técnica em alguns casos devido ao envolvimento de
estruturas nervosas e otolégicas cuja lesdo pode causar
perda auditiva, paralisia facial periférica, entre outras.
Uma vez que o indice de recidiva ndo é baixo, deve-
se ressecar agressivamente estas lesdes. Colesteatomas
do dpex petroso s&o menos comuns a apresentam
dificuldade técnicas especifica devido a complexa
anatomia microcirdrgica envolvida.
O objetivo deste trabalho foi apresentar o caso de um
colesteatoma recidivado em dpex petroso para o qual foi
selecionada a via refrolabirintica.

RELATO DO CASO

Homem de 53 anos com histéria de operacdo para
resseccdo de colesteatoma em osso temporal a direita em
outro servico hd 6 anos, o que ocasionou paralisia facial
periférica total na época do procedimento. Apresentou-se
trazendo ressondncia magnética de cranio com gadolinio
que evidenciava evolucdo de lesdo residual em dpex
petroso & direita. Devido & paralisia facial periférica com 6
anos de evolugdo foi proposto a ele fransferéncia de misculo
para correcdo do misculo orbicular da boca do lado direito
com enxerto de fascia lata e procedimento estético para
melhora da paralisia dos musculos da metade superior da
face, além de abordagem transmastoideia com acesso ao
dpex petroso pelo epitimpano. A operacéo foi realizada
e transcorreu sem intercorréncias com resseccdo total do
tumor com visualizacdo pelo FLAIR no pés-operatério e
melhora parcial da paralisia facial. Paciente segue em
acompanhamento nos dltimos 5 anos, sem recidiva tumoral.

H

FIGURA — Imagens do caso em FLAIR: A) les&o hiperintensa em dpex petroso (*) compativel com colesteatoma; B) incisdo pré-auricular direita com extensdo
posterosuperior para exposicdo retroauricular da porcdo mastoide do osso temporal; C) remocéo de colesteatoma na parte mastoide do osso
temporal; D) visualizacéo do interior da cavidade mastoidea; E) remocdo do tumor dessa regido (seta); F) chegada na dura-méter da fossa posterior
ao nivel do dpex petroso, correspondendo ao limite medial da leséo; G) visualizacdo endoscépica de 902 da cavidade e fossa posterior através do
tridngulo de Trautman mostrando o nervo trigémeo (dupla seta); H) RM 3 meses apés evidenciando resseccéo total da lesdo.

Conln

1

BioSCIENCE 2024;82:51.e020


https://orcid.org/0009-0008-7761-6176
https://orcid.org/0000-0002-0377-5704
https://orcid.org/0000-0002-0465-7005
https://orcid.org/0000-0001-6016-2261
https://orcid.org/0000-0002-4104-4814
https://orcid.org/0009-0009-5246-5161
https://orcid.org/0000-0002-6294-4934
https://orcid.org/0000-0003-0603-0633
https://orcid.org/0000-0002-3353-6835

https://orcid.org/0000-0002-5470-3030

https://orcid.org/0000-0001-9127-6886

https://orcid.org/0000-0002-7863-0112
https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/deed.pt_BR
https:/doi.org/10.55684/2024.82.S1.e020

Relato de Caso

O procedimento operatério seguiu a seguinte
ordem: 1) incisdo pré-auricular direita com extensdo
posterosuperior para exposicdo retroauricular da porcdo
mastoide do osso temporal (Figura B); 2) remocdo do
colesteatoma na parte mastoide do osso temporal (Figura
C); 3) neuronavegacdo intraoperatéria evidenciando
posicdo da pinca no interior da cavidade mastoidea
(Figura D); 4) acesso ao &pex petroso para remover o
tumor dessa regido (seta, Figura E) ; 5) neuronavegacéo
intraoperatéria evidenciando chegada do instrumento
cirrgico na dura-méter da fossa posterior ao nivel do
dpex petroso, correspondendo ao limite medial da
leséo (Figura F); ) acesso intraoperatério com o uso
de endoscépio de 90° para visualizacdo dos cantos
da cavidade cirdrgica bem como da fossa posterior
através de abertura do trigngulo de Trautman, podendo-
se visualizar a auséncia de tumor na cisterna do ponto-
cerebelar & direita bem como o nervo trigémeo (dupla
seta, (Figura G)); RM em FLAIR 3 meses apés a cirurgia
evidenciando resseccdo total da lesdo (Figura H).

DISCUSSAO

Osurgimentodaprimeiradescriciodeumcolesteatoma
¢é datado de 1683, com lesdo 6ssea temporal associada.!
A partir disso, foi associado etimologicamente a um tumor
gorduroso (“colesteatoma”).2® A denominagdo feita
ndo é compativel histologicamente por ndo se tratar de
gordura; porém, o nome ficou consagrado e é utilizado
até hoje.

Colesteatoma consiste em colecdo de células
epiteliais queratinizadas alojadas em orelha médiq,
principalmente, mas podendo afetar mastoide e processo
petroso, levando & destruicdo das estruturas adjacentes
e reabsorcdo 6ssea.! Esse fendmeno acontece
principalmente quando hd predisposicdo a disseminagdo
das células epiteliais queratinizadas estratificadas da
orelha externa para orelha interna e estruturas adjacentes
via pars flacida da membrana timpénica ou perfuracéo
de membrana timpénica ou ainda em casos congénitos,
prevalecendo padrdo de crescimento celular e invaséo.*

Dessa forma, a reabsorcéo e erosdo éssea pode
levar & destruicdo dos ossiculos e labirinto ésseo, ou sejq,
levar & complicages como perda auditiva e consequente
dificuldade no aprendizado da linguagem em
criancas.>¢ Assim, o colesteatoma deve ser considerado
em perdas auditivas com ou sem alteracdes ao exame da
orelha, uma vez que estd relacionado & perda auditiva
do tipo mista (neurossensorial e de conducdo).®

O colesteatoma é também uma das causas de
meningite cronica recorrente por extravasamento de
conteddo de tumor em sistema central e também é
vinculada & paralisia de nervo facial, importante para a
andlise de via cirdrgica para operacdo.*” Com a cirurgia
como principal tratamento e recorréncia relativamente
frequente, estudos atuais tém foco em métodos

diagnésticos mais eficazes para a recidiva e excisdo
incompletas ou colesteatoma residual.®?

Neste caso, a presenca de equipe multidisciplinar
composta por neurocirurgido, otologista e cirurgido
pldstico provavelmente foi fator definidor para o sucesso
do tratamento dado ao paciente.
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Adenoma gigante retroquiasmatico ndo funcionante em paciente idoso —

“menos é mais”

Non-functioning giant retrochiasmatic adenoma in an elderly patient — “less is more”
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Paciente idoso.

PALAVRAS-CHAVE: Tumor a base do crénio. Adenoma de hipdfise.
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INTRODUCAO

causa mais comum de massas selares

a partir da 3? década sdo adenomas

hipofisdrios, correspondendo a mais de
10% das neoplasias intracranianas. Alguns deles
sdo silenciosos ou clinicamente ndo funcionantes e
podem surgir de qualquer célula da hipéfise anterior.
Néo secretam quantidade suficiente de horménios
para causar elevacdo da concentracdo sérica ou sdo
secretores; mas, os produtos hormonais ndo resultam
nos sinais clinicos ou sintomas tipicos desse excesso
hormonal.'

Muitos adenomas hipofisdrios causam sintomas
visuais devido & compressdo do aparelho &ptico,
devendo o paciente ser submetido & descompresséo
cirdrgica no caso de adenoma néo funcionante. Embora
os tumores geralmente crescam e comprimam o quiasma
4ptico, um grupo pequeno de adenomas hipofisdrios
pode crescer em direcdo ao interior do terceiro
ventriculo sem causar compressdo das vias dpticas.
Estes sGo os chamados tumores retroquiasmdticos.

O objetivo deste relato foi apresentar caso de
adenoma gigante retroquiasmdtico ndo funcionante
e que ndo cursava com alteracdes visuais em idoso,
sendo optado por resseccéo endonasal endoscépica
parcial e, no seguimento, controle da leséo.

RELATO DO CASO

Homem de 84 anos apresentou-se com queixa
de cefaleia intensa unilateral em regido occipital. Foi
avaliado por meio de exames de imagem, os quais
revelaram a existéncia de volumoso tumor expansivo
na regido selar, com crescimento retroquiasmdtico.
Procedeu-se investigacdo hormonal e campimetria
para investigar potenciais alteracdes hormonais
e avaliar o campo visual, que resultou normal.

Embora o volume tumoral pudesse estar causando
sintomas de hipertensdo intracraniana, optou-se
por seguimento (“espera permitida”) em primeiro
momento, ndo tendo sido relacionada a cefaleia ao
tumor. Aproximadamente 10 dias apds esses sintomas,
ele desenvolveu vesiculas na mesma localizacéo da
cefaleia, sendo diagnosticado com neuropatia por
herpes zoster, desse modo, o tratamento consistiu
na administracdo de ganciclovir e gabapenting, o
que aliviou os sintomas notavelmente. A auséncia
de manifestacdes clinicas relacionadas ao adenoma
possibilitou a realizacdo de operacdo eletiva
endoscépica endonasal, com resseccdo da porcdo
intrasselar do tumor para diagnéstico, bem como de
parte da porcéo suprasselar, evitando a necessidade
de tratamentos mais agressivos. O paciente evoluiu
bem apds o procedimento, tendo alta em 72 h. A
andlise histopatoldgica subsequente confirmou tratar-
se de macroadenoma de hipéfise ndo funcionante.
Néo houve necessidade de terapias adjuvantes, e o
paciente permaneceu sob acompanhamento pelos
Gltimos 8 anos, sem evidéncias de alteracées visuais
ou hormonais (Figura).

FIGURA — A) RM corte sagital em T1 com contraste evidenciando
volumoso tumor de sela tircica com extensdo

retroquiasmatica dentro do IIl ventriculo ; B) imagem
infraoperatéria endoscépica endonasal evidenciando
remocdo do componente intrasselar do tumor; C)
RM corte sagital em T1 com contraste evidenciando
resseccdo do componente selar do tumor com retalho
pediculado de mucosa nasoseptal
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DISCUSSAO

Apesar de apresentar tamanho pequeno, a hipéfise
é responsavel por realizar controle regulatério em
praticamente todos os sistemas do organismo. Isso fica
evidente quando se fala de seus tumores, sobretudo
os clinicamente funcionantes. Alguns adenomas
de hipdfise sdo capazes de produzir e secretar
horménios em niveis patolégicos, provocando algumas
sindromes cldssicas. Outros tumores, os adenomas
clinicamente ndo funcionantes, no entanto, ndo sdo
ativos endocrinologicamente, sendo seus sintomas mais
associados ao efeito compressivo.

Anatomicamente, a adeno-hipdfise inclui a pars
distalis (lobo anterior), a pars intermedia (lobo
intermedidrio) e a pars tuberalis (extensdo triangular
superior do lobo anterior sobre a face anterior
da haste hipofisdria). Constitui cerca de 80% da
glandula, e é foco de sintese e liberacdo hormonal
meticulosa. E composta por 5 tipos celulares, distintos
funcional e estruturalmente: somatotrofos (produtores
de GH), lactotrofos (produtores de PRL), corticotrofos
(produtores de ACTH), tireotrofos (produtores de TSH)
e gonadotrofos (produtores de LH e FSH). Costumam
respeitar arranjo topoldgico caracteristico, com os
somatotrofos ocupando a porcdo anterior da asa
lateral glandular, os lactotrofos a face posterior dessa
asa lateral, e os corticotrofos, sua porcdo central.

Os adenomas hipofisarios sdo graduados em
tipicos, atipicos e carcinomas hipofisdrios. As lesées
tipicas apresentam indice mitdtico elevado, isto é Ki-67
superior a 3% e intensa impregnacédo nuclear de p53.
Quando hd metdstases, classifica-se como carcinoma
hipofisdrio. Lesdes que fogem a essas caracteristicas
s&o classificadas como atipicas.?

AdefinicGodeadenomaclinicamentendofuncionante
é clinica, caracterizada pela auséncia de sinais e
sinfomas relacionados diretamente & hipersecrecéo
hormonal.  Representam  aproximadamente  35%
dos adenomas hipofisérios. Podem ser classificados
de acordo com suas caracteristicas estruturais e
imunoistoquimicas, sendo os 3 tipos mais comuns (85%
dos adenomas clinicamente ndo funcionantes): os
adenomas gonadotréficos, os adenomas null cell e os
oncocitomas. Enquanto os adenomas gonadotréficos
apresentam positividade & imunoistoquimica para
LH, FSH e suas subunidades, os oncocitomas e
adenomas null cell coram negativamente. Os outros
15% sdo adenomas clinicamente n&o funcionantes
que sinfetizam horménios e apresentam positividade
a imunoistoquimica, mas por ndo secretarem na
corrente sanguinea sdo considerados clinicamente néo
funcionantes também.??

Os adenomas hipofisarios funcionantes, por outro
lado, produzem e secretam horménios na corrente
sanguinea e sdo classificados de acordo com o seu
respectivo horménio ou sindrome clinica fipica. Eles
podem produzir prolactina (prolactinomas), GH
(acromegalia), ACTH (doenca de Cushing), TSH
(hipertireoidismo central) e raramente produzem
gonadotrofinas, como LH e FSH. Alguns adenomas

hipofisarios funcionantes podem produzir mais de
um horménio, sendo classificados como mistos. Os
adenomas mistos mais comumente secretam prolactina
e GH.

Geralmente, os pacientes portadores de adenomas
clinicamente ndo funcionantes sofrem com sinais e
sinftomas decorrentes do efeito de massa do tumor, isto
¢, do efeito compressivo, podendo também apresentar
sinfomas associados & diminuicdo da funcdo da hipéfise
(hipopituitarismo).?

Cerca de 10-40% dos pacientes com
macroadenomas apresentam cefaleia. A chamada
“apoplexia pituitdria” consiste em cefaleia intensa
e stbita, perda visual aguda e hipopituitarismo,
devido ao sangramento tumoral, que é emergéncia
neurocirirgica. Quando hd crescimento do tumor na
regido suprasselar, provoca-se comprometimento do
campo visual devido & compressdo do quiasma éptico.
O crescimento retroquiasmdtico do tumor geralmente
ndo causa sintomas visuais. J& o parasselar, isto é, o
crescimento lateral, pode provocar compressdes e
invasdes dos seios cavernosos, comprometendo em
alguns casos os llI, IV e VI nervos cranianos.*?

Os sintomas mais associados  ao
hipopituitarismo incluem fraqueza, diminuicdo do

comuns

desejo sexual, disfuncéo erétil e problemas menstruais
(observados em metade dos casos). O sistema
reprodutivo é frequentemente afetado (77% dos casos),
seguido pelos sistemas adrenal e tireoidiano (afetando
28% e 22%, respectivamente). A producéo de horménio
de crescimento (GH) sé foi examinada recentemente e
encontrada comprometida em até 77% dos pacientes.

Muitas vezes os pacientes ndo apresentam sinftomas
evidentes, ou tém sintomas leves que n&o os levam a
procurarrecurso médico. Nessassituacdes, o diagnédstico
geralmente ocorre de forma incidental, durante exames
de imagem realizados para outras finalidades - séo os
chamados incidentalomas hipofisdrios.

O diagnéstico de adenoma hipofisdrio nédo
funcionante é porimagem e pela auséncia de evidéncia
de elevacdo da secrecdo de horménios hipofisdrios,
podendo ser sintomdtico ou ndo. O estudo por
imagem das lesdes de hipéfise se da por tomografia
computadorizada e por ressondncia nuclear magnética.
A tomografia multislice com aquisicdo dindmica
com contraste iodado é utilizada para o estudo do
parénquima pituitério e tem se mostrado satisfatéria na
maioria dos casos. Contudo, a ressondncia é superior,
uma vez que é capaz de demonstrar lesdes menores,
identifica a presenca de degeneracdes hemorrdgicas
e é melhor para visualizar estruturas criticas, como o
quiasma éptico e vasos adjacentes.>*°

Esses métodos de imagem fornecem diagnéstico
morfolégico dos tumores hipofisdrios, e, a partir do
digmetro desses tumores, sdo separados em micro e
macroadenomas, com didmetro de até 1 cm e maior que
1 cm, respectivamente. Por se tratar de lesées benignas,
os adenomas apresentam limites bem definidos, tendo
padréo de impregnacdo tipico, com realce do tecido
hipofisdrio normal precedendo o do adenoma tanto na
tomografia, quanto na ressondncia.
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A descricdo do contorno superior da glandula,
amplitude da cisterna suprasselar e indicios de
compressdo e/ou deslocamento do quiasma &ptico
devem ser sempre referidos. O tamanho da sela tircica
também deve ser descrito, uma vez que ela aumentada
significa que é lesdo de crescimento lento.

A tomografia de seios da face é solicitada sempre
que o caso for considerado cirirgico e tem por
objetivo estudar a anatomia da cavidade nasal, que
seré o corredor cirdrgico.”® Dentre os diagndsticos
diferenciais, o meningeoma do diafragma selar pode ser
praticamente idéntico ao macroadenoma, originando-
se na face inferior. Para diferenciar essas 2 lesdes
distintas, deve-se buscar a localizacéo do diafragma
selar através do seu hipossinal em T2 acentuado e
sua relacdo com o tumor pode ser a melhor forma de
diferenciar estas lesdes. Aneurisma de carétida interna
de artéria hipofisaria superior pode crescer para o
interior da sela tdrcica e ser confundido com adenoma
de hipdfise. Nestes casos os artefatos de fluxo fazem o
diagnéstico diferencial entre lesdo tumoral e vascular,
como cronioforingiomos, cordomas, hamartomas e
cistos de Rathke ndo costumam ser dificeis de diferenciar
do macroadenoma.

Quanto ao tumor retroquiasmdtico, na maior parte
da populacdo o quiasma éptico encontra-se em
posicdo logo acima da sela tircica. Quando o quiasma
Sptico tem nervos &pticos mais curtos deverd estar
situado mais anterior em relacdo & sela tircica e, por
este motivo, tumores que tém crescimento acima da tela
crescem em direcdo ao terceiro ventriculo.

O tratamento cirdrgico tem por objetivos principais
a melhora da deficiéncia visual e de outros sintomas
neurolégicos, o tratamento do hipopituitarismo e a
remocdo do macroadenoma com o maximo de margens
livres possiveis para evitar recidivas.* Primeiramente,
deve-se avaliar se o paciente apresenta indicacdo
cirdrgica. Algumas indicacdes formais s&o: tumor que
causa reducdo do campo visual; que comprima quiasma
Sptico na RM com ou sem alteracdes de campo visual;
que produza apoplexia hipofisdria com alteracdo
visual. Algumas outras situacdes em que cirurgia pode
ser considerada sdo: crescimento significativo do tumor;
perda de funcdo enddcring; tumor préximo do quiasma;
e paciente com plano de gravidez.”> No planejamento
cirdrgico entra a questdo da escolha do melhor método
de acesso a regido selar. As possibilidades de acesso
vdo da craniotomia ao acesso transesfenoidal com
microscépio e/ou endoscépio, sendo a relacdo do
tumor com as estruturas criticas adjacentes o que
normalmente determina qual a via de acesso. Desse
modo, a anatomia do quiasma bptico, se é pré ou pds-
quiasmdtico, a extensdo tumoral superior (compresséo
sobre o quiasma ou hipotdlamo e terceiro ventriculo),
inferior (extensivel ao seio esfenoidal e clivus) e lateral
(comprometendo seio cavernoso, cardtida e pares
cranianos) devem estar bastante claros na investigacdo
porimagem.” Sinais de imagens que sejam sugestivas de
encarceramento da artéria cardtida sdo relevantes, mas
ndo contraindicam operacdo. Sob visGo endoscépica,
raramente se confirma infiltracdo tumoral verdadeira

da parede arterial carotidea que impeca sua remocéo.
Quanto & consisténcia do tecido tumoral, quanto maior
for a porcentagem de tecido fibroso e, portanto, mais
firme a lesdo for, maior a dificuldade de se fazer a
resseccdo cirdrgica.?

Na deciséo terapéutica do adenoma hipofisario
é importante considerar se o tumor é clinicamente
funcionante ou n&o, se é micro ou macroadenoma ou
ainda macroadenoma gigante. Adenomas secretores
de TSH que causam hipertireoidismo central apresentam
indicacdo cirdrgica formal. Quando ela néo cura o
paciente ou quando hé contraindicacdes clinicas para
seu uso, como alto risco cardiovascular, pode-se lancar
md&o do octreotide.

Nos microadenomas clinicamente nédo funcionantes
o tratamento é conservador, uma vez que apresentam
baixo risco de crescimento. J& nos macroadenomas
ndo funcionantes, o tratamento medicamentoso pode
ser considerado quando ndo hd indicacdo cirirgica.
Nesses casos ndo pode haver efeito de massa com
comprometimento de estruturas vizinhas, sobretudo o
quiasma éptico e o seio cavernoso.'”

Como a maioria dos adenomas hipofisdrios
clinicamente n&o funcionantes expressam receptores de
dopamina, com densidade de expressdo da isoforma
2 menor quando comparada com prolactinomas, a
efetividade dos agonistas dopaminérgicos, como a
bromocriptina e a cabergoling, na reducéo do volume
tumoral é inferior se comparada & observada nos
prolactinomas.™

A expressdo de receptores de somatostatina
também jé foi documentada nos adenomas hipofisarios
clinicamente néo funcionantes, principalmente os
subtipos 2 e 3 (SSTR2 e SSTR3). A experiéncia com o
andlogo da somatostatina octreotide é pequena e com
eficacia de reducdo tumoral por volta de 12%.'*1°

De acordo com a Sociedade Brasileira de
Endocrinologia, nos pacientes que ndo possuam
indicacdo cirirgica inicialmente, realiza-se follow-up,
que consiste na reavaliacdo sequencial do paciente
para rever a indicacdo cirdrgica. Realiza-se RM 6
meses apds a avaliacdo inicial no macroadenoma e
apds 1 ano no microadenoma.'®'® Naqueles em que
o tumor ndo modificou de tamanho na reavaliacédo,
repete-se a RM anualmente nos macroadenomas, e a
cada 1 ou 2 anos nos microadenomas. Apés 3 anos,
gradualmente, diminui-se a frequéncia. Naqueles que
apresentam crescimento, deve-se diminuir o intervalo
de avaliacdo.'”?°

Indica-se campimetria somente para os pacientes
com tumores atingindo o quiasma e que estejam sendo
acompanhados com RM. Também devem ser feitas
avaliacdes clinicas e bioquimicas para o hipopituitarismo
6 meses apds o teste inicial e anualmente em pacientes
com macroadenoma. N&o se recomenda testar nos
microadenomas cujo quadro clinico, histéria e RM néo
se modificaram.?

Como recomendacéo final, adenomas de hipdfise
ndo funcionantes, mesmo que gigantes desde que nédo
comprimem o nervo e o quiasma &ptico, podem ser
seguidos com manejo conservador.
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Anomalia vascular da artéria cerebelar anterior inferior em Schwanoma
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Vascular anomaly of the inferior anterior cerebellar artery in vestibular Schwanoma
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INTRODUCAO

tratamento mais efetivo para schwannomas

vestibulares é a resseccdo microcirirgica com

cura tumoral e preservacdo da audicdo e
da integridade funcional dos nervos facial e coclear. Em
tumores pequenos esse resultado é a regra em centros
com adequada experiéncia e equipe multidisciplinar
com neurocirurgides da base do crénio, ofologistas e
neurofisiologistas. Durante o procedimento cirdrgico
algumas variacdes anatémicas podem ser encontradas e o
cirurgido deve estar ciente ndo somente de sua existéncia,
mas de como lidar com elas.”"™® Uma delas é a entrada
da artéria cerebral anterior inferior no interior do meato
acUstico interno, que é o obijetivo deste relato descrever.

RELATO DO CASO

Menina de 12 anos de idade portadora de
neurofibromatose tipo 2 vinha fazendo seguimento com
imagens seriadas em RM para schwanoma vestibular
bilateral. No ¢ltimo ano de seguimento o tumor do lado
esquerdo evidenciou pequeno aumento tumoral. As
audiometrias eram normais. Devido ao crescimento do
tumor do lado esquerdo e a audiometria ser normal foi
proposta abordagem retrossigmoide com monitorizacdo
do nervo facial e audiometria do tronco cerebral/
encefdlico - BERA intraoperatérios para a resseccdo
tumoral. Durante o procedimento cirdrgico foi visualizada
a entrada da artéria cerebelar inferior anterior (AICA) no
meato aclstico interno. Apés cuidadosa drilagem da
parede posterior do meato até seu fundo, observou-se
que a AICA adentrava entre os nervos vestibular superior
e facial, e tocava o fundo do meato acUstico interno.
Apds seccdo do nervo vestibular superior e resseccdo
tumoral a AICA péde ser visualizada em sua integridade.
Néo houve intercorréncias pds-operatdrias e a paciente
manteve sua audicdo intacta.

Fonte: Rhoton-Junior AL, Florida, USA

FIGURA — Imagem intraoperatéria evidenciando AICA dentro
do meato acistico interno: A) disseccdo anatémica
evidenciando entrada da AICA (*) no meato; B) arte
visual mostrando, na seta, o local da anomalia

DISCUSSAO

AICA, na maioria dos casos, se origina no segmento
médio da artéria basilar e guarda intima relacdo com o
nervo abducente desde sua origem. Também se relaciona
anafomicamente com outros nervos cranianos, passando
abaixo da origem do nervo glossofaringeo e acima
dos nervos facial e vestibulococlear. Ao nivel do meato
acUstico interno costuma dividir-se em ramos rostral e
caudal, se correlacionando com os 2 nervos que correm
pelo meato acistico (nervos facial, coclear e vestibular
inferior e superior). Do meato, segue pelo dngulo ponto
cerebelar até o fléculo. Em seguida, corre pela fissura
cerebelar horizontal, dividindo-se em 4 segmentos: 1)
segmento pontino anterior, que dard origem a AICA até
linha imaginéria que cruza o eixo maior da oliva inferior
e se divide em ramos direito e esquerdo, que podem ser
originados de diferentes niveis e como tronco Unico ou
duplo; 2) segmento pontino lateral, que segue desde o
segmento anterior até o fléculo, dando origem & artéria
labirintica, irrigando os nervos relacionados ao meato
acUstico interno, e s artérias perfurantes recorrentes que
irrigam o fronco encefdlico; origina também a artéria

) ® BioSCIENCE 2024;82:51.e022
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subarqueada, que se dirige para a fossa subarqueada;
apés passar pelos nervos facial e vestibulococlear, a
artéria geralmente se duplica em divisdes rostral e caudal
e se essa duplicacdo ndo acontecer a bifurcacdo ocorre
antes destes nervos ou da artéria, como um tronco duplo
desde sua origem, mas, mesmo nestes casos, € comum que
a distribuicdo dos vasos se assemelhe ao das artérias de
tronco Unico; 3) segmento floculonodular, que vai desde
o fléculo até o pedinculo cerebelar médio; seu tronco
rostral localizado no fléculo envia ramos para o forame de
Luschka e segue para a fissura cerebelopontina e cerebelo
enquanto seus troncos caudais enfram na fissura cerebelo-
bulbar e vdo até ao cértex cerebelar inferiormente ao
fléculo; 4) segmento cortical, que se estende do pedinculo
cerebelar até a superficie petrosa do cerebelo, podendo
irrigar apenas o fléculo e arredores, como também se
espalhar pela superficie petrosa, ocorrendo sobreposicdo
do seu territério com a artéria cerebelar superior e com
a artéria cerebelar inferior posterior, podendo ocorrer
inclusive anastomoses.

AICA guarda também intima relacdo funcional
com os nervos cranianos (parficularmente facial e
vestibulococlear). Isso se deve & sua localizacdo profunda
no éngulo pontocerebelar, sendo que as principais artérias
que irrigam o ouvido interno s&o ramos da AICA, como a
artéria labirintica, que se ramifica e termina por originar
as artérias vestibular, coclear e vestibulococlear, & medida
que estas cheguem a seus destinos. Da artéria labirintica
costuma se originar a artéria subarqueada.

Seu curso, comprimento, padrdo de ramificacdo e
irrigacdo sdo amplamente variados e, porisso, nem sempre
os mesmos sinfomas acometem os pacientes de maneira
uniforme. O acesso cirdrgico da AICA ocorre de acordo
com a localizacdo da lesdo, podendo ser: suboccipital
lateral, em lesdes nos segmentos meatal e pds-meatal da
AICA e regides abaixo do trigémeo e adjacente ao meato
acUstico interno; subtemporal, em casos de AICA com
origem alta ou medial ao nervo trigémeo; pré-sigmoideo,
para resseccdes profundas, & frente do tronco encefdlico.

Tendo trajeto bastante varidvel, a AICA pode estar
presente na cisterna do dangulo pontocerebelar, na
porcdo lateral da fossa posterior. A porcdo chamada
“alca subarcuada” corresponde ao segmento pontino
lateral da AICA, que possui relacGo com o osso
temporal, posterossuperior ao canal auditivo interno,
regiGo denominada de fossa subarcuada. O fluxo da
artéria subarcuada que deriva desta alca estende-se
através do canal petromastoideo, também chamado de
canal subarcuado. Como seu didmetro e comprimento
apresentam variagdes anatémicas complexas, devem
ser levados em consideracdo em eventuais intervencdes
cirdrgicas, j& que artéria subarcuada aberrante pode
representar risco de hemorragia, caso seja aberta
acidentalmente.

As principais lesdes da AICA s@o tumores do angulo
pontocerebelar, que possuem importantes correlacées
anatémicas e clinicas. As lesdes locais mais comuns
sdo schwannoma vestibular, meningeoma e tumores
epidermoides, com predomindncia dos schwannomas.™

Variantes anatémicas sGo comuns, como por exemplo
a unido da AICA com a artéria trigémea persistente, ditas

artérias trigémeas persistentes do tipo 3a, 3b e 3¢, na qual
a artéria frigémea fornece diretamente a artéria cerebelar
superior, AICA ou artéria cerebelar inferior posterior,
respectivamente, sendo predominante as alteracdes do
tipo 3b. Dentre vérios estudos publicados, a série de
casos estudados por Warren et al.8 relata incidéncia de
anatomia vascular andmala no angulo pontocerebelar;
foram identificados 8 casos de anatomia vascular
andmala no dngulo pontocerebelar durante periodo de 6
anos, identificados uniformemente através de abordagem
retrossigmoide. Martin et al.' estudaram a relacdo da
AICA com os nervos facial e vestibulococlear em 25
caddveres adultos, tendo ela sido originada da artéria
basilar como artéria Unica (72%), duplicada (26%) ou
triplicada (2%). O estudo de Tanriover et al.” teve como
objetivo demonstrar anomalia, encontrada em disseccdo
microcirirgica em 4 pacientes, na qual um segmento da
AICA estava incrustado na dura-mdter ou no osso que
circunda a fossa subarcuada; essa anomalia colocava a
artéria em risco na remocdo da parede posterior do meato
acusfico interno, sendo que este estudo o foi o primeiro a
demonstrar AICA embutida na dura-méter e no osso da
fossa subarcuada'®”.

Como mensagem final, as alteracdes da AICA devem
ser prontamente reconhecidas no pré ou infra-operatéria
de operacdes em schwanomas vestibulares e outras
doencas da regido do éngulo pontocerebelar. Dessa
forma o risco de lesdo arterial pode ser sensivelmente
diminuido.

Afiliacdo dos autores:
'Universidade Estadual do Centro-Oeste, Guarapuava, PR, Brasil;
?Centro Avancado de Neurologia e Neurocirurgia (CEANNE), Porto Alegre, RS,
Brasil;
*Hospital Moinhos de Vento de Porto Alegre, Porto Alegre, RS, Brasil;
“Faculdade Evangélica Mackenzie do Parand, Curitiba, Parand, Brasil;
Universidade Federal do Ceard, Fortaleza, CE, Brasil;
°Universidade Federal do Rio Grande do Sul, Porfo Alegre, RS, Brasil.

Correspondéncia
Gustavo Rassier Isolan
Email: gisolan@yahoo.com.br

Conflito de interesse: Nenhum
Financiamento: Nenhum

Como citar:

Marconato TC, Gongalves RF, Tomasi G, Saciloto B, Martins LML, Pardins JP. Nogueira
GN, Lavinsky J, Isolan PMBS, Santos R, Braga FLS, Isolan GR. Anomalia vascular
da artéria cerebelar anterior inferior em Schwanoma vestibular. BioSCIENCE.
2024;82(S1):e022

Contribuicdo dos autores
Conceituacdo: Tauana Caroline Marconato, Rafaela Fernandes Gongalves
Investigacao: Gustavo Tomasi, Bruno Saciloto
Supervisgo: lucas Magno de Lacerda Martins, Junio Pardins
Redacdo (esboco original): Guilherme Nobre Nogueira, Joel Lavinsky
Redacao (revisdo e edicdo): Todos os autores

Recebido em: 23,/04,/2024
Aceito em: 28,/05,/2024

REFERENCIAS
1. MartinRG, GrantJL, Peace D, Theiss C, Rhoton-Junior AL. Microsurgical

o relationships of the anterior inferior cerebellar artery and the facial-
vestibulocochlear nerve complex. Neurosurgery. 1980;6(5):483—

507. Doi: 10.1227 /00006123-198005000-00001

2. Isolan GR, Pereira AH, de Aguiar PHP, Antunes ACM, Mousquer JP,
Pierobon MR. Anatomia microcirirgica das artérias infratentoriais:
um estudo estereoscépico. J Vasc Bras. 2012;11(2):114-22. Doi:
10.1590/S1677-54492012000200008

BioSCIENCE 2024;82:51.e022

2



3. Kazawa N, Togashi K, lto J. The anatomical classification of AICA/
PICA branching and configurationsinthe cerebellopontine angle area
on 3D-drive thin slice T2WI MRI. Clin Imaging. 2013;37(5):865-70.
Doi: 10.1016/j.clinimag.2011.11.021

4. KimH-N, KimYH, Kim GR, Park1Y, Chung IH. Variability of the surgical
anatomy of the neurovascular complex of the cerebellopontine
angle. Ann Otol Rhinol Laryngol. 1990;99(4):288-96. Doi:
10.1177,/000348949009900408

5. AkyolY, Galheigo D, Massimore M, Fatterpekar G. Subarcuate artery
and canal: An important anatomic variant. J Comput Assist Tomogr.

2011;35(6):688-9. Doi: 10.1097 /RCT.0b013e318234232a

_6. Rhoton-Junior AL, Tedeschi H. Microsurgical anatomy of acoustic
neuroma.Neurosurg ClinNAm.2008;19(2):145-74.Doi: 10.1016/j.
nec.2008.02.005

7. _Sampath P, Rini D, Long DM. Microanatomical variations in the
cerebellopontine angle associated with vestibular schwannomas
(acoustic neuromas): aretrospective study of 1006 consecutive cases.

J Neurosurg. 2000;92(1):70-8. Doi: 10.3171/ins.2000.92.1.0070

_8. Warren DT, Warren MD, Malfair D, Akagami R. An incidence of
anteroinferior cerebellar artery/posteroinferior cerebellar artery
anatomic variants penetrating the subarcuate Fossa Dura: Operative
technique and identification with 3-dimensional fast imaging
employing steady- state acquisition magnetic resonance imaging.
Oper Neurosurg (Hagerstown). 2010;66(6):0ns199-204. Doi:
10.1227 /01.NEU.0000369661.83373.33

9. De Vilalta A, Kournoutas |, Ojeda PL, Canals AG, Vigo V, Rutledge
CW, et al. Revascularization of the anterior inferior cerebellar artery
using extracranial and intracranial donors: A morphometric cadaveric
study. World Neurosurg. 2019;127:e768-78. Doi: 10.1016/j.
wneu.2019.03.260

_10.Ballesteros LE, Forero PL, Estupifian HY. Morphologic characterization
ofthe anteriorinferiorcerebellarartery: adirectanatomicstudy. Neurol
Res.2020;42(10):828-34.Doi: 10.1080,/01616412.2020.1785743

_11. Ates O, Ahmed AS, Niemann D, Baskaya MK. The occipital artery
for posterior circulation bypass: microsurgical anatomy. Neurosurg
Focus. 2008;24(2):E9. Doi: 10.3171 /FOC/2008/24/2 /E9

_12.Rasmussen J, Plou P, Campero A, Ajler P. A classification for the
anterior inferior cerebellar artery —subarcuate artery complex based
on the embryological development. J Neurol Surg B Skull Base.
2020;81(05):536-45. Doi: 10.1055/5-0039-1692474

_13. Menshawi K, Mohr JP, Gutierrez J. A functional perspective on the
embryology and anatomy of the cerebral blood supply. J Stroke.
2015;17(2):144. Doi: 10.5853/j0s.2015.17.2.144

_14.Chen M, Fan Z, Zheng X, Cao F, Wang L. Risk factors of acoustic
neuroma: Systematic review and meta-analysis. Yonsei Med J.

2016;57(3):776. Doi: 10.3349/ym|.2016.57.3.776

_15.Tanriover N, Rhoton AL Jr. The anteroinferior cerebellar artery
embedded in the subarcuate fossa: a rare anomaly and its clinical
significance. Neurosurgery. 2005;57(2):314-9. Doi: 10.1227/01.
neu.0000166677.70797.5¢

_16.Pereira FS, Dvilevicius AE, Aratjo RL, Lavinsky J, Polanski JF, Bark SA,
et al. Acessos Transtemporais: do laboratério de microcirurgia ao
centro cirdrgico. J Bras Neurocirur 34(1):43-55. Doi: 10.22290/
jbnc.2023.340114

_17. Lavinsky J, da Silva VA, Isolan GR. Acesso Retrosigmoideo para

Schwanomas vestibulares. Préticas em Cirurgia da Base do Crénio.
Thieme Revinter. 2021

BioSCIENCE 2024;82:51.e022

3



Relato de Caso

Doi: /10.55684/2024.82.S1.e023

Craniofaringioma na populagao pediatrica — ressecg¢ao total com abordagem

pré-temporal

Craniopharyngioma in the pediatric population — total resection with a pretemporal

approach
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PALAVRAS-CHAVE: Craniofaringioma,
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INTRODUCAO

termo craniofaringeoma foi intfroduzido por

Cushing em 1932, sendo amplamente usado

desde entdo. No entanto, a primeira descricdo
remonta a Zenker, em 1857. Este tumor tem incidéncia de
aproximadamente 0,13-2/100.000 pessoas por ano,
com prevaléncia de 1-3/100.000 pessoas. Representa
2-5% de todos os tumores cerebrais. Possui distribuicdo
bimodal, com 2 picos de incidéncia - dos 5-10 e 65-74
anos -, sendo que cerca de 50% ocorrem na infancia.
Este tumor ndo apresenta preferéncia por sexo ou raca.’
® Embora a resseccdo total seja o tratamento de escolhq,
em alguns casos o tumor esté muito aderido as artérias
perfurantes que irrigam o diencéfalo, tornando impossivel a
remocdo total sem sequelas. Embora vérias vias de acesso
cirdrgico sejam descritas na literatura, a abordagem pré-
temporal é a que expde o cirurgido a diferentes angulos
de visdo das regides selar e supraselar.

Embora ndo descrita comumente no manejo cirirgico
dos craniofaringeomas, o objetivo dos autores foi relatar
um caso no qual essa via foi utilizada com sucesso e
obteve cura tumoral.

RELATO DE CASO
Paciente feminina de 13 anos de idade apresentou
quadro inicial de politria e polidipsia, sendo

diagnosticado diabete insipido. Na histéria clinica
observou-se que relatava alteragdes de campo visual
com inicio hd 3 meses Na investigac&o com ressondncia
nuclear magnética com gadolinio foi diagnosticado
volumoso processo expansivo sélido-cistico em regido
suprasselar ocupando as cisternas da base do cérebro
(Figura 1). Com a hipétese inicial de craniofaringeoma
foi realizada abordagem pré-temporal & direita com
resseccdo microcirirgica total da leséo (Figura 2).4

O diabete permaneceu até os dias atuais (9 anos de
seguimento), porém o defeito de campo visual reverteu
totalmente. Na avaliacdo hormonal da adenoipdfise,

Conln

1

mesmo com preservacdo da haste hipofisdria, houve
diminuicGo dos niveis hormonais e a paciente segue
fazendo reposicdo. A discreta dilatacdo ventricular pré-
operatéria foi resolvida com a remocdo do tumor, ndo
havendo necessidade de ventriculostomia.

DISCUSSAO

Craniofaringiomas compreendem aproximadamente 1,2-
4,6% de todos os tumores intracranianos, sdo epiteliais néo
gliais raros e benignos do sistema nervoso central.’ Podem
ser observados dentro do espaco selar, suprasselar ou no Il
ventriculo fanto em adultos quanto em criancas. A origem desse
tumor ainda é estudada, mas acredita-se que ela decorre
dos remanescentes do epitélio da bolsa de Rathke, os quais
nesse caso sofrem mutacdes que originam craniofaringiomas.
Estd descrito que hd 3 variedades desse tumor - os cisticos,
sélidos e calcificados. Os 2 principais subtipos clinicos séo o
craniofaringioma adamantino e o papilar. O primeiro surge em
criancas e adolescentes como lesdio cistica expansiva na regiéio
hipofisaria, a qual é caracterizada por corddes ou ninhos de
epitélio escamoso pluriestratificado. O fipo papilar apresenta-se
como cisto repleto de vegetacdes, histologicamente composto
por corddes de epitélio pavimentoso formando papilas. Foram
identificadas mutacdes no gene BRAF V660E associadas
também ao desenvolvimento de craniofaringiomas.

Apesar de ser tumor considerado benigno ele pode
cursar com a compressdo de esfruturas em sua proximidade
anatémica, como por exemplo a gléndula pituitdria, quiasma
éptico e o hipotdlamo. Os principais sintomas sdo cefaleia,
distdrbios visuais e crises convulsivas. Seus principais fatores
diagnésticos sdio distorbios visuais, déficit de crescimento,
hipogonadismo hipogonatréfico, hipertenséo intracraniana e
galactorréia. Além disso a doenca pode cursar com apatiq,
distirbios de meméria e alteracdo de comportamento pela
infiltracdio de estruturas do sistema limbico.

Como mensagem final, a abordagem pré-temporal de
craniofaringioma na populacdo pedidtrica pode permitir
resseccdo total do tumor.

BioSCIENCE 2024;82:51.e023
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FIGURA 1 — Processo expansivo sélido-cistico em regi&o supraselar: A) TC evidenciando calcificacdo tumoral (seta branca); B) RM em T2 com componente
cistico supraselar do tumor (seta vermelha); C) RM em T1 com cisto hiperintenso em relacéo ao liquor sugerindo craniofaringeoma (seta
vermelha); D) RM em T1 revelando posicéo supraselar do tumor (seta vermelha); E) RM em T1 3 meses no pés-operatério mostrando remocédo
tumoral total e preservacdo anatémica da haste hipofisaria (ponta de seta branca); F) RM em T2 pés-operatéria evidenciando remocéo total
do tumor (seta vermelha) (TC=tomografia axial de cranio; RM= ressonéncia magnética corte axial com galodinio) .

MF=fossa média; ICA=artéria caréfida interna; ON=nervo éptico

FIGURA 2 — Imagens infraoperatérias da resseccdo pré-temporal: A) dissecdo ampla da fissura silviana com retracéo posterior do lobo temporal; B)
exposicdo da fossa média da base do cranio; C) cisternas da base; D) componente calcificado (seta preta) removido com o aspirador
ultrassénico de osso; E) haste pitvitdria ou infundibulo da hipéfise preservado anatomicamente; F) imagem apés remocéo total do tumor.
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Granuloma de colesterol do Apéx Petroso - uma rara doenga

Cholesterol granuloma of the Petrous Apex - a rare disease
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Minimamente Invasivos. Granuloma de colesterol

Cholesterol granuloma

PALAVRAS-CHAVE: Apice Petroso. Procedimentos  Cirlrgicos

KEYWORDS: Petrous Apex. Minimally Invasive Surgical Procedures.

INTRODUCAO

ranulomas de colesterol s@o cistos benignos

que ocorrem mais comumente no dpice

petroso do osso temporal do crénio, estrutura
localizada préxima ao ouvido médio. Acredita-se que
sejam o resultado do bloqueio da aeracdo normal das
células aéreas do osso petroso, o que resulta no dano
aos vasos sanguineos da mucosa e na precipitacdo de
cristais de colesterol. Tais cristais sdo percebidos como
corpos estranhos pelas células imunoldgicas, levando &
resposta imunolégica contra eles e inflamacées cronicas
resultando na formacé&o de granuloma.!

Embora muitos granulomas de colesterol sejam
achados ocasionais em exames de imagem, o tratamento
cirdrgico deve ser reservado para os casos sintomdticos
ou que demonstrem crescimento em exames de imagem.

O objetivo deste relato foi apresentar caso de
granuloma de dpex petroso com resolucdo total e
auséncia de recidiva em longo prazo apés a atendimento
cirdrgico (petrosectomia anterior extradural).

RELATO DO CASO

Melher de 22 anos com imagem hipodensa em dpex
petroso a esquerda que vinha demonstrando crescimento
em imagens seriadas (Figura 1) . Audiometria e exame

fisico eram normais. Devido ao crescimento da lesdo
foi proposto craniotomia temporal esquerda com
abordagem extradural com peeling de fossa média e
petrosectomia anterior (Figura 2). No procedimento foi
utilizada monitorizacdo neurofisiolédgica do nervo facial,
para evitar lesdo por retracdo do gdnglio geniculado
durante descolamento da dura méter do nervo petroso
superficial maior e neuronavegacédo, para localizacdo
exata da eminéncia arqueada da fossa média que é
parémetro para petrosectomia anterior. O granuloma
foi ressecado totalmente bem como sua cdpsula sem
qualquer infercorréncia e a paciente recebeu alta
hospitalar em 72 h. Estd em seguimento por 9 anos sem
qualquer recidiva da leséo.

DISCUSSAO

Granulomas de colesterol afetam principalmente
pacientes jovens ou de meia idade, sem preferéncia
entre os sexos.? Granulomas de colesterol sao
geralmente unilaterais. Trata-se de lesdo osteolitica com
reacGo granulomatosa incluindo cristais de colesterol,
frequentemente circundados por capsula fibrosa. Acredita-
se que as causas dessas lesdes sejam infeccdes cronicas
do ouvido médio ou traumas que causam ruptura dos
vasos sanguineos nas células aéreas dos ossos do cranio.®

FIGURA 1 — A) Ressonéncia magnética de crénio com gadolinio pré-operatéria evidenciando lesdo expansiva hiperintensa em T1 (seta vermelha); B)
tomografia de crénio de osso temporal axial evidenciando eroséo (seta vermelha) do &pex petroso do lado esquerdo (*); C) tomografia coronal
esquerda evidenciando erosdo do dpex petroso com descontinuidade da sua parede medial (seta vermelha)
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GSPN=nervo pefroso superficial maior; V3=ramo mandibular do nervo trigémeo

FIGURA 2 — Momentos operatérios: A) drilagem do dpex petroso através de peeling da fossa média; B) visualizacéo da cépsula do granuloma de
colesterol (*); C) remocdo de material do granuloma de colesterol; D) remocdo da capsula do granuloma

Eles podem permanecer assintomdticos por
longos periodos e sdo frequentemente diagnosticados
incidentalmente durante exames de imagem realizados
por outros motivos. Os sintomas normalmente estdo
associados ao crescimento do granuloma e ao impacto
que isso causa nas estruturas adjacentes. Os primeiros
indicios e sintomas podem compreender: cefaleiq,
visdo dupla, dor ou espasmos faciais, vertigem e perda
auditiva. A dor facial é observada em cerca de 20%
dos pacientes com granuloma de colesterol, resultando
da compressdo ou irritacdo do génglio trigémeo no
mesmo lado (ipsilateral). Os sintomas que se manifestam
tardiamente podem incluir derrame no ouvido médio,
zumbido, dificuldades na fala e na degluticdo, assim
como convulsdes.®

A histéria clinica completa e o exame fisico sdo partes
padrdo da avaliacdo de qualquer paciente com doencas
complexas na base do cranio. Examinar atentamente
os nervos cranianos, com atencdo & motilidade ocular,
audicdo, funcdo e sensacdo facial equilibrio é de grande
importéncia. Na otoscopia, pode-se visualizar derrame
unilateral ou massa retrotimpénica, dependendo da
extensdo da lesdo. O uso do diapaséo é 0til para fornecer
informacdes bdsicas sobre alteracdes neurossensoriais.
Teste de impulso cefdlico é maneira simples e répida de
avaliar déficit vestibular envolvendo o canal semicircular
lateral. A audiometria tonal e vocal fornece informacées
objetivas sobre a extens@o do envolvimento do ouvido
médio e do oitavo nervo craniano. O audiograma é
muito importante ao selecionar a abordagem cirirgica

por mostrar ou ndo necessidade de remocé&o dos canais
semicirculares ou da cadeia ossicular.® Isso significa que
naqueles casos nos quais a audicdo esteja preservada
essas estruturas anatémicas devem ser mantidas.

O diagnéstico se dd por meio de ressonéncia
magnética ou tomografia computadorizada  (Figura
1). Existem alguns sinais cldssicos diferenciadores do
granuloma na tomogrdfia, dentre eles a visualizacdo
de massa geralmente bem delimitada, expansiva, e
isodensa ao cérebro. Na ressonéincia magnética pode
ser hiperintensa em T1 e T2 e ndo apresentar alteracdo
ao realce com gadolinio.! Sdo bastante semelhantes aos
colesteatomas congénitos. A incidéncia de granuloma de
colesterol no dpex petroso é de 0,6 casos por 1 milhdo
de habitantes, tornando-o lesdo muito rara, mas ainda 10
vezes mais comuns que os colesteatomas do dpex petroso.

A utilizacdo de imagens seriadas é boa alternativa
para monitorar pacientes assintomdticos que foram
incidentalmente diagnosticados com granuloma de
colesterol, permitindo 0 acompanhamento do crescimento
da lesdo.? Ressondncia magnética é frequentemente a
escolha preferida devido & auséncia de radiacéo e &
sua capacidade de fornecer melhor resolucdo de tecidos
moles. Normalmente, a administracdo de gadolinio
ndo é necessdria nos exames de acompanhamento,
uma vez que os granulomas de colesterol naturalmente
se apresentam hiperintensos nas imagens T1. Em casos
especificos, como naqueles com contraindicacdes para
ressonéincia magnética, a tomografia computadorizada
pode ser alternativa vidvel. A recomendacdo para
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tratamento cirirgico se aplica a pacientes sinftomdticos
ou com complicacdes eminentes, como perda auditiva
e sinfomas vestibulares. Existem diversas abordagens
cirdrgicas disponiveis. O granuloma pode ser removido
por abordagens laterais com ressecdo total, ou ser
colocado tubo de ventilacdo em seu interior através de
endoscopia endonasal extendida para o dpex petroso.
Embora o primeiro tipo possa reduzir a recorréncia, pode
ser acompanhado de riscos como encefalomaldcia,
convulsdes e fistula de liquido cefalorraquidiano,
especialmente em pacientes com ossos temporais
hiperpneumatizados.  Com  adequada  técnica
microcirdrgica, no entanto, esses riscos séo minimizados.®

As técnicas com craniotomia geralmente implicam
internacdes hospitalares  mais  prolongadas  para
monitorar possiveis complicacdes, mas geralmente sdo
o tratamento mais adequando, principalmente quando
manejado por equipe multidisciplinar de cirurgia da
base do cranio. A marsupializacdo - que envolve a
criacdo de trajeto de drenagem em espaco mucosado -
frequentemente proporciona alivio dos sintomas nos com
granulomas de colesterol sintomdticos em expansdo.
A maioria das técnicas de marsupializacdo néo exige
craniotomia e, em alguns casos, podem ser realizadas
em regime ambulatorial. No entanto, ocasionalmente,
ocorrem vazamentos de liquido cefalorraquidiano
como resultado dessas abordagens. Uma desvantagem
significativa da marsupializacdo é a possibilidade de
recorréncia de sintomas devido & obstrucéo do trajeto de
drenagem cirurgicamente criado por cicatrizacdo.®

O obijetivo primordial no tratamento do granuloma
de colesterol do dpex petroso é a resolucdo ou melhoria
dos sintomas. Revisdo sistemdtica recente que examinou
o tratamento endonasal desse granuloma revelou
que 84,4% dos 45 pacientes alcancaram resolucdo
sinfomdtica, enquanto 13,3% somente melhora. A revisdo
observou que em 9 dos 45 pacientes (20%) houve re-
estenose do trajeto de drenagem; no entanto, apenas 4
desses 9 recorrentes apresentavam sinfomas. A revisdo
ndo encontrou diferenca na taxa de recorréncia entre
os acessos com ou sem a colocacdo de stent. A taxa
de complicacdes endoscépicas foi de 13,3%, incluindo
epistaxe, ofite média serosa crénica necessitando
de tubos de ventilacdo timpdnica, sinusite esfenoidal
crénica e paralisia temporéria do sexto nervo. Um
paciente experimentou vdrias complicacdes graves,
incluindo hemorragia venosa clival com necessidade
de transfusdo, vazamento de liquor, pneumoencéfalo
por tensdo, diplopia, fraqueza unilateral nas pernas,
nistagmo e intensas cefaleias, que foram resolvidas com
medidas conservadoras.®

Anélise de 79 acessos abertos ou transtemporais
revelou que 71 dos 79 (90%) pacientes experimentaram
resolucdo dos sintomas, com taxa global de recorréncia
de 12,5%. As complicacées dos procedimentos abertos
foram em 24,3%, com perda auditiva e vazamento
liquérico. Perda auditiva ocorreu entre  3-83%,
dependendo da série analisada. A pardlisia facial
tempordria também foi observada em até 30% em vérias
séries. Embora complicacdes graves fossem raras, elas
eram significativas e incluiam convulsées, meningite,

hemorragia da artéria cardtida interna e subsequente
oclusdo da artéria carétida interna com mortalidade
subsequente.®

Como mensagem final, a resseccdo dos granulomas
de colesterol sintomdticos ou em crescimento através
de peeling de fossa média e petrosectomia anterior’-?
permite melhores resultados em longo prazo, com
seguranca no procedimento.
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Cisto 0sseo aneurismatico da fossa média do osso temporal

Aeurysmatic bone cyst of the middle fossa of the temporal bone

Evelise Silveira'® Leandro Infantini Dini'* Ricardo Santos'® Joel Lavinsky'® Guilherme Nobre
Nogueira>® Rafaela Fernandes Gongalves'**#> Flamarion dos Santos Batista’> Ivan Jose
Paredes Bartolomei*> Pedro Henrique de Almeida®> Rafael Fernandes Romani** César

Monte Serrat Titton®> Gustavo Rassier Isolan’?3#

PALAVRAS-CHAVE: Fossa média. Osso temporal. Cisto aneurismético
KEYWORDS: Middle fossa. Temporal bone. Aneurismathic cyst

INTRODUCAO

fossa média do osso temporal pode ser

dividida em porcdes medial e lateral,

cada uma contendo muitos nervos, vasos e
estruturas cranianas cruciais para sua funcdo. A anatomia
complexa dessa regido torna dificil a passagem dos
cirurgides, mas também fornece acesso a vérias dreas do
cérebro para uma variedade de procedimentos. '

Cada parte da fossa média craniana consiste dos
ossos temporal e esfenoide, e suporta os lobos temporais
dos hemisférios cerebrais. E limitada anteriormente pelas
asas menor e maior do osso esfenoide, lateralmente
pela parte escamosa do osso temporal e asa maior do
esfenoide e medialmente pelo tubérculo da asa tircica,
incluindo o sulco carotideo, sela tircica e dorso da sela,
o limite posterior é formado pela superficie anterior da
parte petrosa do osso temporal.?

Os cistos dsseos aneurismdticos s@o lesdes dsseas
expansivas, liticas e ndo neopldsicas que consistem em
moltiplas cavidades cisticas contendo sangue. E entidade
rara, sdo vistos com mais frequéncia em vértebras e
ossos chatos, e menos comumente na didfise de ossos
longos.* SGo lesdes geralmente solitdrias e representam
9% dos tumores sseos benignos. Primariamente ocorrem
em individuos menores de 20 anos; entretanto, podem
ocorrer em qualquer idade.’

Quando o cisto é pequeno, muitas vezes passa
despercebido, mas sdo capazes de crescer rapidamente
e enfraquecer o osso associado, levando & fraturas
patolégicas que podem ser sinal de apresentacdo precoce
do cisto dsseo aneurismdtico.* O rdpido crescimento e
expansdo estdo associados & dor. Bem como déficits
neuroldgicos devido & compressdo do tecido adjacente.”

O objetivo deste relato foi apresentar um caso de cisto
4sseo aneurismdtico da fossa média do osso temporal.

RELATO DE CASO

Homem de 32 anos, oriundo do Paquistdo,
apresentou-se com histéria de cefaleia e zumbido &

esquerda, sem outras comorbidades. Ao exame fisico
tinha diminuicdo da audicéo & esquerda e audiometria
revelou hipoacusia. Tomografia de osso temporal
e ressondncia magnética de crénio com gadolinio
revelaram tumor sélido cistico intradsseo na fossa média
& esquerda (Figura 1). Foi submetido a microcirurgia
com abordagem pterional & esquerda com peeling da
fossa média. Foi ressecada a parte sélida e amolecida
do tumor néo sendo retirada a totalidade das cavidades
cisticas pelo fato da porcéo petrosa da artéria cardtida
interna estar envolvida no tumor (Figura 2). Paciente
evoluiu bem e segue em acompanhamento nos Gltimos 8
anos sem crescimento da lesdo remanescente.

FIGURA 1 — Ressonéncia magnética de crénio em T2 evidenciando,
na seta vermelha, cisto ésseo na base do cranio da fossa
média esquerda.

FIGURA 2 — Imagem evidenciando com Doppler intfraoperatério a porcéo
petrosa da artéria carétida interna no interior do cisto (seta).

) ® BioSCIENCE 2024;82:81.e025
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DISCUSSAO

Diagnosticar cisto 6sseo aneurismdtico pode ser
desafiador. Com efeito, devido & sua raridade, muitos
médicos desconhecem ou estGo mal informados
sobre a doenca.® Os estudos de imagem sdo muito
importantes para o diagnéstico e para a tomada de
decisdes terapéuticas. Tomografia computadorizada e
ressondncia magnética sdo as modalidades mais comuns
usadas para diagnosticd-los. A ressonéncia cria imagens
dos tecidos moles do cérebro, e a tomografia visualiza
melhor o osso e avalia sangramento e inchaco onde
aparecem como lesdes agressivas, expansivas e liticas
em “casca de ovo”.?

A radiografia simples de cranio pode mostrar a
chamada lesdo osteolitica expansivel do tipo “bolha
de sabé&o",7 descrita por varios autores.* A tomografia
mostra mais detalhes sobre a relacdo entre osso normal
e lesdes, e também pode demonstrar lesdo éssea
expansiva multiloculada invadindo as tdbuas interna e
externa do crénio.”

A imagem tomogrdfica pode mostrar nivel fluido-
fluido de diferentes atenuacdes e ressondncia nivel fluido-
fluido caracteristico de diferentes intensidades de sinal. O
realce de contraste na cdpsula periférica e a septacdo
interna sdo detectados nas imagens ponderadas em T1
com realce.® Os cistos ésseos aneurismdticos da calvaria
geralmente produzem balonismo simétrico das tdbuas
interna e externa do osso. Além disso, a presenca de niveis
liquido-liquido dentro de leséo éssea é sinal inespecifico
por si s6. Indica o assentamento de hemoderivados
dentro de cistos causados por hemorragia prévia. Porém,
quando associado a outros sinais, é bom indicador
prognéstico.

A variabilidade nas intensidades de sinal pode ser
decorrente de hemorragia intracistica de idade varidvel.
Isso resultard na degradacéo dos produtos sanguineos
em vdrios estdgios em diferentes cistos e, portanto, na
variabilidade das intensidades de sinal. A presenca de
pequenas projecdes cisticas de cistos maiores rotulados
como “diverticulos” foi relatada anteriormente em outras
partes do cisto corporal.*

A porcéo dependente do liquido apresenta baixo
sinal na imagem gradiente eco, devido & hemorragia
n&o coagulada, sendo este importante achado do cisto.
No entanto, ndo s&o caracteristicos e podem ser vistos
em osteossarcomas telangiectdsicos, tumores de células
gigantes, cistos &ésseos aneurismdticos secunddrios e
cistos 4sseos simples combinados com fratura. Dessa
forma, é necessdria a confirmacédo patolégica. A bidpsia
por agulha fina é insuficiente e a bidpsia excisional
cirirgica é obrigatéria. O exame patoldgico revela
tecidos hemorrdgicos tipicos divididos com septos
fibrosos compreendendo células fusiformes, algumas
células gigantes e células inflamatdrias.®

E importante destacar que a imagem radiogrdfica,
com ou sem angiografia do cisto ésseo craniofacial,
é o primeiro passo na investigacdo diagndstica pré-
operatéria e pode ajudar a orientar o manejo em relacdo
& embolizacdo pré-operatéria e abordagem cirdrgica.’

Quanto ao tratamento, os cistos dsseos aneurismdticos

sdo tratados com excisdo, curetagem, radiacdo e enxerto
Ssseo por cirurgides ortopédicos e neurocirurgides.® A
excisdo cirdrgica completa da massa é o de escolha
devido a alta taxa de recorréncia de até 59%. A prépria
massa é tumor altamente vascularizado e passivel de
sangramento durante a operacdo. Assim, a embolizacdo
endovascular é utilizada como suporte adicional
durante a remocdo completa da massa e angiografia
pré-operatéria pode revelar a vascularizacdo e estado
hemodinamico do tumor.®

Recentemente, denosumabe tem sido usado para
lesdes na coluna ou pelve para inibir a reabsorcdo
4ssea, quando o cisto dsseo ndo pode ser tratado
cirurgicamente. Embora a resseccdo seja tipicamente
curativa, hd taxa de recorréncia de 10-50%.°

Também, outros pesquisadores demonstraram a
eficdcia da embolizacdo endovascular com N-2-butil
cianoacrilato. Eles registraram 55 casos de cistos dsseos
aneurismdticos de extremidade em que 94% dos casos
foram tratados com esse método, sem recorréncia
durante 1-5 anos de acompanhamento. No entanto, ndo
h& relatos de embolizacdo envolvendo o cranio como
onica modalidade de tratamento. Segundo a literatura,
existe risco pronunciado de reincidéncias.>®

Como mensagem final, o cisto sseo aneurismético da
fossa temporal é condicéo rara que deve ser considerada
no diagnéstico diferencial de lesdes vasculares ésseas.
Estudos de imagem auxiliam na visualizacdo e suspeita
do cisto, porém, o diagnéstico definitivo é feito por
biépsia do tecido. Embora o tratamento mais utilizado é
a excisdo cirirgica, outras modalidades terapéuticas tém
sido foco de discuss@o entre cirurgides e neurologistas.

Afiliacdo dos autores:

'Centro Avancado de Neurologia e Neurocirurgia (CEANNE), Porto Alegre, RS,
Brasil;

?Spalt Therapeutics, Porto Alegre, RS, Brasil;

*Faculdade Evangélica Mackenzie do Parand, Curitiba, Parand, Brasil;

“National Science and Technology Institute for Children’s Cancer Biology and Pediatric
Oncology - INCT BioOncoPed, CNPg, Brasilia, DF, Brasil:

Universidade Federal do Ceard, Fortaleza, CE, Brasil.

Correspondéncia
Gustavo Rassier Isolan
Email: gisolan@yahoo.com.br

Conflito de interesse: Nenhum
Financiamento: Nenhum

Como citar:
Silveira E, Dini LI, Santos R, Lavinsky J, Nogueira GN, Gongalves RF, Batista FS,
Bartolomei P de Almeida PH, Romani RF, Titton CMS, Isolan GR. Sindrome de
Maffucci em condrossarcoma da base do cranio. BioSCIENCE. 2024;82(S1):e025

Contribuicdo dos autores
Conceituacdo: Evelise Silveira, leandro Infantini Dini
Investigacao: Ricardo Santos, Joel Lavinsky
Supervisgo: Guilherme Nobre Nogueira,
Redacéo (esboco original): Rafaela Fernandes Gongalves, Gustavo Rassier Isolan
Redacao (revisdo e edicdo): Todos os autores

Recebido em: 23,/04,/2024
Aceito em: 28,/05,/2024

REFERENCIAS
1. Benson JC, Lane JI. Temporal Bone Anatomy. Neuroimaging Clin N

Am. 2022;32(4):763-75. Doi: 10.1016/j.nic.2022.07.010
2. Cavalheiro S, Yagmurlu K, da Costa MDS, Nicdcio JM, Rodrigues

TP, Chaddad-NetoF, et al. Surgical approaches for brainstem tumors
in pediatric patients. Child’s Nerv Syst. 2015;31(10):1815-40. Doi:

10.1007/s00381-015-2799-y

BioSCIENCE 2024;82:S1.e025

2



3. Méndez JAJ, Ruisoto P, Paniagua JC, Prats A. Advances in the Study

of the Middle Cranial Fossa through Cutting Edge Neuroimaging
Techniques. ) Med Syst. 2018;42(2):38. Doi: 10.1007 /510916-018-
0899-4

4. Shah GV, Doctor MR, Shah PS, Otolaryngol A, Cervicofac C.

Aneurysmal Bone Cystofthe Temporal Bone : MR Findings rysmal Cyst
of Petrous Bone: Apropos of a. Magn Reson Imaging. 1995;763-6.

5. Woldow A, Foy VM. Aneurysmal bone cyst of the skull: A case

report. SAGE Open Med Case Reports. 2022;10:10-2. Doi:
10.1177/2050313X221117727

_6. RichardsonJ, Litman E, Stanbouly D, Lee KC, Philipone E. Aneurysmal

bone cyst of the head & neck: A review of reported cases in the
literature. J Stomatol Oral Maxillofac Surg. 2022;123(1):59-63. Doi:
10.1016/j.jormas.2021.01.014

_7._Hermann AL, Polivka M, Loit MP, Guichard JP, Bousson V. Aneurysmal

bone cyst of the frontal bone-a radiologic-pathologic correlation. J
Radiol Case Rep. 2018;12(7):16-24. Doi: 10.3941 /jrcr.v12i7.3344

_8. Kim BJ, Lee EJ, Chang HW, Ung HRa, Kim E, Sohn S II, et al.

Aneurysmal bone cyst in the temporal bone and complete resection
with preoperative embolization: A case report. Interv Neuroradiol.

2014;20(5):609-13. Doi: 10.15274/INR-2014-10051

9. Saez N, Sharma GK, Barnes CH, Lu Y, Hsu FP, Huoh KC, et al. Solid

Variantof Aneurysmal Bone Cystofthe Temporal Bone. Ann Otol Rhinol
Laryngol.2018;127(4):285-90.Doi: 10.1177 /0003489418757251

BioSCIENCE 2024;82:51.e025

3



Relato de Caso

Doi: /10.55684/2024.82.S1.e026

Cisto 6sseo aneurismatico de segunda vértebra cervical

Aneurysmatic bone cyst of the second cervical vertebra

Francisco Luiz Souza Braga'® Guilherme Nobre Nogueira'*» Rafaela Fernandes
Gongalves'*3*® Flamarion dos Santos Batista®® Pedro Henrique de Almeida®> Rafael
Fernandes Romani*® César Monte Serrat Titton>® Leticia Elizabeth Augustin Czeczko
Rutz*® Vinicius Ferreira Caron®® Gustavo Rassier Isolan’*?

PALAVRAS-CHAVE: Cisto ésseo. Aneurisma ésseo. Vértebra cervical.
KEYWORDS: Bone cyst. Bone aneurysm. Cervical vertebra

INTRODUCAO

cisto 6sseo aneurismdtico consiste em lesdo

6ssea, sem origem definida, altamente

vascularizada, e estd relacionada com
1,4% dos tumores primdrios de osso. Sua origem ndo
¢ definida, mas é possivel ocorrer devido a distirbio
hemodinémico do osso decorrente de oclusdo venosa
ou desvio arteriovenoso. Afeta principalmente os ossos
longos, como o fémur e coluna vertebral.! Consiste
em acimulo de sangue nos espacos infradsseos, com
mistura do tecido fibroso celular e trabéculas de osso
medular, tendo aparéncia a tecido esponjoso.” O termo
aneurismdtico descreve seu principal comportamento
expansivo, levando & reabsorcdo do osso esponjoso e
expansdo da cortical ésseq, causando sua aparéncia
especifica.?

A segunda vértebra cervical, C2, é essencial para
a rotacdo da cabeca, permitindo girar o atlas a partir
de suas faces articulares superiores. O “dente do dxis”
- projecdo do seu corpo para cima - é sua principal
caracteristica, mantido pelo ligamento transverso do atlas
que se estende entre o dente e a medula espinhal. Seu
processo espinhoso também é Unico, tendo caracteristica
bifida, podendo ser palpado posteriormente no dorso
do pescoco. O odontoide, como é conhecida a segunda
vértebra cervical, tem papel primordial na estabilidade
craniocervical.
O objetivo deste trabalho foi relatar caso atipico de

cisto ésseo aneurismdtico do corpo de C2.

RELATO DO CASO

Paciente de 41 anos apresenta-se com queixa de dor
cervical alta sem outros sintomas. Sua histéria médica
pregressa e exame fisico estavam dentro da normalidade.
Contudo, exames de imagem (Figura) revelavam lesdo
cistica no corpo do processo odontoide, sugerindo cisto
ésseo aneurismdtico. Estudo radiolégico funcional de
juncdo craniocervical ndo revelou instabilidade. Ele
foi submetido & abordagem transcervical extrafaringea
para remocdo/biépsia da lesdo. Durante a operacdo

Conln

1

foi ressecado o componente tumoral dentro do cisto
4sseo e a cavidade foi drilada e preenchida amplamente
e impactada com fragmentos ésseos. Paciente evolui
com paresia transitéria do nervo hipoglosso do lado da
abordagem e estd em acompanhamento ambulatorial hé
alguns anos.

FIGURA — Ressondncia magnética sagital em T2 evidenciando: A)

lesdo hiperintensa no corpo de C2; B) pés-operatério
com osso no interior do cisto

DISCUSSAO

Cistos ésseos aneurismdticos de coluna cervical

Eles quando relacionados & coluna afetam,
normalmente, a parte sua posterior; a regido cervical é
acometida em até 41% dos casos, a tordcica até 30% e
a lombar em 45%.°

Os sintomas sdo relacionados com a regido
da medula acometida, causando dor e sintomas
neurolégicos devido a compressdo da medula espinhal
e de nervos; também, pode haver relacdo com escoliose
devido & lombalgia e espasmos musculares.*

Quando relacionados com as vértebras cervicais,
habitualmente envolvem a regido do arco posterior e
pediculos que acabam comprimindo a medula espinhal
e a raiz dos nervos consequente & expansdo cortical e
degeneracdo 6ssea.’

Estudo com 3 pacientes acometidos de cisto dsseo
aneurismdtico de C2, eram eles no arco posterior, todos
em mulheres com idade variando de 6-13 anos; as
principais queixas eram diminuicdo da mobilidade do
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pescoco, deformacdo da porcéo cervical da coluna e
dor de 3 meses na cervical associada ao crescimento
do volume.®

Pesquisa publicada em revista de neurocirurgia
pedidtrica realizou revisdo relacionada com cisto sseo
aneurismdtico da regido cervical e analisou 71 casos;
constatou que a vértebra mais envolvida foi C2 em
34,28%, com o local vertebral mais afetado a massa
lateral.®

Critérios de instabilidade da junc@o craniocervical

A juncdo craniocervical, como o nome diz, é a regido
onde o osso occipital se relaciona com as primeiras
vértebras cervicais, C1 e C2 (atlas e dxis, respectivamente);
devido a localizacdo, hd intrinseca relacdo com a medula
proximal cervical, cerebelo e tronco cerebral. Essa juncdo
é responsavel por 60% da rotacdo no plano axial e 40%
da flexdo e extensdo do pescoco. E estabilizado pela
presenca do ligamento transverso.

Suaspossiveis variacdes anatémicas ou malformacdes
congénitas tém relacdo com o desenvolvimento
embriondrio durante a neurulacdo e, também, com
o desenvolvimento apds alguns anos. Podem estar
envolvidas as préprias malformacdes congénitas, mas
também, sobrecarga articular devida a deformidades
esqueléticas, como subluxacdo atlantoaxial ou sua
degeneracdo articular, as quais apresentam sinfomas
como cefaleia cervicogénica, parestesias dos membros
superiores, neuralgia do trigémio, ataxia e perda da
forca dos membros.

Fisiopatologia, clinica e diagnéstico

S&o lesdes benignas e classificadas como tipo 1,
2 e 3 (latente, ativa e agressiva) além de primdrias,
relacionadas com outras lesdes, e secunddrias, quando
associadas com células gigantes, hemangiomas e
osteoblastomas.”

De acordo com Llichtenstein, o cisto dsseo
aneurismdtico é lesGo que ocorre como reacdo de um
distérbio vascular no osso, levando & pressdo maior
e consequentemente distensdo do osso. Enquanto
para Biesecker et al.® os cistos sGo consequéncia de
degeneracdo vascular devido a lesdes comuns; porém,
isso s6 se aplicaria para lesdes secunddrias. Um fator
relacionado & etiologia do trauma também foi levantado,
mas inconclusivo.?

Os sintomas se manifestam com o crescimento da
lesGo, pois ird causar compressdo de estruturas nervosas,
e principalmente dor local, paresias, paraplegia e
surgimento de fraturas patolégicas.’

Além disso, podem variar, indo desde deformacéo
do local, limitacdo do movimento, rigidez muscular,
torcicolo (na regido cervical), até calor na regido.’ Em
relacdo & coluna, na regido posterior da vértebra, é
possivel palpar massa consistente.’

Devido & localizacdo, os sintomas podem irradiar
para outros lugares, como em caso relatando fraqueza
moderada dos misculos da regido peitoral, como serrétil
anterior, peitoral maior e deltoide, e reflexos reduzidos
do biceps e braquiorradial 41°

Estudo radiografico mostra aspecto de “sopro para

fora” do contorno do osso afetado, devido & reabsorcéo
endosteal das corticais dsseas, além de apresentarem
margens policfsﬁcos, espacos, confrastes, septacdes
internas e projecées em forma de diverticulo na parede
do cisto.! As ressondncias magnéticas com contraste
também sdo usadas para determinar a extensdo de
lesGo nos tecidos méveis, pois evidencia a presenca
dos niveis liquidos no interior dos cistos, com aparéncia
ndo homogénea e caracteristica de septos, dados esse
usados para diferenciar de outras doencas."

Abidpsia é essencial, porém deve haver cuidado para
ndo conter tecido hemorrdgico? podem ser encontrados
fibroblastos, células gigantes multinucleadas, vasos
capilares, granulos de hemossiderina e osso trabecular
imaturo. A bidpsia mais utilizada deve ser aberta com
curetagem.®

Tratamento

Ele é variado e controverso, apesar de por muito
tempo ter sido cirdrgico; porém, hd risco e causar
instabilidade, sendo arriscado principalmente para
criancas. Portanto, outros métodos sdo utilizados, como
injetar calcitonina e metilprednisolona visando diminuir a
atividade dos osteoblastos e fibroblastos respectivamente,
ou a curetagem da lesdo através de enxerto dsseo,
além de radioterapia que ja foi utilizado no passado,
mas ndo mais indicado, Também estd sendo utilizada
a embolizaco pré-operatéria com molas cirdrgicas,
visando obstruir as artérias que irrigam o cisto e facilitar
a técnica operatdria, a criocirurgia e injecdo percutdnea
de Ethibloc guiada por ultrassonografia, induzindo nova
formacdo éssea.'”
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Astrocitoma intramedular na transi¢ao bulbo cervical em crianca

Intramedullary astrocytoma at the cervical bulb transition in children
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INTRODUCAO

eoplasias de medula espinhal sdo raras
em criancas, compreendendo apenas 10%
de todos os tumores do sistema nervoso
central."? Os tumores de coluna em pacientes pedidtricos
abrangem grande grupo de possiveis diagnésticos, que
se diferem entre si com caracteristicas marcantes sobre sua
localizacdo e idade de acometimento.®> As neoplasias
podem ser primdrias ou metastdticas, aumentando as
opcdes de diagnésticos diferenciais e de tratamento.®#
Assim, este trabalho abordard caso atipico de
astrocitoma grau 1 intramedular na juncéo cervicobulbar
e a técnica empregada para evitar déficits neurolégicos
pds-operatdrios.

RELATO DO CASO

Menino de 4 anos vinha fazendo ressonéncias
magnéticas de controle devido & hemorragia ventricular
quando recém-nascido. Nas primeiras semanas apds o
nascimento derivacdo ventriculo-peritoneal foi realizada.
Ele vinha em acompanhamento com neuropediatra devido
a discreto atraso no desenvolvimento neuropsicomotor.
Em ressonéncia de controle aos 3 anos de idade
observou-se lesdo expansiva difusa hipointensa em T1
e hiperintensa em T2 sem impregnacdo pelo gadolinio.
Por estrar assintomdtico e o exame neurolégico motor
normal foi programada nova ressonéncia em 3 e 6
meses. Ambos os exames novos mostraram crescimento
da lesdo expansiva, sem causar qualquer sintoma clinico.

Foi proposta microcirurgia para resseccdo da
lesGo. O paciente foi colocado em decibito ventral
com monitorizacdo neurofisiolégica intraoperatéria
com potencial evocado motor e somatossensitivo. Sob
anestesia geral foi realizada incisdo occiptocervical na
linha média e laminoplastia da parte posterior de C1 a
C3. Apés, a dura-mdter foi aberta e o tumor ressecado
através de incisdo na linha média da medula espinhal.
Néo houve alteracdes motoras ou somatossensitivas. A
dura-mater foi fechada e a parte posterior de C2 e C3
reconstruida com miniplaca e miniparafusos. Paciente
despertou sem déficit e com alta do hospital em 72 h.

O diagnéstico histopatoldgico foi glioma grau 1. Né&o
foi proposto qualquer tratamento adjuvante. Ele segue
em acompanhamento hd 8 anos sem qualquer recidiva
tumoral. Como a diferenca entre o tecido do sistema
nervoso central normal e o glioma de baixo grau é
muitas vezes de dificil definicdo, além da experiéncia
do cirurgio, é crucial a ocorra monitorizacdo
neurofisiolégica intraoperatéria para checar em tempo
real a infegridade das vias motoras e sensitivas.
Participou do procedimento neurocirirgico como
cirurgido principal o Prof. George Jallo, chefe da cirurgia
pedidtrica do Johns Hopkins Hospital, Baltimore, USA.

FIGURA 1 — Ressondncia magnética sagital em T1 (A) e T2 (B)
evidenciando tumor intramedular (seta branca).

FIGURA 2 — Etapas da resseccdo microcirdrgica do tumor: A) incisdo
na linha média apés a dura-mdter ter sido aberta;
B) férceps especial com ponta com base larga e fina
para disseccdo; C) cavidade cirirgica apds remocdo
tumoral (seta branca) D) ressonéncia pés-operatéria
evidenciando resseccdo da lesGo (seta branca).
Cirurgido: George Jallo, Auxiliar: Gustavo Isolan e
Francisco Braga. Anestesista: Henrique Leydner
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DISCUSSAO

As neoplasias de coluna vertebral séo classificadas
de acordo com a extensdo do tumor nos compartimentos
anatémicos intraespinhais.? Elas podem ser diferenciadas
intradurais, com
extramedular ou intramedular.?4> Os tumores intradurais,

em extradurais e crescimento
sendo intra ou extramedulares, ocasionam aumento do
canal espinhal e escamacéo vertebral. J& os extradurais
envolvem a estrutura éssea mesmo nos estdgios iniciais.’

O diagnéstico diferencial deste tumor se faz com os
astrocitomas, gangliogliomas, ependimomas e tumores
n&o-gliais

Os astrocitomas sdo os tipos de tumor intramedular
mais comum na populacdo pedidtrica, representando
aproximadamente 60%, com a maioria deles sendo de
baixo grau.’** Sua localizacdo é, em 50% dos casos, na
regido cérvico-tordcica, afetando poucos segmentos."
Nas criancas, os fipos histolégicos mais comuns, em 75%
dos casos, sdo os astrocitomas pilociticos e astrocitomas
fibrilares, ambos grau I da OMS. O astrocitoma
anaplésico, classificado como grau Il da OMS, possui
progndstico muito menos favordvel, responsavel pelos
outros 25% dos casos.?** Os tumores pilociticos sGo mais
comuns, afetando criancas mais novas, entre 1-5 anos,
enquanto os fibrilares ocorrem com menor frequénciq,
em criancas mais velhas, com cerca de 10 anos.® A
patogénese da maioria dos astrocitomas intramedulares
ndo é clara, mas acredita-se que hd vdrios distirbios
genéticos associados.® A sinfomatologia mais frequente
é dor e disfuncdo motora, com distirbios da marcha,
torcicolo e escoliose ocorrendo mais tardiamente. Os
sinfomas infestinais e da bexiga sdo incomuns devido &
localizagdo do tumor ser predominantemente cervical.'?
Cistos ndo neopldsicos podem ser encontrados nas
extremidades tumorais, e siringo e hidromielia podem
estar presentes.? Na RM apresenta lesdes frequentemente
excéntricas dentro da medula espinhal, e podem mostrar
aumento assimétrico da medula. As lesdes sdo mal
definidas, iso-hipointensas em T1 e hiperintensas em
T2, mostrando realce de contraste leve a moderado,
mas que é geralmente focal ou irregular.?* As lesées
geralmente acometem de 4-6 corpos vertebrais,®,* mas
tumores “holocord”, que envolvem todo o comprimento
da medula espinhal, podem ser vistos em criancas. Os
verdadeiros tumores “holocord” s&o raros, pois a maioria
dos casos de envolvimento total séo causados por edema
extenso da medula espinhal.® A resseccéo cirirgica deve
ser o mais completa possivel, porém como sdo tumores
mais infiltrativos, a criacdo do plano cirirgico é muito
mais complicada.2* O prognéstico, mesmo para as
variantes de baixo grau, é apenas moderado, geralmente
ocorrendo apenas melhora tempordria dos sinfomas.?

Os gangliogliomas, compostos de células gliais e
neurdnios displdsicos, sdo o segundo tumor inframedular
mais comum na faixa pediétrica, compreendendo quase
30% dos tumores em criancas com menos de 3 anos.*
¢ Afetam principalmente a faixa etdria de 1-5 anos,
e o ganglioglioma cldssico possui classificacdo | da
OMS.?* Ocorrem em sua grande maioria na juncdo
cervicomedular, com extensdo para a medula espinhal,

possuindo alta tendéncia & recorréncia local.?** Nos
exames de imagem s@o semelhantes &s caracteristicas
dos astrocitomas, também sendo de
excéntrica, mas possuem caracteristica muito sugestiva
de ganglioglioma, que é a presenca de calcificacdo."**
Na auséncia dessa caracteristica, a ressondncia é
inespecifica, ndo sendo possivel a sua diferenciacdo dos
astrocitomas.®

Os ependimomas sdo incomuns na populacdo
pedidtrica que se encontra fora do contexto da
neurofibromatose tipo 2.'* Sua origem se d& através de
remanescentes de células ependimdrias que margeiam
o canal central e, portanto, geralmente possuem
localizacdo central.?® Essa caracteristica facilita a
resseccdo cirdrgica.* Embora possam acometer grandes
porcdes da medula, geralmente os ependimomas
relacionados & neurofibromatose tipo 2, se manifestam
através de pequenos nédulos intramedulares, podendo
ser multiplos, atingindo em média 3 vértebras.** Na
ressondncia magéntica se apresentam de forma bem
definida, geralmente com localizacdo central, e com
realce homogéneo.”* A presenca de cistos, tanto
neoplésicos quanto ndo neopldsicos, é bem comum.?
Muitos ependimomas apresentam alta vascularizacéo,
podendo  ocasionar hemorragia intratumoral e
subaracnoidal,’ por isso muitas vezes eles estdo
relacionados com o aparecimento do “sinal do boné”,
uma borda hipotensa em ambos os lados do tumor, como
resultado de depdsitos de hemossiderina secundérios a
hemorragia crénica, na periferia do tumor."%*

Os tumores ndo gliais podem atingir a medula
espinhal, porém de forma menos frequente, e incluem
diversos subtipos histoldgicos, como hemangioblastoma,
paraganglioma, linfoma e metéstases. Geralmente séo
diagnosticados somente apds bidpsia, ou se a histdria
clinica sugerir diagnéstico diferencial de tumores gliais.’
Os hemangioblastomas s@o tipicamente intramedulares,
com extensdo para o espaco intra e extradural, e
possuem achados de imagem muito caracteristicos.'
Geralmente se apresentam de forma solitdria, mas
podem ser multiplos, principalmente quando associado
com a sindrome de von Hippel-Lindau."* Sao tumores
historicamente  benignos, que surgem de células
vasculares, logo s@o altamente vascularizados, com alto
risco para hemorragia subaracnoidea ou intframedular."#
Surgem Igualmente na coluna cervical e tordcica, mas
também podem ser observados, mais raramente, nas
raizes nervosas da cauda equina. Na ressonéncia se
mostram bem definidos, localmente com alto contraste e
localizacdo posterolateral, com contato pial, podendo
ter cistos associados.? As metdstases intramedulares sdo
raras, geralmente solitdrias, e localizadas na medula
tordcica ou cervical. Podem resultar de disseminacdo
hematogénica, disseminacdo  venosa  retrégrada,
disseminacdo linfatica perineural ou invasdo direta.* As
principais células primdrias sdo pulmonares, seguidas
de mama, e geralmente apresentam mau progndstico,
com rdpida progressdo dos sintomas.'* Na ressondncia
se apresentam geralmente com extenso edema medular
circundante e realce proeminente pelo contraste, com
rara presenca de cistos.* Ainda, algumas lesdes ndo

localizacéo
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neopldsicas podem causar sintomas semelhantes, e
aquelas paraespinhais podem se estender e acometer a
medula; portanto, correlacionar a histéria clinica com os
achados da ressonéncia é fundamental para diagnéstico
correto.

Como mensagem final é possivel remover estas
complexas lesdes com conhecimento de anatomia,
monitorizacdo  neurofisiolégica intraoperatéria e
destreza microcirdrgica, sem agregar déficit neurolégico
e impactando na sobrevida do paciente.
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INTRODUGCAO

chwannoma vestibular (SV) é neoplasia benigna,

geralmente de origem na bainha do ramo vestfibular

do 82 nervo craniano - mais precisamente cerca de
80% dos casos na porcdo vestibular e 20% dos casos na
porcéo coclear - responsével por causar disfuncéo dos nervos
ao comprimir as fibras nervosas e obstruir seu suprimento
sanguineo.' Apresenta-se com fase assinfomdtica, associada
a perda audifiva neurossensorial, normalmente unilateral,
zumbido e disfuncdo vestibular. Corresponde & leséo mais
comum do angulo pontocerebelar (CPA) e a 8% de todos os
tumores infracranianos. ">

Historicamente, aumento gradual no
diagnéstico do SV a partir da década de 1970 com pico
entre 2003-2005, seguido por reducdo progressiva até
a perspectiva atual, que alguns estudos apontam com
incidéncia de aproximadamente 5,/100.000.1,° Esse fato
se deve ao aumento do uso de exames de imagem, maior
atencdo aos sintomas otovestibulares e ao aumento da
expectativa de vida.'

A remogdo completa do tumor e a preservacdo dos
nervos cranianos facial e vestibulococlear s&o os objefivos
de todas as abordagem cirirgica de SV e os resultados
promissores da sua resseccdo cirlrgica com preservacdo
audiiva dependem da abordagem cirirgica optada,
condicdo audifiva dtil do paciente, famanho e localizagdo
do tumor, status da neurofibromatose fipo 2 (NF2), quando
presente, equipe multidisciplinar freinada e apta para
conducéo de SV, tratamento combinado com radiocirurgia
estereotdxica em casos selecionados, ou tratamento anterior
e sinfomas pré-operatérios.®

Embora as abordagens retrosigmoide e pela fossa média
tenham por principio anatémico a preservacéo do labirinto
4sseo e consequente chance de preservacdo da audigéo apds
a operacdo, a abordagem translabirinfica ndo ird preservar
a audicdo, mas em compensacdo frard minima retracdo do
tecido cerebral. A abordagem transmastoide refrolabirintica
por outro lado, tem as vantagens da preservacéo do labirinto

observa-se
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4sseo ao mesmo fempo que causa refracdo minima ao tecido
cerebelar.

O objetivo deste artigo é fazer relato de um caso sobre
a preservacdo audifiva em abordagem transtemporal
refrolabirintiva para SV e revisar a literatura sobre técnicas
cirrgicas para resseccdo desse tumor, ressaltando que a
abordagem refrolabirintica deve fazer parte do armamentdrio
cirdrgico nas operacdes de schwanoma vestibular.

RELATO DO CASO

Homem de 37 anos foi encaminhado para tratamento
de neurinoma do aclstico causando perda auditiva
neurossensorial leve. Exame fisico demonstrou normalidade.
Ressondncia magnética de crénio com gadolinio evidenciou
tumor inframeatal & esquerda e audiometria revelou
discreta perda neurossensorial do mesmo lado. Durante o
procedimento cirirgico o paciente permaneceu em decibito
dorsal com a cabeca levemente virada para o lado oposto ao
tumor; incisGo refroauricular e as etapas da mastoidectomia
foram realizadas. O bloco labirinfico n&o foi adentrado e,
pelo fato de o seio sigmoide ndo ser anteriorizado, o tumor
pode ser ressecado por abordagem retrolabirintica (Figura 1)
com preservacdo auditiva e do nervo facial (Figura 2)

FIGURA 1 — Abordagem retrolabirintica para a remocéo de neurinoma
do acistico: seta preta indica o labirinto preservado; seta
branca indica a aracnoide cobrindo os nervos do meato
actstico inferno apés remocéo do tumor.
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FIGURA 2 — A) Ressondancia nuclear magnética corte axial com
gadolinio evidenciando tumor no meato a esquerda
(seta branca); B) audiometria pré e pés-operatéria,
indicando preservacdo da audicéo; C) preservacdo
do nervo facial (inferior esquerda) e resseccdo
tumoral (inferior direita).

DISCUSSAO

A perda auditiva neural pés-operatéria em operacédo
de SV se deve, principalmente, aos componentes neurais
alterados durante o procedimento cirirgico, como pela
impossibilidade em manter o nervo coclear intacto ao
manipuld-lo, ruptura axonal ou devido & hemorragia
intraneural discreta, levando a interrupcdo transitéria ou
permanente do suprimento sanguineo para o nervo.”

Dentre as técnicas cirdrgicas para a abordagem do
SV inclui-se a fossa craniana média, retrossigmoide,
translabirintica e abordagens suboccipitais.* A técnica
adotada considera o tamanho e a morfologia do tumor
no momento do diagndstico, bem como sua evolucéo,
sintomas, comorbidades e as preferéncias do cirurgido.
Para SV incidentais e assintomdticas hd possibilidade
de acompanhamento observacional por meio de
ressondncias magnéticas seriadas e monitoramento
audiolégico, de modo a monitorar o crescimento do
tumor e a funcdo auditiva. Ao optar pelo seguimento
cirdrgico, o objetivo principal deve ser a resseccéo total
ou quase total da massa tumoral, enfatizando que o
volume tumoral residual se associa com recidiva.’

Ao longo dos anos, buscando a preservacdo da
audicdo, inicialmente, foi usado principalmente o
acesso retrossigmoide; entretanto, com o uso crescente
da abordagem da fossa craniana média, obteve-se

resultados mais promissores.® As terapéuticas radicais
que apresentavam alto risco de lesdo dos nervos
cranianos com consequente paralisia facial e perda
auditiva, mudaram para formas de resseccdo subtotal
combinada & radioterapia, objetivando melhor resultado
funcional, estratégia defendida pela Associacdo
Europeia de Neuro-Oncologia e Goldbrunner et al.*
que demonstraram melhores resultados quanto & funcdo
do nervo facial e preservacdo da audicdo quando
comparados com a resseccdo total.*? Por outro lado,
este protocolo de manejo tem vdrias criticas, entre as
quais, falta de tentativa de curar o tumor com a cirurgia,
principalmente  tumores pequenos, dificuldade de
planejamento radiocirirgico quando se deixa grande
componente tumoral apés resseccdo parcial do tumor
e falta de seguimento em longo prazo dos tumores que
foram parcialmente ressecados e irradiados.

Segundo as diretrizes apresentadas por Goldbrunner
et al.> a chance de preservacdo auditiva em pacientes
com audicdo normal antes do procedimento cirirgico
foi >50-75% imediatamente apés a operacdo, assim
como apés 2-5 anos do procedimento, e >25-50%
apés 10 anos da intervencdo. O autor destaca que os
fatores relacionados & preservacdo da audicdo apés a
microcirurgia sdo: tamanho do tumor <1 cm; presenca
de presenca de liquido cefalorraquidiano (LCR) no fundo
do canal auditivo interno distal; e boa funcdo auditiva
pré-operatéria.® Da mesma forma, Zalonetti, et al.’,
através de sua pesquisa em pequenos SV, comprova
que, obtém-se melhores resultados quando comparado
aos resultados obtidos em abordagens de tumores de
médio a grandes tamanhos, tanto nas abordagens
translabirinticas, operacdo de preservacdo auditiva e
transmeatal.™

Embora as abordagens retrossigmoide e fossa
craniana média sejam promissoras para a preservacdo
da capacidade auditiva, Sameshima T, et al.", destacam
as complicacdes decorrentes da retracdo do tecido
cerebelar e temporal consequentes dessas técnicas,
respectivamente. De acordo com seu trabalho, em 14,0%
casos de fossa craniana média apresentaram sinfomas
tempordrios de edema causados por retracdo dos
lobos temporais, como sonoléncia e distirbios da fala.
Os autores enfatizam, ainda, que ao retrair o cerebelo
pela técnica retrossigmoide, hé tensdo no nervo acistico
(82 nervo) e consequente prejuizo auditivo. Enquanto,
na técnica fossa craniana média hé a retracdo do lobo
temporal, o que acarreta exsudacdo e sangramento,
resultando em convulsdes, comprometimento da funcdo
mental e, se envolvimento do hemisfério dominante,
comprometimento da linguagem, além de fraqueza facial
temporéria.”

Ainda dentro das abordagens possiveis, hd a
retrolabirintica, que permite a exposicdo completa e
segura do conduto auditivo interno e do fundo do meato
acustico interno, além de melhor acesso aos orificios do
canal de Faldpio e do nervo coclear.'? A técnica cirirgica
retrolabirintica, descrita  detalhadamente por Bento
RF, et al.”? e Mazzoni, et al.”, consiste em posicionar
o paciente de modo que haja a visualizacdo lateral da
mastoide e regido occipital, seguida da realizacdo de
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incisdo cutdnea em forma de “U”, de inicio na mastoide
e cerca de 8 c¢cm do sulco retroauricular. Em seguida, é
feita a mastoidectomia com exposicdo da dura-mater
da fossa cerebral posterior pré e retrosigmoideia, da
metade posterior do seio sigmoide até bulbo da jugular,
de todo seio transverso e parte medial de dura-méter da
fossa média em toda sua extensdo no tegmen mastoideo.
O labirinto posterior deve ser dissecado, até que seja
possivel expor sua porcdo membranosa e, posteriormente,
seja realizada a dissecacdo do plano meatal. O meato
acUstico inferno é aberto longitudinalmente e seu contetdo
exibido, permitindo a visualizacdo e resseccdo do tumor,
que estard posicionado a frente do nervo coclear, que
implica em ndo tracionar a massa tumoral antes da sua
total excisdo, a fim de evitar lesdes no nervo craniano.'?®
Como mensagem final, e como exposto ao longo
deste trabalho e pelas referéncias adotadas para
compd-lo, o tamanho e extensdo do tumor é fator
primordial para garantir a preservacdo auditiva. Assim,
o que se faz fundamental para obter melhores resultados
na preservacdo auditiva é a selecdo pré-operatéria dos
pacientes, analisando-se ndo sé o tamanho do tumor,
mas também a idade, condicdo auditiva pré-operatériq,
as possibilidades terapéuticas que o paciente tem & sua
disposicdo e a capacidade técnica de toda equipe.
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Alteragdes neuropsiquiatricas em meningeoma petroclival

Neuropsychiatric changes in petroclival meningeoma
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INTRODUCAO

mores da base do cranio geralmente abrem o
quadro clinico com sintomas de paresia ou paralisia
de nervos cranianos ou, quando maiores, com

sintomas de compressdo do tecido nervoso. Meningeomas
petroclivais sGo os tumores de tratamento mais desafiador,
uma vez que se localizam entre os nervos cranianos V, VII,
VIl e pares cranianos baixos lateralmente e o VI nervo
craniano medialmente, causando geralmente deslocamento
do tronco cerebral. Essa posicdo do tumor faz com que
qualquer acesso cirirgico (excefo os anteriores) obrigue
o cirurgido a trabalhar entre os nervos cranianos, o que
potencializa os déficits neurolégicos pés-operatérios.

Embora meningeomas petroclivais iniciem com sintomas
de hipoacusia unilateral, hemiparesia progressiva ou
paresia progressiva de pares cranianos baixos, é raro que a
queixa inicial do paciente seja de transtornos cognitivos ou
neuropsiquidtricos na auséncia de hidrocefalia.

Neste relato, serd abordado caso de volumoso
meningeoma petroclival abrindo o quadro clinico com
alteragdesneuropsiquidtricas por provével comprometimento
da cisterna interpeduncular, cujo desfecho foi melhora apés
resseccdo tumoral

RELATO DO CASO

Paciente de 24 anos de idade foi atendido devido &
importante alteracdo de meméria recente e desorientacdo
alopsiquica com apatia. Ao exame fisico, ndo havia
qualquer déficit focal, exceto por discreto distirbio de
degluticdo por paresia de nervos cranianos baixos do lado
direito. Ele j& havia ter sido previamente diagnosticado com
volumoso meningeoma de base de crénio com histérico
de derivacdo ventriculo peritoneal para tralomento de
hidrocefalia hd 1 més.

Ressonéncia magnética de cranio evidenciou volumoso
tumor extra-axial em topografia do clivus médio e superior
com extensdo na fossa média. O tumor contrastava
homogeneamente pelo gadolinio e ocupava toda a fossa

Conln
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interpeduncular. Havia importante compresséo de tronco
cerebral, porém sem edema. A principal hipétese foi de
meningeoma esfenopetroclival (Figura 1).

Baseado na topografia do tumor, foi planejada
abordagem  pré-sigmoide
extensdo anterior do frontotemporal /pré-temporal com o
objetivo de ressecar o componente tumoral das cisternas da
base. A operacdo foi realizada conforme estudos prévios'
e o tumor petroclival ressecado em sua totalidade, exceto
pelo pequeno componente assinfomdtico no interior do
seio cavernoso do lado direito (Figura 2). A operacéo teve
duracéo de 12 h e ndo houve intercorréncias.

supra/infratentorial  com

Paciente teve melhora imediata dos sintomas de
degluticdo e dos sinfomas neuropsicolégicos apés 1
semana do procedimento. Segue em acompanhamento
nos Gltimos 10 anos sem qualquer recidiva tumoral.

FIGURA 1 — Ressonéncia magnética sagital em FLAIR evidenciando: A)
volumoso tumor extra-axial em regido do clivus superior e

médio (*) deslocando o fronco cerebral posteriormente
(setas pretas); B) angiotomografia venosa cerebral
evidenciando insercdo posterior da veia anastomética
superior (1), permitindo a abordagem petrosa posterior; C
e D) ressondncia magnética axial em T1 com gadolineo
evidenciando remocéo total do tumor clival e remanescente
pequeno de tumor no interior do seio cavernoso a direita (2)
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ITIFICATION

FIGURA 2 — Imagem intraoperatéria mostrando: A) idenficacdo da
veia de Labbé (veia anastomética inferior) na parte
posterior do lobo temporal; B), incisdo da tenda do
cerebelo em direcdo a cisterna ambiens; C) abertura da
dura-mdter pré-sigmoide expondo o nervo trigémeo (V) e
o tumor (TU); D) visualizacdo do nervo oculomotor apds
remocdo da parte superior do tumor; E) visualizacdo do
nervo froclear apés remocéo do terco médio do tumor; F)
visualizacdo da artéria basilar apés resseccdo do tumor

DISCUSSAO

Meningeomas sdo os tumores primdrios de sistema
nervoso central mais comuns, sendo, em sua maioriq,
benignos. Séo origindrios de células aracnoides da
superficie interna da dura méter, cuja origem embrionéria
é o mesoderma e a crista neural. Podem se localizar
em qualquer superficie dural intracraniana ou espinhal,
encontrados ainda nos ventriculos ou em &rgdos
extracranianos. A incidéncia deles aumenta com a idade
avancada, na populacdo afrodescendente e, embora
a ocorréncia ndo tenha diferenca entre os sexos, as
mulheres séo mais acometidas por tumores benignos.>¢

Normalmente, esses tumores tém crescimento lento
e raramente possuem caracteristicas infiltrativas, sendo,
em sua maioria, assinfomdticos. Quando exibem
manifestacdes, podem fazer sintomas como: efeito
de massa com sinais neurolégicos focais, convulsées
e aumento da pressdo intracraniana, cursando com
cefaleia.®

Uma localizacdo possivel para meningeomas é a
fossa posterior do crénio, na regido de sutura petroclival -
anteriormente ao forame magno, definindo o meningeoma
petroclival. Ele compreende 2% dos meningeomas e
mulheres na sexta década de vida s&o as mais acometidas.
Um meningeoma petroclival pode ter sua localizacéo
definida também de acordo com a sua relacdo com
pares cranianos: se estd medial aos forames do quinto par
craniano (nervo trigémeo) até o décimo primeiro (nervo
acessério) ou medial ao nervo trigémeo.””?

A resseccdo de meningeomas petroclivais, inclusive,
é um tema controverso pela dificuldade em abordd-los
cirurgicamente.® A depender de sua forma e tamanho,
sua localizacdo prevé contato com importantes estruturas,
como conduto auditivo interno, cavum de Meckel, seio
cavernoso, forame jugular e magno, tronco cerebral
e o osso subjacente.’® Apesar de terem surgido novas
técnicas de microcirurgia, neuroimagem e monitoramento
neurofisiolégico intraoperatério, diminuindo taxas de
morbimortalidade, a maioria dos cirurgides preterem
resseccdes muito radicais & preservacdo da qualidade de
vida." Temos mostrado que uma cirurgia bem planejada
e com a intencdo de cura tumoral pode ser atingida em
metade dos casos.'>™

Sintoma raro para o meningeoma petroclival é o
riso patoldgico. Ele é definido por episédios de riso
involuntdrio, descontrolado, por vezes inadequado,
espontdneo ou causado por estimulo que néo causaria
normalmente riso. Pode estar relacionado com transtornos
psiquidtricos, como mania e esquizofrenia; transtornos
genéticos, como a sindrome de Angelman; doenca de
Alzheimer, e esclerose multipla.*

A fisiopatologia do riso patolégico é desconhecida
até o presente momento. Sugere-se envolvimento da
amigdala, hipotalamo e cértex pré-frontal, por estarem
relacionados &s emocdes do ato normal de rir. Riso
“fisiolégico” envolve a transferéncia de informacdes
excitatérias a partir do cértex pré-frontal, temporal
basal (incluindo a amigdala), génglios da base e
hipotdlamo para a substéncia cinzenta periaquedutal e a
formacéo reticular. Estas, localizadas na parte dorsal do
mesencéfalo e na ponte superior, conhecidas como centro
de coordenacédo no topo do tronco cerebral, encaminham
informacdes para os nicleos bulbares faciorrespiratérios
na ponte e na medula, que controlam os musculos faciais,
a laringe e o diafragma. Normalmente, essa rede é
inibida por fibras que se deslocam do cértex motor até o
centro de coordenacédo no tronco cerebral, cujos detalhes
especificos ainda ndo sdo conhecidos. Entretanto, o
dano ou a inibicdo desse sistema inibitério, causado pela
compressdo ventral do mesencéfalo devido a tumores,
pode levar & liberagdo da via excitatéria mencionada
acima, resultando no riso "patolégico".™

Além do riso patoldgico, outras alteracées
psiquidtricas podem estar relacionadas ao mesencéfalo
e territério de artérias do talamo.

Em se tratando de derrames talamicos, a Tabela 1™
mostra o territério vascular desse derrame e seus sinftomas
esperados

Outra condicdo seria a hidrocefalia de presséo
normal, que pode manifestar uma variedade de sintomas
neuropsiquidtricos. Individuos com hidrocefalia  de
pressdo normal com sintomas relacionados ao talamo
podem se manifestar com apatia e a sindrome de Otelo
(persistente falsa crenca de que seu parceiro estd sendo
ou foi infiel).™

Em se tratando de mesencéfalo - especificamente em
neurdnios colinérgicos nos tegmentos pedunculopontino e
laterodorsal adjacente que desempenham papel crucial
na regulacdo da vigilia e associacdes de recompensa e
sono - tém sido sugeridos como mediadores do bloqueio
sensério motor, medido pela inibicdo pré-pulso do
reflexo de susto. Disfuncdes na inibicéio do pré-pulso séo
caracteristicas da esquizofrenia e de outros distirbios
psiquidtricos, frequentemente associadas
sintomas cognitivos.?

Sintomas psiquidtricos podem indicartumores cerebrais
primédrios, tendo incidéncia entre 50-78%. Embora
geralmente ndo indiquem precisamente a localizacdo
do tumor, hd associacdes significativas entre anorexia
sem dismorfismo corporal e tumores hipotalamicos, bem
como associacdes possiveis entre psicose e tumores da
hipéfise, meméria e tumores talémicos, e humor e tumores
frontais.”'°

a outros
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TABELA — Territério vascular do derrame e sinfomas psiquidtricos
esperados

Territério vascular e )
24 p Sinfomas
artéria responsavel

Territério anterolateral,
irrigado pela artéria
tuberotalémica

Territério anteromediano,
com suprimento arterial
variével

Territério inferomedial,
irrigado pela artéria
paramediana (ramo

do segmento pré-
comunicante P1 da
artéria cerebral posterior)

Territdrio central, com
suprimento arterial
varidvel

Territério inferolateral,
imigado pela artéria
talamogeniculada

(ramo do segmento
pds-comunicante P2 da
artéria cerebral posterior)

Territdrio, irrigado pelos
ramos lateral e medial
da artéria coroidea
posterior (ramo do
segmento P2 da artéria
cerebral posterior)

Rebaixamento da vigilancia, desorientacdo, franstornos de humor

e personalidade, apatia, comprometimento da fungéo executiva,
motivacdo, comportamento perseverativo.

Lado esquerdo: afasia taldmica, alteracdio de meméria verbal de curto

prazo e visual, amnésia, acalculia;

Lado direito: negligéncia hemiespacial, deficiéncia no processamento
visuoespacial, tarefas cognitivas executivas, processamento de
informag&es néo verbais, compromefimento da meméria e amnésia.

Hemiparesia, perda sensorial, hemiataxia, além de déficits
neuropsicolégicos como amnésia anterégrada grave, afasia, agnosia
e negligéncia, apraxia, disfuncdo executiva

Agudo: Sibita perturbacéo da vigiléincia; coma;

Crénico: "Deméncia talamica" com déficits cognitivos, diminuicdo da
atengéo, aprendizado comprometido, déficits de meméria, apraxia,
desorientacdo femporal, mudanca na personalidade com apatfia,
mutismo, |e?argic:, agressdo e agitagdo;

Lado esquerdo: Afasia talémica;

Lado direito: Déficits no processamento visuoespacial;

Hemi-sindrome motor e/ou sensorial, paralisia do nervo oculomotor,
paralisia do olhar vertical

Perda sensorial, hemiparesia, ataxia;

Diminuicdo da vigilancia, amnésia anterégrada, comprometimento da
meméria de curto prazo

Perda sensorial envolvendo todas as modalidades, hemiparesia
(muitas vezes transitéria), hemiataxia, mais pronunciada no lado
direito: Sindrome de dor talamica pés-lesdo (sindrome de Déjérine-
Roussy)

Perda da audicdo
Alteracées comportamentais
Postura disténica, hemiparesia atéxica e perda sensorial, perda

do campo visual (hemi ou quadrantanopial), caracteristicas
neuropsicolégicas

Perda sensorial, hemiparesia, afasia, comprometimento da meméria,
fremor nas m&os

Outras  questdes  pertinentes  sobre  sintomas
neuropsiquidtricos e tumores sdo a imprecisGo
em defterminar dreas para comportamentos e a
lateralidade (Tabela). Os substratos neuroanatémicos
de comportamentos especificos geralmente ndo estdo
localizados em dreas cerebrais especificas, pois os
tumores cerebrais primdrios ndo se restringem a uma
Unica regido. Além disso, eles podem ter efeitos indiretos
em outras dreas do cérebro devido & pressdo, edema e
desconexdo. A influéncia da lateralidade dos tumores
cerebrais nas manifestacées clinicas é vista em alguns
estudos que sugerem que tumores frontais esquerdos
estdo associados & acinesia e depressdo, enquanto
os frontais direitos ligados & euforia e subestimacdo
da gravidade da doenca. Além disso, pesquisas sobre
mania relacionada as lesdes no sistema nervoso central,
incluindo tumores cerebrais, indicam predomindancia de
lesdes no hemisfério direito.”

Psicose e alucinacdes psiquidtricas sdo comuns a
alguns tumores cerebrais. Estudos apontaram que, nesses
casos, os tumores estavam em dreas corticais, hipc’)ﬁse
(sitio mais comum), glandula pineal e outras localizacdes
mais posteriores, além do lobo temporal.'

Transtornos alimentares - muito embora a perda
ponderal e inapeténcia possam estar associadas a outras
causas de malignidades - sdo sintomas que podem
indicar tumoracdo cerebral precocemente. Evidente que
a anorexia nervosa possa ser diagnéstico diferencial,
sobretudo dentre mulheres jovens. Por sua vez, sinftomas

anoréxicos sdo resullado de tumores em vdrias
localizagées no cérebro, mas destaca-se a relacdo com
neoplasias hipotalémicas.™

O diagnéstico e tratamento de sintomas psiquidtricos
causados por tumores cerebrais sdo desafiadores.
Eles podem ser vagos, resistentes ao tratamento e, em
alguns casos, os Unicos sinais iniciais do tumor. Como
visto, esses sintomas ndo estdo localizados em regides
especificas e os tumores ndo se limitam as subdivisdes
do cérebro. O diagndstico depende de histdria clinica
detalhada, exame fisico e neuroimagem. O tratamento
envolve cirurgia, radioterapia ou quimioterapia, com a
possibilidade de tratar os sintomas psiquidtricos. No
entanto, persisténcia apds o tratamento é possivel.'

Estudos sobre ansiedade, depressGo e sinfomas
somdticos sdo complicados, pois ndo estd claro se
sdo causados pelo tumor ou resposta psicolégica ao
diagnéstico/tratamento. A falta de estudos controlados
e a variedade de sintomas tornam a andlise dificil.
As opcdes de tratamento incluem farmacoterapia,
psicoterapia e ECT. No geral, o diagndstico precoce é
essencial, mas o tratamento é complexo devido & falta
de estudos amplos. A pesquisa futura pode melhorar a
compreensdo dos mecanismos subjacentes aos sintomas
psiquidtricos em tumores cerebrais.'

No caso do paciente relatado é possivel que as
alteracdes neuropsiquidtricas  seriam derivadas do
comprometimento das artérias talamogeniculadas na
cisterna interpeduncular propiciando melhora sintomética
apds a resseccdo tumoral. Importante salientar que a
consisténcia do meningeoma ressecado era amolecida
e pouco fibrética, sendo sua exérese, em relacdo as
artérias, de menor dificuldade.
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INTRODUCAO

craniotomia  pré-temporal,’ consiste em

exposicdo mais ampla do polo temporal

seguida da retracdo posterior e lateral de
parte do lobo temporal. Desse modo, o procedimento
expde o lobo temporal, a fim de possibilitar as vias
transylviana e laterosubfrontal - tipicas da craniotomia
pterional — somadas &s vias subtemporal e temporopolar
para acessar a fossa interpenduncular através de
perspectiva lateral, além de permitir acesso a fossa
média do crénio e & regido do seio cavernoso. Essa
craniotomia representa a unido das vantagens das outras
técnicas (pterional, subtemporal e temporolobar) em
somente um procedimento, podendo ser realizada como
suas extensdes, dependendo das caracteristicas da lesdo
e dos alvos anatémicos de interesse.?

O meningeoma petroclival corresponde a um tipo do
tumor na fossa posterior da base do crénio. Quando ele
invade a fossa média é chamado de esfenopetroclival.?
Esses tumores causam significativos efeitos compressivos
ao deslocar o tronco encefdlico e séo caracterizados
por quadro clinico inespecifico a depender do grau de
compressdo das estruturas adjacentes. O diagnéstico é
feito por exames de imagem — TC contrastada ou RNM -
que determinardo a extensdo tumoral e o tipo de acesso
cirdrgico que deverd ser utilizado.*

Nesse artigo, relatamos o caso de uma paciente
com neuropatia trigeminal causada por meningioma
esfenopetroclival refratdria ao tratamento clinico. A
resolucdo dos sintomas foi possivel pela descompress@o
do nervo trigémeo empregando-se a via cirdrgica pré-
temporal.’

RELATO DO CASO

Mulher de 53 anos apresentou-se com quadro
de dor constante em ferritério de V1 e V2 do nervo
trigémeo & direita com padrdo de neuropatia. O exame
da musculatura extraocular e o reflexo corneopalpebral
eram normais, bem como a acuidade visual estava

preservada. A ressondncia magnética de crénio com
gadolinio revelou tumor intradural na altura do terco
superior do clivus estendendo-se para o interior do seio
cavernoso & direita. A lesGo impregnava o contraste
homogeneamente (Figura A).

A paciente estava fazendo uso de gabapentina e
carbamazepina hd 6 meses, porém sem sucesso. Devido
ao fato dela possuir musculatura extraocular e visdo
preservadas, optou-se pela realizacdo de craniotomia
pré-temporal com resseccdo do tumor da fossa posterior
para descompress@o do nervo trigémeo e ndo resseccdo
do componente infracavernoso do meningeoma (Figura
B).

A operacdo foi realizada conforme planejado e
ela obteve melhora da dor no pés-operatério imediato.
Os medicamentos foram suspensos gradativamente 2
semanas apds a operacdo e ela seguiu sem dor nos
Oltimos 8 anos. H& 4 anos, houve pequeno crescimento
do componente intracavernoso do tumor, sendo entdo
realizada radiocirurgia, com controle tumoral desde
entdo.

FIGURA — Ressonéncia magnética axial em T1: A) Na imagem
pode-se observar lesdo expansiva no espaco paraselar
com extensdo posterior em direcdo ao clivus superior,

levantando a hipdtese de tumor esfenopetroclival
sugestivo de meningeoma (1 e 2); B) resseccdo do
componente da fossa posterior do tumor com parte do
componente intracavernoso intacto

DISCUSSAO

A neuralgia do triggmeo é condicdo clinica
caracterizada por dor paroxistica envolvendo um ou
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Relato de Caso

mais ramos do 52 par craniano, provocada por estimulos
faciais e com duracdo de segundos até minutos. Além
dos episédios de dor continua com momentos de
exacerbacdo, comprometimento da sensibilidade pode
figurar entre os sintomas, dependendo da progressdo da
lesGo.

A fisiopatologia desta entidade clinica parece
estar relacionada & hiperexcitabilidade dos nicleos
trigeminais causada pela irritacdo do nervo em sua zona
de entrada, devido & compressdo vascular. Possiveis
causas da neuralgia trigeminal sdo lesdes intracranianas,
como meningiomas — tumores infracranianos primdrios
comuns. No caso dos meningiomas petroclival, a
neuralgia do trigémeo pode estar presente em até 5% dos
casos, visto que tumores dessa regido estdo infimamente
relacionados com mltiplos pares cranianos, além de
tronco encefdlico, artéria basilar e artérias perfurantes.®

A neuropatia frigeminal, por outro lado, se
caracteriza por um tipo diferente de dor, mais constante
e sem episédios de “choque” na face, como acontece
na neuralgia. A fisiopatologia da neuropatia trigeminal
estd relacionada a disfuncdo das funcdes sensitivas e /ou
motoras do 52 par craniano. Essa doenca é caracterizada
por entorpecimento da regido inervada pelo trigémeo,
podendo estar associada & parestesia, dor e fraqueza
da musculatura mastigatéria. Possiveis causas para essa
condicdo sdo traumas, tumores, doencas reumatolégicas,
desmielinizantes ou idiopdticas. Fazer a diferenciacéo
clinica entre neuralgia e neuropatia trigeminal é crucial,
pois enquanto na neuralgia os sintomas podem melhorar
por meio de procedimento ablativos — como rizotomia
por baldo, na neuropatia, os sintomas, sobretudo dor,
podem cursar com piora clinica, devido ao aumento da
deaferentacdo do nervo.

Nesse caso foi optado por usar abordagem cranio-
rbito-zigomatica com peeling da fossa média e abertura
da parede lateral do seio cavernoso, o que resultou em
resseccdo macroscdpica total do tumor.

Como mensagem final, a craniotomia pré-temporal é
abordagem efetiva para meningeomas petroclivais dos
tercos superior e médio do clivus. A descompressdo do
nervo trigémeo mediante resseccéo tumoral demonstrou
ser efetiva para a resolugéo dos sintomas da paciente.
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