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                                        Lesão do <strong>tronco</strong><strong>cerebral</strong>Caso clínicoMarcos BarbosaServiço de NeurocirurgiaHospitais da Universidade de CoimbraCongresso da SPNCFunchal, Maio 2008

                                                    

                                                    Caso clinico• M, 47a• 3/52 instalação súbita de cefaleias,parésia VII dto, perda audição dta;ligeiro desequilíbrio.• TAC; medicado; RM; NC

                                                    

                                                    Caso clinico• Sem cefaleias• VII grau II/III• ↓ audição dta, com CA

                                                    

                                                    Causas hemorragia

                                                    

                                                    Angiografia ?

                                                    

                                                    Cavernomas• Angiográficamente ocultas maslesões associadas• Mal definidas pela TAC• RM (T2*) (TDI)

                                                    

                                                    Cavernomas• Tipo I - T1 hiper e T2 hiper/hipo com anel hipo• Tipo II - T1 e T2 heterogéneo com anelhipo• Tipo III - T1 iso ou hipo e T2 hipo com anel hipoGE hipo (>T2)• Tipo IV - T1 e T2 mal ou não visualizadasGE hipo, punctiformesZabramski et al. J Neurosurg 80:422-432, 1994

                                                    

                                                    Cavernomas• 5-15% das malformações vasculares SNC• 0,3-0,7% da população• Incidência• Sexo• 20-50 anos

                                                    

                                                    Cavernomas• 70-80% supratentoriais• 10-20% infra• 5-10% medulares• Fossa posterior: protuberância ecerebelo; outras localizações no<strong>tronco</strong>, IV ventrículo e APC

                                                    

                                                    Cavernomas• Cefaleias• Convulsões• Défices focais• Hemorragia/crescimento

                                                    

                                                    Cavernomas• Formas esporádicas - 80 a 90%• Formas familiares - 10 a 20%• Autossómica dominanteCCM1,2: cromossoma 7(p,q)CCM3: cromossoma 3 (q)

                                                    

                                                    Cavernomas• Lesões múltiplas/formas familiares(6-14% versus 50-80%) (7/51)• Sintomáticas / hemorrágicas• Jovens• Localizações

                                                    

                                                    Cavernomas• Lesões dinâmicas: crescemestáveisregridemrecidivam• Casos “de novo” (0,4/doente/ano)• Agressividade

                                                    

                                                    Cavernomas• 114 cavernomas, 68 doentes (13 F)• 26/48 meses• 10/22% estáveis• 35/43% aumentaram• 55/35% diminuíramClattterbuck et al. J. Neurosurg 93, 981-986; 2000

                                                    

                                                    Cavernomas• Agressividadeformas familiareshemorragia prévialocalização profunda/<strong>tronco</strong>aspecto imagiológico (I e II)

                                                    

                                                    Cavernomas• Agressividadegravidezremoção incompletaangiomas venosos associadosradioterapia

                                                    

                                                    Cavernomas• Agressividade• Factores genéticos, HTA, produtos dedegradação da Hb (e eventualmente outrosmetabolitos), perturbações hormonais ouenzimáticas.• Factores angiogénicos e de crescimento: Ki67e bel-2; factores de proliferação vascularescomo PDGF (factor de crescimento dasplaquetas) e TGFb (transforming growth factorb).

                                                    

                                                    Decisão terapêutica

                                                    

                                                    Cavernomas do <strong>tronco</strong>• Indicação cirúrgica• Hemorragia• Deterioração progressiva• Contacto pial• Zona de entrada “segura”

                                                    

                                                    Cavernomas do <strong>tronco</strong>• 13-15%• Protuberância (80%)• Devastadorescrescimento e hemorragia (4,5%após1ª; 25,8% 2ª; 56,6% 3ª)

                                                    

                                                    Cavernomas• Risco de hemorragia• 0,25 a 3,1% ano• Sintomáticas• Forma familiares• Formas múltiplas

                                                    

                                                    Cavernomas• Risco de re-hemorragia• 0,6 a 4,5% ano• 10x (30%)• Intervalo (12m; 2m)

                                                    

                                                    Cavernomas do <strong>tronco</strong>Ferroli et al; Neurosurgery, 2005

                                                    

                                                    Cavernomas do <strong>tronco</strong>• Sintomáticos• Risco anual de hemorragia 5% (2,5 a6%)• Risco de re-hemorragia 30% (5,1 a60%)Ferroli et al; Neurosurgery, 2005

                                                    

                                                    Cavernomas do <strong>tronco</strong>• Resultados cirurgia• “Timing”• Extrínseco / Intrínseco• Hemorragias múltiplas• Tipo histológico• Anomalias vasculares

                                                    

                                                    Cavernomas do <strong>tronco</strong>Ferroli et al; Neurosurgery, 2005

                                                    

                                                    Cavernomas do <strong>tronco</strong>Ferroli et al; Neurosurgery, 2005

                                                    

                                                    Cavernomas• Radiocirurgia• 47 doentes• 26% agravaram (1/3 definitivos)• Re-hemorragia 8,8% ano (2 anos)1,1% ano ( 6 anos)Kondziolka et al; J. Neurosurg, 1995

                                                    

                                                    Cavernomas• Radiocirurgia• 15 doentes (17 lesões)• 12 lesões desapareceram (70,6%)• 3 reduziram 50 a 80% (17,6%)• 2 estáveis (11,7%)Garcia-Munõz et al; Neurochirurgie, 2007

                                                    

                                                    Cavernomas• Radiocirurgia• 4 doentes re-hemorragia (26,7%)• Taxa anual 7,1%• 2 doentes edema <strong>tronco</strong> (13,3%)• 1 doente morreu (6,7%)Garcia-Munõz et al; Neurochirurgie, 2007

                                                    

                                                    Cavernomas• Radiocirurgia• 22 doentes• 9 re-hemorragias (40,9%)• 6 complicações radiocirurgia (27,3%)(5 definitivas - 23%)Karlsson et al; J. Neurosurg 1998

                                                    

                                                    Cavernomas• CONCLUSIONS: The high incidence ofradiation-induced complications does notseem to justify the limited protection thetreatment may afford in only exceptionalcases. A prospective randomized study isneeded before the role of radiosurgery in themanagement of these lesions can be defined.Until such a study has proved differently, acaveat must be raised for the treatment of CMwith GKRS.Karlsson et al; J. Neurosurg 1998

                                                    

                                                    Cavernomas• Radioterapia• Revisão: 76 doentes; idade média 11,7a,>M, intervalo médio 8,9a e dose média60,45 GyNimjee et al; Neurosurgical Focus 2006• Estudo prospectivo: 59 crianças commeduloblastoma; 31% (14 e 43%, aos 5 e10 anos)Lew et al; J. Neurosur (supp Pediatrics) 2006

                                                    

                                                    Cavernomas do <strong>tronco</strong>Ferroli et al; Neurosurgery, 2005

                                                    

                                                    Cavernomas do <strong>tronco</strong>• 56% sem défices acrescidos• 44% agravaram, 2% mortalidade• 19% morbilidade definitiva• 81% melhores ou estáveisFerroli et al; Neurosurgery 2005

                                                    

                                                    Cavernomas do <strong>tronco</strong>• 52,2% melhoraram; 21,7% mantiveram;26,1% agravaram• 39,1% morbilidade precoce; 60,9%• 45 meses: 90,9% melhor; 4,6% pior; 4,6%?• 43% GOS 5, 38,1% GOS 4, 19% GOS 3Bruneau et al; Acta Neurochir 2006

                                                    

                                                    Cavernomas do <strong>tronco</strong>• 72,3% melhor ou estáveis• 27,7% deteriorados• 89,2% retomaram actividade• 7,8% dependentesWang et al; Surg Neuro, 2003

                                                    

                                                    Cavernomas do <strong>tronco</strong>CIRURGIA ESTAVEIS AGRAVAMENTOMINORSIM - 93 84% 15%AGRAVAMENTOMAJORMORTENÃO - 30 66% 7% 7% 20%Fritschi et al; Acta Neurochir, 1994

                                                    

                                                    Cavernomas do <strong>tronco</strong>• Critérios para cirurgiaepisódios recorrentes de re-hemorragiadéfice neurológico progressivoRM compatível, angiografia negativa• Critérios para observaçãorecuperação ou estabilização do déficeassintomáticosFalbusch et al; Neurosurgery, 1990

                                                    

                                                    Cavernomas do <strong>tronco</strong>• Critérios para cirurgiasintomáticasepisódios recorrentes de re-hemorragiadéfice neurológico progressivoe com contacto pial• Critérios para observaçãoassintomáticossem contacto pialZimmerman et al; J. Neurosurg, 1991

                                                    

                                                    Cavernomas do <strong>tronco</strong>181614121086420operadosnão+=-Kupersmith et al; Neurosurgery, 2001

                                                    

                                                    Cavernomas do <strong>tronco</strong>1210864+=-20operadosnãoEsposito et al; Neurochirurgie, 2003

                                                    

                                                    Via cirurgica

                                                    

                                                    Cavernomas do <strong>tronco</strong>Ferroli et al; Neurosurgery, 2005

                                                    

                                                    Cavernomas do <strong>tronco</strong>• Vias cirúrgicas• Transílvica (ozo),subtemporal, suboccipital,occipital transtentorial, infratentorialsupracerebelosa, retrosigmoide (far-lateral),IV ventrículo.• Neuronavegação / estereotaxia /endoscopia

                                                    

                                                    Cavernomas do <strong>tronco</strong>Ferroli et al; Neurosurgery, 2005

                                                    

                                                    Monitorização

                                                    

                                                    Cavernomas do <strong>tronco</strong>• Monitorização• Potenciais evocados somatosensitivos• Potenciais evocados motores• Potenciais evocados auditivos• Monitorização facial (EMG)• Mapeamento núcleos IV ventrículo

                                                    

                                                    Lesão do <strong>tronco</strong><strong>cerebral</strong>Caso clínico“Timming”“Blooming”Tipo IIIAVD associadaEvolução clínicaTratamento conservador

                                                    

                                                    Cavernomas• Risco de hemorragia• Género feminino (gravidez)• Crianças• Topografia• Aspecto na RM• Diferenças ultra-estruturais

                                                    

                                                    Cavernomas• 6 famílias; 59 membros• 53% positivos (128 cavernomas)• 61% eram sintomáticos• Seguimento até 5,5 anos (média de 2,2 anos)• 29% cavernoma “de novo”• 10% alterações de sinal RM• 3,9% aumentaram de tamanhoZabramski et al. J Neurosurg 80:422-432, 1994

                                                    

                                                    Cavernomas• Risco de epilepsia• 50% na apresentação• 4,8 %• 4,5 a 11%• Topografia

                                                    

                                                    Cavernomas• Prognóstico• 1/3 recuperação total• 1/3 recuperação parcial• 1/3 estabilizam

                                                    

                                                    Cavernomas do <strong>tronco</strong>Ferroli et al; Neurosurgery, 2005

                                                    

                                                    Cavernomas• Assintomáticas/sintomáticas (3-90%)• Risco hemorragia 0,5-3% ao ano• Risco de re-hemorragia• Risco epilepsia• História natural e topografia
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