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APRESENTAÇÃO

Constata-se que a interdisciplinaridade profissional reflete diretamente no 
avanço e melhoria de atendimento na população. Dentro do campo interdisciplinar, 
encontramos o setor saúde, este que é composto por diversos profissionais que 
trabalham arduamente para a melhoria dos serviços de saúde, contribuindo na prática 
clínica e científica.

Acredita-se que registrar e divulgar o modo de trabalho, o conhecimento 
científico e relatar experiências são estratégias para o aprimoramento do avanço da 
humanidade.

Sendo assim, nesta coletânea “Atenção Interdisciplinar em Saúde”, o leitor terá a 
oportunidade de encontrar trabalhos de pesquisa de caráter nacional e internacionais 
sobre saúde, produzidos em língua portuguesa, inglesa e espanhola,  divididos em 
quatro volumes. 

Destaca-se que o volume I e II tem-se predominantemente pesquisas de revisão 
de bibliográfica, literatura, integrativa, sistemática e estudo de caso. Já o volume III 
e IV, encontra-se pesquisas com diferentes desenhos de estudo. Todos os artigos 
trazem uma ampla visão de diferentes assuntos que transversalizam a saúde.

Acredita-se que o leitor após a leitura desta coletânea estará preparado para 
lidar com a diversidade de barreiras técnicos/científico no setor saúde. Por fim, 
convido ao leitor a realizar uma excelente leitura e uma reflexão sobre as temáticas 
apresentadas, AbraSUS!

Samuel Miranda Mattos
Kellen Alves Freire
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RESUMO: A síndrome de Rasmussen 
foi cunhada a partir de casos de crianças 
anteriormente hígidas com desenvolvimento 
progressivo de crises de epilepsia   associadas 
a hemiparesia e déficit cognitivo focal. Essas 
alterações foram descritas pelo próprio 
Rasmussen em 1958. Na literatura, há descrição 
de poucos casos. Embora rara, a doença 
tem morbidade significativa com deterioração 
importante de quadro funcional e neurológico 
em menos de um ano com acometimentos 
graves. Devido a pequena ocorrência de casos, 
não há grandes estudos sobre tratamento de 
doença, de modo que a literatura permanece 
controversa nas indicações. Sabe-se que a 
doença tende a ser refratária ao tratamento 
clínico, com respostas insatisfatórias na 
maior parte dos casos. A conduta terapêutica 
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recomendada é a intervenção neurocirúrgica, sendo o principal método escolhido a 
hemiesferectomia, essa intervenção tende a reduzir o número de crises convulsivas 
e controlar parcialmente a progressão de doença. O momento de indicação figura 
como elemento importante no sucesso terapêutico e determinante na qualidade e 
desempenho de vida pós-operatório desses pacientes. O presente trabalho busca, 
portanto, evidenciar a partir da literatura científica evidenciar qual seria o melhor 
momento de indicação terapêutica dessa intervenção, de modo a tentar preservar a 
funcionalidade dos pacientes. 
PALAVRAS-CHAVE: “Síndrome de Rasmussen”, “hemisferectomia funcional”, 
“neurocirurgia pediátrica”

TIMING INDICATOR FOR HEMISPHERECTOMY AND PROGNOSIS IN PATIENTS 
WITH RASMUSSEN SYNDROME

ABSTRACT: Rasmussen syndrome has been recognized from cases of previously 
healthy children with progressive development of epilepsy crises associated with 
hemiparesis and Rasmussen syndrome has been recognized from cases of previously 
healthy children with progressive development of epilepsy crises associated with 
hemiparesis and focal cognitive impairment. These disorders were described by 
Rasmussen himself in 1958. In the literature, there are rare cases. Although rare, 
the disease has significant morbidity with significant functional and neurological 
deterioration in less than one year with severe impairment. Due to the small occurrence 
of cases, there are no large studies on treatment of the disease, so the literature 
remains controversial in therapeutic considerations. It is known that the disease 
tends to be refractory to clinical treatment, with unsatisfactory results in most cases. 
The recommended therapeutic approach is neurosurgical intervention, and the main 
method chosen is hemispherectomy. This intervention tends to reduce the amount of 
epileptic events and partially control disease progression. The moment of indication 
is an important element in the therapeutic success and determinant in the quality and 
performance of postoperative life of these patients. Therefore, the present study seeks 
to highlight from the scientific literature evidence of the best therapeutic indication of 
this intervention, in order to try to preserve the functionality of patients. 
KEYWORDS: “Rasmussen Syndrome”, “hemispherectomy”, “pediatric neurosurgery”. 

1 | 	INTRODUÇÃO 

A síndrome de Rasmussen é descrita como uma síndrome de encefalite 
crônica, caracterizada por epilepsia (Coral, Haas, 1999). Descrita no ano de 1958 por 
Rasmussen et al., a encefalite de Rasmussen foi uma patologia descrita para uma 
criança de 7 anos com sintomatologia de epilepsia focal associada a encefalite crônica 
(Terra, 2018). Havia nessa criança sintomas anteriores de hemiparesia progressiva e/
ou deterioração intelectual (Coral, Haas, 1999). 

A sintomatologia é diretamente dependente das fases de evolução de doença, 
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de modo que o acometimento é variável (Coral, Haas, 1999). 

2 | 	METODOLOGIA 

Revisão exploratória de literatura de artigos das principais plataformas nacionais 
e internacionais de dados, como PubMed, LILACS, BVS. Artigos selecionados em 
inglês e português, publicados entre janeiro de 1997 e novembro de 2019, com os 
descritores “Síndrome de Rasmussen”, “Hemiesferectomia”, “indicações”. Com leitura 
e agrupamento de artigos por conveniência, sem objetivo de reprodutibilidade.  

3 | 	EPIDEMIOLOGIA DA SÍNDROME DE RASMUSSEN

Conhece-se que a encefalite de Hasmussen tem ocorrência rara (Salanova et 
al. 1995). De modo que, a literatura tem um número de casos limitados, sendo inferior 
a 150 casos descritos em todo mundo. A doença tem acometimento preferencial para 
em idades menores. Cerca de 85% dos casos descritos são para idades inferiores a 
10 anos de idade (Coral, Haas, 1999). 

Há casos descritos em idade adulta, entretanto a abertura da doença em idade 
adulta é evento de exceção (Thomas et al. 2003). Na maior parte dos casos, são 
crianças não diagnosticadas na infância que evoluem para idade adulta; a abertura 
típica de sintomatologia acontece com 6 anos de idade (Terra, 2018). 

4 | 	ETIOLOGIAS DA SÍNDROME DE RASMUSSEN

Não há etiologia conhecida ou determinada para a Síndrome de Rasmussen 
(Thomas et al. 2003). Apesar de não existir etiologias conhecidas, alguns teóricos 
sugerem que a encefalite possa ser precipitada ou desencadeada pela infecção ao 
citomegalovírus (CMV) ou herpes vírus simples (HSV) (Coral, Haas, 1999). 

5 | 	FISIOPATOLOGIA DA SÍNDROME DE RASMUSSEN

Os mecanismos fisiopatológicos ainda não são completamente conhecidos 
(Bient et al. 2005). A principal teoria envolve a via de anticorpos GluR3 (subunidades 
3 de receptores glutamatérgicos ionotrópicos) como um dos determinantes no 
desenvolvimento de encefalite de Rasmussen. Segundo as teorias propostas Yacubian 
et al., a existência de anticorpos GluR3 são resultados diretos da disgenesia cortical, 
apontada como preditor de lesão barreira hematoencefálica (Coral, Haas, 1999). O 
papel discutível da infecção por CMV ou HSV poderia ser capacidade de quebra de 
barreira hematoencefálica (Terra, 2018). 

Esse processo tende a acontecer conjugado a partir de células T mediadas por 
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fatores de autoimunidade, linfócitos T com GluR3. Ainda é discutida a influência dos 
complexos maiores de histocompatibilidade de classe I (Bien et al. 2005). 

6 | 	ACHADOS PATOLÓGICOS DA SÍNDROME DE RASMUSSEN

Os principais achados histopatológicos são encefalite crônica com neuronofagia 
com nódulos de micróglia, redução neuronal, gliose, infiltrado linfocÍtico perivascular, 
infiltrado inflamatório leptomeníngeo (Coral, Haas, 1999; Terra, 2018). 

7 | 	CLÍNICA DA SÍNDROME DE RASMUSSEN

A clínica típica da Síndrome de Rasmussen acontece com mais frequência 
sintomas com desenvolvimento de epilepsia focal intratável, hemiparesia progressiva 
e deterioração intelectual. (Bien et al. 2002). As crises epilépticas têm maior tendência 
e se desenvolver de maneira focal e de sintomas motores frequentes ou contínuas. 
O quadro tende a ter as manifestações clássicas quando acompanha hemiparesia e 
hemiatrofia cerebral progressiva (Terra, 2018). 

A doença é classificada, conforme sua evolução em fases (Terra, 2018; Spenser, 
Kotagal, 1999):

Fase 1: manifestações de crises epilépticas motoras e esporádicas para criança 
hígida e sem manifestações anteriores. 

Fase 2: também denominada de fase aguda, a epilepsia torna-se contínua e é 
acompanhada de déficit cognitivos progressivos. 

Fase 3: estabilização de intensidade de sintomas, as crises epilépticas tendem 
a se tornar refratárias aos esquemas terapêuticos. Essa evolução pode acontecer 
com também distúrbios de linguagem e comportamento com retardo mental (Spenser, 
Kotagal, 1999).  

As crises epilépticas são predominantes são a epilepsia parcial contínua 
(acontecem para 92% dos casos) que podem ser acompanhadas de outras formas 
de crises convulsivas (Terra, 2018). As demais formas descritas são: focais motoras 
isoladas (77% dos casos), crises com generalização (42%), parciais complexas 
seguidas de crises parciais motoras (31% dos casos), crises de área motora 
suplementar (24% dos casos), crises somatossensitivas (21% dos casos), crises 
parciais complexas com automatismo (19% dos casos) (Vimal, Nagarajan, Sriram, 
2015). 

8 | 	EXAMES DE IMAGEM

O exame de imagem mais empregado na avaliação desses pacientes é a 
Ressonância nuclear magnética (RNM) (Terra, 2018). Os achados mais típicos da RNM 
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são áreas de atrofia cerebral cortical progressiva bilaterais e assimétricos. Apesar da 
descrição de doença falar que seja patologia predominantemente unilateral, a maior 
parte dos estudos volumétricos descrevem que a atrofia acomete irregularmente os 
dois hemisférios (Larionov et al. 2005). 

A alteração de exame radiológico tende a aparecer após duas semanas de 
aparecimento dos sintomas (Vimal, Nagarajan, Sriram, 2015). A perda neuronal, 
então, acontece de maneira progressiva até alcançar um platô. Estima-se que após 
12 meses a perda neuronal tenha tendência a estabilidade (Bien et al. 2002). 

9 | 	TRATAMENTO DA SÍNDROME DE RASMUSSEN

A conduta terapêutica ainda permanece controversa na literatura, já que por se 
tratar de patologia rara, não há uma longa série de casos (Terra, 2018). Clinicamente, a 
principal terapêutica utilizada de rotina é o uso de Imunoglobulina humana intravenosa 
com 400 mg/kg/dia em dias consecutivos. Espera-se redução de progressão de 
doença ou remissão de alguns sintomas no período de um mês. Caso a resposta não 
seja alcançada, há possibilidade de administração de corticoides em altas dosagens 
(Coral, Haas, 1999).   

Síndrome de Rasmussen é caracterizada por considerável componente 
farmacorresistente, com considerável refratariedade ao tratamento clínico. A 
intervenção cirúrgica de preferência é a hemiesferectomia funcional com desconexão 
hemisférica, sobretudo para casos com apresentação de quadros epilépticos 
refratários a abordagem clínica (Silva, 2016). 

Quanto mais precoce a abordagem cirúrgica, melhores os resultados obtidos. 
As evidências sugerem que em idades menores os pacientes se beneficiariam de um 
efeito protetor sobre o hemisfério contralateral normal dos efeitos deletérios de crises 
sequenciais (Silva, 2016). Vantagem adicional da intervenção cirúrgica precoce se 
deve em razão da proteção na função cerebral e progresso rápido de reabilitação 
pós-operatória (Coral, Haas, 1999). 

As evidências mais consistentes recomendam a hemiesferectomia após 2 
anos dos sintomas das crises, com melhora de 43% de avaliação cognitiva para 
esse grupo (Silva, 2016). Uma das maiores séries, foi realizada no instituto Hopkins 
com 111 pacientes, cerca de 65% alcançaram controle de sintomas, aqueles que 
permaneceram crises residuais houve redução da frequência e intensidade de crises 
(Vinning et al. 1997). 

10 | CONCLUSÃO 

Maior parte dos estudos que avaliam o sucesso terapêutica dessa patologia são 
representados por séries pontuais e de pequena casuística o que representa uma 
forte limitação de condutas. Apesar disso, as séries existentes demonstram sucesso 
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terapêutico considerável com a intervenção cirúrgica precoce com evidente melhora 
da qualidade de vida, sobretudo quando sua realização acontece precocemente. Na 
indicação, precisa considerar as morbidades e riscos inerentes a técnica operatória.

Ainda assim, a literatura aparenta demonstrar superioridade de benefícios em 
relação aos riscos. Há clara limitação na realização de pesquisas pelos poucos casos 
diagnosticados e pela dificuldade de acompanhamento desses pacientes. 
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