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RESUMO

Objetivos: Descrever a técnica de coagulagdo neuroendoscdpica do plexo coroide e divulga-la como
opgdo de tratamento primario da hidranencefalia e da hidrocefalia extrema. Mostrar a casuistica de
coagulacdo endoscdpica de plexo coroide do Servigo de Neurocirurgia do Hospital da Baleia em Belo
Horizonte, MG, Brasil. Métodos: Imagens tomograficas foram avaliadas por um neurocirurgido, sendo
selecionadas criangas portadoras de hidranencefalia e hidrocefalia extrema com cavidade ventricular
Unica. Os pacientes foram acompanhados por até trés anos no pds-operatdrio. Resultados: Foram
tratadas seis criangas com hidranencefalia e seis com hidrocefalia extrema. Um paciente faleceu na
primeira semana de pos-operatdrio em fungéo de choque hipovolémico e hipernatremia graves e outro
cursou com aumento progressivo do perimetro cefdlico e necessidade de derivagao ventriculoperitoneal.
Um terceiro paciente apresentou obito tardio ndo relacionado a cirurgia endoscdpica. Os demais
apresentaram evolugdo adequada no pds-operatdrio. Conclusdo: A coagulacdo endoscdpica do
plexo coroide mostrou-se alternativa eficaz no tratamento da hidranencefalia e da hidrocefalia extrema.
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ABSTRACT

Endoscopic coagulation of the choroid plexus in the primary treatment of extreme
hydrocephalus and hydranencephaly

Objectives: Describing the neuroendoscopic technique for coagulation of the choroid plexus and
publicize it as an option for the primary treatment of extreme hydrocephalus and hydranencephaly.
Display the series of endoscopic coagulation of the choroid plexus of the Neurosurgery Department
of the Hospital da Baleia in Belo Horizonte, MG, Brazil. Methods: Tomographic images were used to
select children with hydranencephaly and extreme hydrocephalus with single ventricular cavity. Patients
were followed for up to three years postoperatively. Results: Six children with hydranencephaly and
six with extreme hydrocephalus were treated. One patient died in the first week postoperatively due
to hypovolemic shock and severe hypernatremia and another developed progressive increase in head
circumference and the need for ventriculoperitoneal shunt. A third patient had late death unrelated to
endoscopic surgery. The others had adequate postoperative evolution. Conclusion: The endoscopic
coagulation of the choroid plexus is an effective alternative in the treatment of extreme hydrocephalus
and hydranencephaly.
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Introducao

A hidranencefalia e a hidrocefalia extrema sdo
patologias extremamente graves e complexas do ponto
de vista médico e socioecondmico. Os pacientes com
essas patologias sdo frequentemente submetidos a
derivagdes ventriculares com iniimeras complica¢des
(fistula liquorica, infec¢des do sistema nervoso central,
disfungdes do sistema de derivacio e escaras sobre os
reservatorios das derivagdes ventriculoperitoneais).
Essas complicagdes levam a necessidade de multiplas
cirurgias para revisdes e/ou trocas dos sistemas de de-
rivagdes e antibioticoterapias por periodos prolongados
com custos bastante elevados para o sistema de satde.'?
Além disso, a refratariedade a esses tratamentos pode
levar ao crescimento exagerado do perimetro cefélico
com consequéncias neuroldgicas e estéticas desastrosas.

Descrever a técnica de coagulagido neuroendoscd-
pica do plexo coroide e divulga-la como uma opgéo de
tratamento primario da hidranencefalia e da hidroce-
falia extrema.

Mostrar a casuistica dos 12 casos operados no
Servigo de Neurocirurgia do Hospital da Baleia até o
momento.

Materiais e métodos

Foram selecionadas, por meio de imagens tomo-
graficas, criancas portadoras de hidranencefalia ou
hidrocefalia extrema com cavidade ventricular tinica. Os
pacientes foram acompanhados no p6s-operatorio com
avaliagoes clinicas e medidas do perimetro periddicas
por periodo de até trés anos (Tabela 1).

Resultados

Foi realizada a coagulagdo endoscdpica do plexo
coroide em seis criancas com hidranencefalia e seis com
hidrocefalia extrema. Um paciente faleceu na primeira
semana de pds-operatdrio em fungdo de choque hipovo-
lémico e hipernatremia graves e refratarios as medidas
clinicas. Outro paciente cursou com aumento progressi-
vo do perimetro cefalico com necessidade de derivagao
ventriculoperitoneal dois meses apds o procedimento
endoscopico para coagulagdo do plexo coroide. Todos
os outros pacientes apresentaram adequada evolugéo
pos-operatdria, sem necessidade de qualquer outro
tratamento cirurgico, complicagdes graves relacionadas
ao procedimento ou aumento progressivo do perimetro
cefélico (Tabela 2).
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Tabela 1 - Perfil dos pacientes submetidos
a coagulagdo de plexo coroide

Diagnostico tomografico Hidranencefalia Hidrocefalia
extrema
Pacientes 6 6
Sexo
Masculino 5 5
Feminino 1 1
Idade média na cirurgia (dias) 97,3 89,4
Perimetro cefélico médio (cm) 43,7 50,9
Tabela 2 - Resultados e complicacoes da
coagulagio de plexo coroide
Resultados e complicagoes Pacientes Porcentagem
Controle satisfatério do perimetro cefélico 9/10 90,0%
Disturbios hidroeletroliticos 2/12 16%
Infecgdo do sistema nervoso central 1/12 8,3%
Crises convulsivas pos-operatdrias 5/12 41,6%
Obito relacionado ao procedimento 1/12 8,3%
Obito tardio e nio relacionado 1/12 8,3%

ao procedimento

Discussao

A diferenciacio de hidranencefalia e hidrocefalia
extrema nem sempre ¢é facil e é objeto de discussdo. A
hidranencefalia é uma rara e grave malformagao ence-
falica que ocorre na fase pos-neurulagio. Pode ter causa
vascular, devido a infartos bilaterais nos territorios das
artérias cardtidas internas, com consequente auséncia
de tecido cerebral nos territorios das artérias cerebrais
anteriores e médias e preservagdo nos territorios das
artérias cerebrais posteriores. Além disso, a hidranen-
cefalia pode estar associada a infec¢des como herpes
congénito ou neonatal e toxoplasmose, fatores genéticos
e/ou exposicdo as substancias toxicas.? A auséncia das
estruturas supratentoriais perfundidas pelas artérias
cardtidas permite aumento da porg¢io da cavidade cra-
niana preenchida por liquor. Apresenta-se por déficit
cognitivo grave, tetraparesia espdstica e macrocrania
progressiva com sinais de hipertensio intracraniana. O
progndstico é pobre e a maioria dessas criangas falece
na primeira infancia (Figura 1).

Hidrocefalia extrema é definida como o aumento
muito acentuado de todo o sistema ventricular e assim
com a hidranencefalia apresenta cavidade ventricular
unica supratentorial com auséncia de septo pelicido,
mas com um fino manto cortical (Figura 2).
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Figura 1 - Tomografia evidenciando a auséncia das estruturas supratentoriais em lactente com hidranencefalia com manutengdo
apenas do diencéfalo e dos niicleos da base. Visdo endoscépica intraoperatoria dos plexos coroides antes e apds a coagulagio, apontados
respectivamente pelas setas e pelo asterisco.

Figura 2 - A esquerda, tomografias de lactente com hidrocefalia extrema mostrando cortex frontal e terceiro ventriculo. A direita, visdo
endoscopica intraoperatéria antes e apos a coagulagdo do plexo coroide.
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A manuten¢io apenas de pequena quantidade de
parénquima cerebral occipital associada a auséncia de
atividade eletroencefalografica fala a favor de hidra-
nencefalia. Ja a presenca de fino manto cortical frontal
associado a um tracgo eletroencefalogrifico de base,
mesmo que anormal, sugere hidrocefalia extrema.’

Ambas as condi¢des necessitam de tratamento em
decorréncia de aumento progressivo e acentuado do
perimetro cefélico e sinais de hipertensio intracraniana.
Classicamente, pacientes com essas patologias tém sido
submetidos a implantes de sistemas de derivagdes ven-
triculoperitoneais visando & expansdo do manto cortical
nos pacientes com hidrocefalia extrema e ao controle do
perimetro cefalico em ambos os casos. Contudo, a coa-
gulacdo endoscopica dos plexos coroides tem sido cada
vez mais utilizada na tentativa de atingir esses objetivos
com indices de morbimortalidade mais reduzidos.>**

A técnica para realizagdo da coagulagio de plexo
coroide consiste em, com paciente sob anestesia geral e
em posi¢do supina neutra, realizar incisdo semicircular
naborda posterior da fontanela anterior ao nivel da linha
pupilar média e abrir pequena janela 6ssea seguida pela
abertura longitudinal da dura-mater e introdugido do
neuroendoscdpio rigido de zero grau. Posteriormente, sdo
realizados o reconhecimento das estruturas cerebrais e a
identifica¢ao do plexo coroide bilateralmente, utilizando
como solucio de irrigagdo o ringer simples. Em uso do
cateter bipolar, os plexos coroides sao amplamente coagu-
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lados no sentido do forame de Monro até a face inferior
do talamo (de proximal para distal), sendo iniciada a
coagulagdo pelo lado direito. Nos casos em que é possivel
penetrar no terceiro ventriculo e identificar as estruturas
do assoalho deste, é realizada a terceiroventriculocister-
nostomia (cinco casos de hidrocefalia extrema) e, ao final
do procedimento, a cavidade ventricular é preenchida
com solucdo de ringer a fim de evitar pneumoencéfalo
excessivo e 0 “desabamento” do crénio no pds-operatério
imediato. Por fim, a dura-mater é suturada hermetica-
mente com enxerto de pericranio, a janela dssea fixada
no peridsteo e a pele fechada em dois planos. O tempo
médio de cirurgia ¢ de aproximadamente 60 minutos.

Os altos indices de controle satisfatorio do perimetro
cefalico, perfazendo 90% dos casos, associados a relativa
baixa mortalidade (16,6%), sdo fatores que falam a favor
do uso da coagula¢do endoscopica do plexo coroide
como tratamento da hidranencefalia e da hidrocefalia
extrema. Vale descartar que um desses 6bitos ocorreu
em paciente grave que foi submetido ao procedimento
endoscopico apds os seis meses de vida. Além disso,
grande parte das complica¢des relacionadas a coagulagio
endoscopica do plexo coroide, como crises convulsivas
pos-operatdrias (41,6%), infecgdes do sistema nervoso
central (8,3%) e parte dos disttrbios hidroeletroliticos
(16,6%), pdde ser completamente revertida com trata-
mento clinico. Um paciente faleceu em decorréncia de
distirbio hidroeletrolitico grave (Figura 3).

Figura 3 - Tomografia pré- e pos-operatoria tardia (sete meses) de criangca com hidrocefalia extrema submetida a coagulagdo dos plexos
coroides e a terceiroventriculostomia que evidencia melhora acentuada da hidrocefalia com expansdo do manto cerebral.
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Conclusao

A coagulagdo endoscépica do plexo coroide, apesar
de passivel de complicagdes, é uma alternativa viavel e
eficaz no controle do crescimento do perimetro cefélico
e evita varias complica¢des associadas aos sistemas de
derivac¢des ventriculares, reduzindo consideravelmen-
te o numero de internagdes e cirurgias para troca de
proteses e, por consequéncia, os custos do sistema de
saide. Porém, para atingir resultados satisfatérios, é
essencial que haja treinamento especializado, além de
uma selecdo criteriosa dos pacientes e bom suporte
clinico p6s-operatério.

Ainda sdo necessarios novos estudos com casuis-
ticas e periodos de acompanhamento dos pacientes
maiores.
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