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RESUMO

Hemiparesia Congénita (HC) € uma forma de paralisia
cerebral (FC) onde um hemicorpo € comprometido por etiologia pré ou
perinaral. Selecionou-se 42 c¢vriangas com HC provenientes dos
ambulatdvrios do Hospital das Clinicas da UNICAMF, para avaliag3o e
acompanhamento prospectivo.

Avaliou-se o0s dados da anamnese, G0 EXame neurologico e
dos exames complementares, intevrelacionando-os a fim de definiv
grupos Oe risco € suas associagoes.

JnServou~se que ©O 2 grupo nascido pré-termo apresentou
fatores de risco efioldgico pevinatais em 100X dos casos, estando
associado aos pré-natais em 66X e o0 grupo nascido a termo
apresentou  “requéncia significativamente maior de fatoves de risco
pré-natais isolados. O diagndstico etioldgico de certeza pré-natal
foi detinido em & casos (i4,2): 4 com malformagdo do SNC e dois com
microce¢al£a a0 nascimento, e pevinatal em dois casos (4,8) com
nemorragia intracraniana diagnosticada ao nascimento.

Apresentaram antecedentes Ffamiliares com anormaiidace
neuroiogicas &62¥% dos casos.

Na avalia¢l®o newroldgica constatamos sindrome pivamidal
deficiraria diveita em 54,8% dos casos, a sindvome foi incompleta
em B85,7% e n3o proporcionada em 76,2%. Houve associaglo da sindvome
piramical com a extrapiramidal em 16,7% dos casos. A deficiéncia
motora “o0i caracterizada como leve em £26,2% dos casos, moderada em
38,i% e grave em 35,7% e a alteraglo trdfica acentuada foi
associada as formas moderada e grave da deficiéncia motora.
Apresentaram comprometimento de estereognosia 57,2X% dos casos e de
pares cranianos 42,8%.

Quanto a outros diagndsticos neuroldgicos, constatamos
Ferardo no desenvoivimento newromotor em 30¥ dos casos, crises
epiiépricas em 3B¥%, dificuldade de aprendizagem em 6353,5% dos casos,
atraso de fala isoiada 14,2% e disturbio de comportamento em 24X.

Quanto aos exames complementares, a radiografia simples

¢ cranio demonstvou microcefalia em 21,44 dos casos e depressio



localizada em 4,8%. A microcefalia estava associada ao diagnostico
€ Yezarco no desenvolvimento na HT.

J eletrencefalograma (EEG) foi alterado em 55% dos casos,
navencuo anormaiidade epileptiforme (£) em 22,5%, nio epiieptiforme
(NE} em i0X e associadas (£ + NE) em P2,5%. 0 £E£6 alterado
sinalizou o nemisfério comprometido clinicamente em 5%9% dos casos.

A Tomografia Axial Computadorizada (TAC) foi dividida em
4 grupos: GI normal 16,7%; GII alargamento ventricular wunilaterail
22,8%; GIII cavidades cOrtico-subcorticais 42,8% e GIV achados nio
ciassi‘icdveis 16,7%. A TAC definiu melhor progndstico clinico

-

quanco novmal, seguico pelio GIII e GII. 0 aspecto malformaglio do

)

NC esteve 1ligado ao mal prognostico, principalimente quanto a
incidéncia e retardo no cesenvolvimento neuwromotor, epiiepsia e

quanto ao grau da deficiéncia motora.



ABSTRACT

Congenital Hemipavesis (CH) is a form of cerebral palsy
(R where only one side is avfected. The etioiogy is allways pre
or perinatal. We nave selected 42 cases Ffrom UNICAMF - General
Hospital For evaluation and follow-up.

The purpose of the study was to analyse the clinical

history, tne clinical evaluation, electroencephalogvraphy (EZG) and
neurovacioliogicai: examinations, and to correlate the pathogenic
periods, acstiological factors and clinical paremeters to

neurovacioiogy.

The perinatal aetiological risk factors, among bpreterm
pirthe was 100X, but 66% added pre and perinatal Ffactors. The
prenatal risk factors showed significant prepondevance among term
DIVERS.

An obvious prenatal cause was found in & cases (14,2X): 4
cases with cerebral malformation, 2 cases with bivth micvocephaly.
Tn € cases Aan obvious pervinatal cause: intracranial naemorrnage.

It was found familial neurologic diseases in 62X.

The neurologic examinations where right-sided nhemiparesis
was present in 54,8%, incomplete nhemiparesis (without facial
weakness) in  B85,7%; and propovcionate in 23,8X%. Another 16,7%
showed dysikinetic athetotic movements ov posture. The motor
mancdicap was chnaracterized as wmild in 353,7% and the severe trofic
change was related to the moderate and severe disfunction.
Astereognosia appeared in 57,2% of the cases and 42,8% showed
visual impaivement and facial weakeness.

we have fTound motor delay in 90%, learning disabilities
in 65,5%, speech delay in 14,2¥%, behaviour disturbance in 24% and
epilepsy in 3B%X of the cases.

The neurovadiology examinations showed micvocephaly in
21,4%, localizated depression in 4,8%. The microcephaly was rvrelated
to the motor delay in the CH.

The EEG was alterated in 55%, with epileptiform (E)

discharge in 22,5%%, non epileptiform (NE) in 10X and associated (E



+ NEY in 28,53%. The EEG showed impaired hemisphere in S59% of the
CAases .

The CT was classificated in 4 groups: GI normal: 16,7%;
GII unilateral ventricular enargement of the ventricle: 23,8%; GIII
cavity in the cortex and subcortical white matter- 42,8% and GIV
unclassifiable findings:16,7%. The CT defined better clinic
prognosis in GI, followed by GIII and GII. The malformation of the
CNS was related to a bad prognosis, mainly with the incidence of

the motor delay, seizures and the range of the motovr handicapp.
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m  ~aralisia Cerebral (FC), anormalidade neuroldgica de
alta incidéncia nos ambulatdrios de Neurologia Infantil do Hospital
cas Ciinicas da TCM/UNICAMF, vem atraindo nosso interesse aesde
1986, quando iniciamos trabalho especifico, visando pesquisar uma
das suas formas: a Faralisia Cerebral Hemipavética.

lentro de perspectiva bastante limitada, além de ser
geraimente rotulada como deficiente mental, ou de dificil
avaliag3o, a crian¢a com PC forma hemiparética revelou-se fonte de
informaglo valiosa e de probabilidades de realizagfo imensa.

Infelizmente ndo conhecemos a incidéncia da FC no Brasii,
nem o percentual de cada uma das suas formas, mas a literatura &
concordante ao coiocar em - primeiro ou segundo lugar a Torma
nemiparética, deixando dbvio a importincia do conhecimento desta
entidacve, tanto ciinico como iaboratorial.

Zm paises desenvolvidos, como na Suécia, 0s pesquisadores
Lem observado o decréscimo progressivo de aigumas formas, enquanto
que a nemiparética tem se mantido constante e expressiva.

Temos observado em nosso meio, dificuldades para
caracterizar o quadro clinico destas criangas, nfo sendo detectado
sintomas associados como: a deficiéncia visual, o prejuizo da
sensibilidade combinada; a associacidao do comprometimento de outras
vias como a cevedeiar ouw a extrapivamidal, além da morosidade em se
fazer o diagndstico propriamente dito.

0 conhecimento profundo de cada crianga comprometida,
gtesge a eriologia até€ seu quadro clinico e labovratorial, +fornecem
visao progndstica que muito podera auxiliar a equipe
muitidiscipiinar que trabalhara na sua nhabilitaglo.

Nesta caminhada em busca do conhecimento da crianga
memiparética, evoiuimos na necessidade de estruturar equipe
muitidiscipiinar trabalinando interdisciplinarmente, Dpuscando
avaiiar, Tyatar ou  orientar a atuagdo ce outras equipes, na
nandilitagldo cestas criangas.

Consideramos que a partir do momento que a avaliagdo ¢é
correta e ampla, cada profissional da equipe terapéutica tera

seguranga para planejav o seu trabvalho.



Apesar de ser excessivamente conhecida a necessidade do
trabaino dinterdisciplinar na FL, em nosso meio ele é deficiente em
tocos o0s setores, impondo pior progndstico, principalmente nos
niveis sdcio-econdmicos menos favorecidos.

tste trabalho tem a inteng8o nfo somente de alertar para
0 diagndstico precoce, uma vez que a literatura tem evidenciago ja
o ¢iagndstico intra-dtero, como para avaliagio clinica e
iaboratorial wminuciosa, que  seguramente auxiliara o tratamento
gestas criangas.

ApOs esta introdugio o 2% capitulo da tese consta da
analise geral da literatura sobre o tema. A seguir, apresentamos os
objetivos desta pesquisa. No quarto capitulo apresentamos
material e métodos, no quinto capitulo os resultados e a andlise
estatistica. WNo sexto capitulo comentamos os cados colhidos da
andlise da literatura, ¢a metodologia e dos resultados, procurango
formar uma visao global da crianga com hemiparesia congénita. O
dltimo capituio contém as conclusfes do trabalho, seguido pelas

referéncias bibliograficas e os anexos.
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c. £ CONCETTS

A Hemiparesia Congénita (HC) ¢ uma forma de FC onde um
nemicorpo € acometido, isto &, como expressio ciinica de iesHo
ceredral temos unilateralmente deficiéncia motora e/ou disturbio do
tdnus e ca postura, frequentemente acompanhada de atrofia muscular,
sinais de liberagio pivamidai e menos frequentemente dge
movimentag8o involuntdria ou atdxica. & congénita porque sua
etiologia € pré e/ou perinatal.

A defini¢Ho da FC mais citada na literatura ¢ a de Martin
€.0. Bax (41964) que a descreve como "um distdrbio do movimento e da
pPostura cevido a defeito ou iesHo do cérebro imaturo”.

Segundo Hagberg e cols (i975) a classifica¢fo da FC nZo &
possivel por sua eftiologia, nem através do sitio de lesio
ENCONTYAaco, MmMAS Sim HasSEaANGO~SE€ NOsS sSinais ciinicos apresentados e
universalmente usados.

A entidade FC geralmente ¢ encontrada na literatura
dividida em quatro grandes grupos: Espastica, Atdaxica, Discinédtica
ou Coreoatetdsica e ﬁistaa4:4i:44:77“83'84'114'117'156»172. A
Remiparesia € um subgrupo da ciassificagdo FC Espastica, tamoém
conhecica como hipertdnica.

Em 1981, Kotlareck e cols definivam HC como sindrome n3o
pProgressiva  do  Sistema wWervoso Central (SNC), com hemiparesia
espastica, clinicamente observivel no primeiro ano de vida, sem
historia de les8o cerenral aguda entre o Periodo perinatal até um
ano.

A propria denominacfo deste quadro clinico n3o é
satisfatoria pois, sobre o mesmo tema encontramos trabalhos que se
intituiam Hemiplegiaa9:37:84»96'?7'i08'198 e outros
Hemiparesia4@»167'137»1511190. NO presente trabalho usou-se o termo
Hemipavesia consideranco que a presenga de movimentos no hemicorpo
comprometico € constante, n3o parecendo agequada a denominagao
Hemipiegia.

Levido as controvérsias sobre a conceituagio da FPC,

observa-se tambeém deficiéncias na caracterizacgio ga forma



memiparética, sento citada geralimente dentro do grupo espastico,

Jamais incluida na forma coreocatetdsica ou ardxica.

For  outro  lado, ao analisar a litevatura, o0serva-se
autores como Ingram (1964), Goutieres e cols (1972) e Uwvebrant
(19881, descreverem entve % e 20% dos seus pacientes como

povtadores de movimentos involuntarios no hemicorpo comprometido,
sendo a espasticidade descrita entre 89 e 89%. Através destes dados
poceriamos questionar e esses autores trabalhavam com a Hemiplegia
Espastica ou apenas com criangas 4que apresentavam deficiéncia
motora unilateral, nAo considerando outros dados ciinicos como a
espasticidade € o comprometimento extrapiramidal.

Baseando-se nestas consideragOes € que este trabalho
propoe-se a estudar a HC contforme conceituagdo firmada no inicio

deste capitulo.

£.E. HISTORICS

4 reconhecimento da FC hemiparédtica € muito antigo.
Segunco  Christensen e HMelchior (i967), no Templo de Memphis do
antigo Egito, hda uma gravura que reproduz a imagem de um guardifo
GO templo, que eles citam de forma pitoresca como um proviavel
portador de F.C. Apesar de ndo ser possivel o diagndstico
newropatoliodgico, o0s autoves citados, propBem o diagndstico de
hemiplegia crdnica, provavelmente congénita.

A literatura desde 1842, quando William John Litle, um
ortopedista inglés, descreveu 47 criancas portadoras de rigidez
espasiica, entre as quais if eram descritas com compromet imento
unilateral, prvovaveis hemiparéticas, tem sido abundante em procurar
estugar sua etiologa, fisiopatologia, quadaro clinico,
epidemioldgico, laboratorial, etc.

Littie acreditava que a etiologia nos casos gescritos,
estava ligada a circunst@ncias adversas ao nascimento. Considerou
que: apresentac3o pélvica, dificuldades no trabalho de parto,

premazuridade, demorar para chorar e para respirar ao nascer, aléem



~

de convulsdes € coma nas primeiras horas de vida, situagOes comuns
entre seus pacientes, eram os vresponsdveis pelo quadro clinico
¢escrito,

Historicamente, no século XIX, Jjad se iniciavam as
contvovérsias quanto a F.C., quando Freud em iB97, no inicio de sua
carveira como neurologista, escreve trés monografias nas quais
unificouw as diversas manifesta¢Bes clinicas da F.C., numa dnica
sindrome e levanta o seguinte questionamento: “Temos a considerar
que & anormalidade do processo do nascimento, antes de ser o fator
etioldgico, pode ser consequéncia da causa real pré-natal” (apud
Fanetn, 198460 .

APEsar o€ Freud, as idéias de LLittle prevaleceram por
aproximadamente um século, sendo reforgada por alguns trabalhos
como o de Mc Nutt em 4883, que descreveu hematoma subdural, por
iesdo ao nascimento, como causa de nemiplegias crdnicas (apud
Uvedrant, 19881).

Thieffry em 1958, também considerou os fatores perinatais
como 0% mais importantes na génese da F.C. hemiparética.

Ferlstein e cols em 1954 ¢ 1955, publicam dois trapnalhos
sobre a nemiplegia espastica infantil ressaltando os temas
incidéncia e inteligéncia, procurando correlagdes ciinicas,
inciusive levantaram a hipdtese de que 0o rendimento intelectual
pucesse estar mais comprometido naquelies com a nemiparesia direita.
APOs as avaiiagoes esta hipotese nao foi confirmaca
estatisticamente, povém houve correlagio entre a deficilncia mental
€ & presenga  de crises convulisivas. Achado clinico semelhante
veporvTaram  Jaboouwy e Lundervold, em 19463, num estudo clinico e
elezroencefalografico da nemiparesia na infancia.

Na  moderna literatura Lyon em i956 escreveu uma tese
sonve  a nemipavesia infantil enfatizando a import8ncia dos fatores
pré-natais (apud Uvebranti?2) Goutiéres e cols (1972), estudaram
ise casos ¢e hemiparesia cronica infantil e consideraram
preponderantes os problemas no mesmo periodo, ao verificarem menor
PESO A0 nascimento e o aspecto morfoldgico das lesBes, que n3o
correspondiam a traumas ou andxia perinatal. Constataram, também,

que as criangas portadoras de anomalias pré-natais, apresentavam



mais frequentemente um periodo perinatal anormal. Estas hipoteses
foram confivmacas mais tarde, através dos trabalhos de Hagberg e
cois’/ 783, pelo estudo de Michaelis e cols (1980) culminando com os
varios relatos ovriginados do Collaborative Ferinatal Study of the
Nationai TInstitute of Neurological and Communicative Disorders ang
Stroke (NCFF)i4@-1351

A partir de 1978, wvarios trabalhos surgivam na
literatura: *®™ichaelis e cols 1580, Cohen e Duffner 1981, Claeys e
cols 198Z,Kiessling e cols 1983, buscando as correlagBes clinicas
na nemiparesia. Em 1778 suvrge o primeiro trabalho sobre os achados
tomogrdficos nesta entidade e desde entfo varios sfo os autores que
corvelacionaram o aspecto morfoldgico da lesfo cerebral, ao quadro
clinic058,36,38,40.96,99,105,107,108,137,158,175,194,198,209—218'
Lestacamos Kotlareck e cols que em i98i propds uma classificaglo
para os achados na tomografia, que foram bastante utilizados e
agora, em 19996 Wikiund, Uvebrant e Flodmarkc@9-212 propdem uma nova
classificagio demonstrando melhor caracterizagfo clinica através da

mesma .

£.3. TNCIDENC Ta FREVALEND TH

4 ¢ oo

Segundo Hagpevyg € cols (i984) a HC, tem mantido a mesma
incidéncia nos ditimos anos, enquanto outvas formas de FC, como a
dipiegia espastica e a forma atdxica diminuivam gradativamente, com
a meithora ¢os cuidados intensivos perinatais ateé o inicio da decada
de 749, passando apods e€ste periodo a apresentar sinais de ieve
aumenzo o¢a incidéncia. Isto aconteceu, segunco Hagberg e cois
(17877, em detrimento destes culdados intensivos que noje
propovcionaram a sobrevivéncia de criangas prematuras de muito
naixo peso. Ha estudos demonstrando em recém-nascidos abpaixo de
i.0@9 gramas, que a possibiiidade gde um distdrpio neuroidgico chega
a 39%, “anto na area motora quanto mental (Eilenberg e Nelson 1979,
Fawer e cols 1987, Volpe 1994). Na Suécia, entre 0s anos de 1954 e

i97¢, a prevaiéncia ca FC diminuiu de 2,3 por 1.000 para i,4 por
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1.66@ nascidos vivos (Hagberg e cols 1975). WNo periodo de 1975 a
1978, a prevaiéncia aumentou para 2,0 por 1.000 nascidos vivos e
entre 1779 e 1988 chegou a 2,17 por {.0906 nascidos vivos (Hagberg e
cols 1589). Este aumento aconteceu principalmente entre as criangas
nascicas pré—-termo. Na Suécia o risco de FC de origem perinatai €
de um a termo e dois pré-termo para 4.960 nascidos vivos.

Na Finlandia Rukonen € cois (1989} constataram um aumento
ge i,6 por §.000 entre 1i968-4972, para 2,5 por 1.800 entre
i778-17582, em gdgetrimento «@os nascidos com peso muito Dbaixo, ou
seja, severa prematuridace.

Segundo Uvebrant (1988) a prevaléncia da FC hemiplégica
finciuindo casos ce etiologia pds—-natal), até 1984, na popuiaglo de
icace entre 6 e i5 anos, foi de @,64 por 1.006. Nesta popuiagHo a
prevaiéncia c¢e& nascicos a termo foi de ©,44 por 1.0006 e de pre-
termos @,15  por 1.000, e a hemipiegia pds—-natal foi de &,07 por
i.806 .

Hagberg e cols (i9B9) reliataram prevaléncia dge FC
memipiegica entre os nascidos vivos de 0,79 por {1.666, havendo
0,16:1. 9086 de nascidos pré-termo € 9,63 por 4.006 entvre os nascidos
a terwmo.

Na literatura nacionai ndo encontramos cados sobre a

incicéncia ou a prevaiéncia ca FO.
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cittie em 1B6FZ Foi o primeiro a falar sobve a etiologia
perinatal na FC & freud em 1897 ievanta a nipotese da etioiogia
pré-nazail . Ilesce entio os tranalhos procuram GemonsIvar a presenga
de causas tanto no periodo pré-natal como perinatal na FC.
- grigem Fre-nafal

€ possivel ceterminar uma etioiogia comprovadamente pré~

nata: em  pequeno numero ogas criangas com HC. Uvebrant em {1988,



estimou em 8,7% de ocorrvéncia pré-natal dbvia. fie refere que esta
forma oce FC apresentou baixo indice de etiologia comprovada pre-
natai ew relag8o as outras formas com excessfo ca discindtica que
fol ainda infevior (3,6%).

Lonsiceranuo  os  casos de etioiogia pré-natail  odbvia ou
provave:, a incidéncia chega a 4f% entre as criangas a Zermo e a
E7% entre as pré-termo, conforme os dados de Uvebrant (iFEB).

Segundo Nelson (i994i), o primeiro reiato sobre ies3o pre—
natal pooe ter sido originado das investiga¢Oes neuropatoidgicas de
virchow em i868. Desde entlo a literatura tem apresentado um lento
acdmulio ce estudos anatomopatoldgicos e ciinicos evidenciando
lesOes cerearais ce origem pre—
nata13,7,36,43,55,100,10?,167,188,151,158,153,174,178,185_ Apds o

surgimento das modernas técnicas de neuroimagem, principalmente a

comogratia computadorizada ao cranio, estes reiatos tem
aumentacois,14,15,28,4E,66,61,99,105,168,118,137,153,158,1?4_ A

descrigldo e Scher € cols (1991i) de seis criangas a termo  com
lesBes intracranianas detectadas por uitrassonografia antes do
inicio do tranalho de parto, confirmando o processo  patoldgico
responsdavel  pov quadros de FC, € um exemplo das possibilidades ge
aplicagdo de técnicas que responceriam a questHo sobre quai o
momento que as iesfes cerebrais sfo definidas, mas ainda & dificiil
encontrar a razlio destas lesOes.

Na realidade, varias malformagles do SNC s30 responsidveis

pelo gquadro neuvoldgico da FC, constituindo grande parte das causas

pré-natais. Jaconson (1589 referve conceituaimente, que
maiformagoes co SWNC resuitam ge um  processo anormai co

gesenvoivimento, cesencadeado por fatores intvinsecos (condigdes
genéticas) ou extrinsecos (teratogénicos). A malformaclo por
reratogénese depencera co mecanismo de aglo, oo  momento do
cesenvolivimento emdbrioiogico ou fetal, e da duragfo da exposigio ao
AYENTE AGressoy .

Segundo Smith (L982) o8 defeitos estruturais podem
acontecer através ce trés mecanismos patroidgicos:

i* malformag8o - falha na forma¢%o dos tecidos;



£) ceformagdo - devido a agio das forgas mecAnicas soodre
um Tecico novmal;

Y disruptura - desaparecimento de um tecido previamente
novmal, pode ser por destriglo de origem vascuiar, infecciosa ou
mecanica.

Houve nas ditimas décacas espetacuiar PpProgresso na
genética molecular, na citogenética, € em todas as 4areas que
pesquisam 0 desenvoivimento humano, caracterizando as sindromes
maiformativas, atvravés dos seus varios aspectos: etioidgico,
embriopatoldgico, ciinico e terapéutico. Apesar de todo o
cesenvoivimento, muitas vezZEeS o fator etioldgico nao é
identificaco. E£sta dificuldade acontece porque a mesma etioliogia
produz malformacOes diversas, a depender dos diferentes periodos do
gesenvoivimento que atuam, ou dos diferentes agentes, que atuando
na mesma fase do desenvoivimento, podem produzir anomalias
semelhantes . consequentemente a causa € a patogenese das lesOes
cerebrais s3o gervalimente especulativas (Larvoche, 1984).

A origem genética foli observada por Gustavson e cols em
i6%, quanco estimaram que 1,3X% dos casos de FC na Suécia, eram
devido a neranga autossdmica recessiva, mas entre estes casos nio
havia a forma hemiparética. Ingvam em 1564 sugere um modo de
neranga mais compiexo € multifatoriai.

Ainda pesquisando a origem genética, encontramos varios
relatos na riteratura, de porencefalia famiiiar. Apesar de aiguns
autores negarem o padrio familial na incidéncia da porencefalia,
bFerg e cois (1983), Smit e cols (L198B4), Airaksinen € cols (1984),
Zonana e cols (i7846) & Sensi e cols (i978) relataram seis familias
com provavel heranga autossOmica dominante, de expressio varidvel e
peneTrancia incompieta, com quadros ciinicos compativeis com HWC. O
aspecto morfolidgico destes cistos apresentam variabiiidade assim
como A expressio ciinica na mesma famiiia, por isto, diversos
autores resistem em aceitar sua condig8o hereditaria, mas sem
duvica, esta  inserido na determinagfo destes casos o componente
genético.

A porencefalia, malformaglo muito encontvada na HS, @&

gescrita  pov Uiament e Lypei (1989} como uma subdivisio das



malformagdes do SNC, intitulada "lesBes destrutivas', que contem:
varios graus ce porencefalia até hidranencefalia e encefaiomalacia
muiticistica da infincia.

o termo  “porencefaiia’, segundo Rosemberg (1%74) foi
introcuzico por Heschl em 18539, para designar a formag3o de uma
cavidace ceredral que € comunica com O e€spago aracndice ou
ventricuiar, ou ainda com os dois simultaneamente. Com o tempo este
termo perceu seu sentido vestritivo e passou a designar qualquer
cavidace no interior do ceérebro. Assim certa confusio se criou em
torno cessa expressido, passando a ser utilizada para a cesignagio
gde cavigdades de origem inflamatodvia, traumdtica, circuiatdria ou
Mmesmo Tuwnovat .

Sross e Simanyi (i977) em extenso capituio sobre a
porencefalia, subdividem—-na em verdadeiva € falsa poarencefalia.
Seriam ‘vercadeivos’ cistos porencefalicos aqueles que sempre se
comunicam com O €spago subaracnoide e sHo consequéncia ee
anormalicdades primarias no desenvoivimento do manto cevebrai, e
“falsa” porencefaiia ou pseudoporencefalia quando as lesbes s3o
adquiridas através de acidente vasculiar pré, peri ou pds-natai
precoce .

Rosemberg (i974) descreve os achados anatomopatoidgicos,
¢a povencefaiia, considerando que 0% aspectos malformativos nas
Dordas das cavidades, principaimente as microgivias, o forwato das
civcunvoiugoes e 0 arranjo anarquico das diferentes camadas
corticais, demonstrariam que a destruiglo cerebral ocorreu em uma
€poca  pPrecoce do desenvoivimento, ou seja, entre o Fim da 162
semana & o0 6% més de vida fetal. £le acredita, baseado nos seus
achados (topoygraficos € histoidgicos) € na liiteratura, que as
iesbes acontecem por distdrbio civculatdrio; porém, n¥o exciue a
possibilidade em Ccasos ravros, como 0% descritos pov  Yakolev e
wagswortin em 1946, nos quais a presenca de Tfenda de bordas
Techacas, denominadas por eles de esquizencefaiia, decorventes da
agenesia e parte do manto hemisférico, pudessem ser atribuidos a
outros processos etiopatogénicos, nfo circulatdrios.

Alvares-Silva (1?87), escrevendo sobre hidranencefalia,

considerada poOYT aiguns autores como uma forma extrema ae



povencefaiia (Fitz, 1989; Harwood-Nash e Fitz, 1574), defende a
possizilicade ce que alteragdes genéticas possam condicionar o
aparecimento destas maiformagdes. £ile encontrou no material
estugaco, casos com outvas malformages fora do SNC, e casos com o
sistema wvascuiar integro, embora cesiocacos, provando que as
alteracBes anatdmicas n¥o foram devidas a faita de irriga¢3o do
sisTtema caroticeo, como acreditam alguns autores. Na realidade,
segunoo  Alvares-Siiva (1987), na hidranencefaliia as hnipodteses:
genetica e wvascular podem coexistir, assim como, a encefalopatia
hipoxico-isquémica (ocorvenco num periodo precoce dao
cesenvoivimento embrionario), e aquela de origem infecciosa. Na
porencefaiia, o0s autores admitem wais frequentemente a origem
vascuiar, embora naqueies Ccasos, considerados maiformagOes
primarvias, ou esquizencefaiia, as consideragoes tem sido
giferentes.

Bartn (1987) em extensa revisio sobre as anormaiidades da
migrag3o neuronal, refere a esquizencefalia como fenda congénita no
manto cevebral que pode ser acompanhada por desordens da migrag3io
NEUYONAL . A depender do tecido subjacente a estas fendas, € que se
determina  sua denominaglo. Fara Yakolev € Wadsworth (4546, apud
nosemberg) e [ekaban (1i9653) esquizencefalia era uma verdadeira
malformagdo, inciuida nos distdrbios ¢o neurodesenvolivimento fetai.
rartn comenta que a teoria de Yakolev e Wadsworth € de dificit
comprovagdo, pois mesmo a auséncia de liesBes infiamatdrias ou
giioses, ndo exciuem a ovigem extrinseca, porque em situagBes de
disvruptura “Fetal precoce, e€stes aspectos nio estB0 presentes. For
OUtro iado, nAo haver reiatos de casos famiiiares ou associados com
anomalias cromossOmicas, que sustentariam faiéncia na programaglo
co desenvoivimento, e a prdpria aparéncia da esquizencefalia,
sugerem mais disruptura precoce do tecido cervebrai, do que
malformagRo primaria.

Barth sugere que tanto a porencefaiia de Heschi quanto a
esquizencefalia de Yakoiev e Wadsworth s3o manifestacBes de
disruptuvas fetais. Latchaw (i988) também concorda com esta

hipdrese .



Skoinick (i9%94) nos traz critica sobre a importancia de
se fazer o0 diagndstico intra-dtero da PC  através do estudo
uitrvassonografico, principaimente no final da gestagdo. Bejar €
cols (i988) propdem que processos destrutivos no cérebro podem
antecipar o parto em muitas semanas resulitando em estruturas
cisticas observaveis no primeivo dia de wvida, valorizando a
impor-ancia 6o ciagndstico precoce.

Zutra malformagio enconrtrada na etioiogia da HT € o cisto
aracndiceo originado de distdrbio focal no cesenvoivimento das
paredes nemis-éricas. ds cisTos, supratentoriais situam—se
preferenciaimente na ~issuvra de Syivius, o que ieva aiguns autores
a acreditar na possipbilidade de maiformagfo congénita aas
iepromeninges (Anderson € ¢ols, i979; Leo € cois, i779). A
manifestaglo ciinica pode ser gesde hipertenslo intracraniana
{Angerson e cois, i$7%) impondo tvatamento por derivaglo, até
inexpressiva. o8 Cistos aracndideos costumam ser fechados, nao se
comunicando com Os ventriculos, Nem com O e€spago subaracndide e sua
origem real permanece adesconhecida.

dvebrant (1988) cita na g€nese ga ML a sindrome ga
auséncia  do septo pelidcido com porencefalia e outvas malformagdes
cevebrais associadas, descritas pov varios autovres. Aicardi e
Goutieves em 1981, propusevam que este complexo malformativo
representassem sindvome especifica.

Gutva maltormagio na etiologia da FC, € a microcefalia
detectada ao nascimento. Na realidade por si sd ela ndo pode ser
consicevada a causa da Hemiparesia, mas sua presenga ao nascimento
serve, com indicador da origem pré-natal das ilesOes neuroldgicas. A
microcefalia pode ser uma condi¢io genédtica primaria definida por
heranga autossOmica recessiva, ou pode sSey sSecundaria a um processo
disruptivo. Na HC, tem sido citada a dltima hipdtese.

A sindrome neurocutinea de Sturge-Weber, é descrita pov
Smith (i588) como malformagfo vascular na pele da face, nos olhos e
nas meninges, devido a defeito dnico e de instalagio precoce, que
atinge a morfogénese dos vasos destas areas. Cevca de 356% dos casos
apresentam convuisdes e 30% deficiéncias motoras. A4 etiologia ¢

gesconnecida, mas aceita—se que um componente genético possa estar



envolivido, porgue outvos membros da familia costumam apresentar
. .o . — T . o . _ 2 . , .
hemangiomas . A sindrome de Sturge-Weber € encontrada comumente na

-~

etiologia da ©H{.

Além das malformagdHes descritas, encontramos wvarios
relatos sobre hemiatrofia cevebral ABSOCiACOs a

hemiparesiac8, 42,99 Segundo Brennan e cols (1i978) a hemiatvofia €
secundaria a lesfo cerebral fetal ou da infdncia precoce,
frequentemente levando a hemiparesia e outvos sinais neuroldgicos.

Na atualidade encontramos importantes trabalhos
enfatizando os fatores pré-natais. 0 grupo da Suécia, Hagberg e
c01577“83, Elair, Fiona € Stanley na Australiafd—e9,1B86-1688
Nelson e Ellemberg nos EEUULI4@-151 ) tem demonstrado a ocorréncia
dos fatores indicativos pré-natais na FC.

Lathan e cols (1954), Chefetz (1965) e Hagberg e cols
(1976) demonstraram associagio entre hemorragias na gravidez
(ameaga de abovto) e FC. Ornoy e cols (1976), escrevem trabalho
especifico sobre hemorragias matevrnas na gestagio e anomalias
congénitas do feto, veferindo que em 33% dos casos portadores de
malformwagdes nouve hemorragias. Nelson e Ellenberg (1985) em
analise univariada de riscos para FC, concluivram que hemovragias na
gravidez podem representar significante progndstico para FC quando
ocorvem no ditimo trimestve. Os autores partem do pressuposto que a
hemovragia € acompanhada por prejuizo da perfusio fetal e/ou
desnutvigio fetal.

Qutvo fTator considevado na génese da FC € a preé-
eclampsia. lUvebrant (1988) encontvrou este achado em 9,4iX% dos casos
a tevrwmo, significantemente maiov que no seu grupo controle que foi
de 3%

Retavdo no crescimento intrauterino tem sido descrito
como prognostico de FC. Kyllerman (1i988) descreve uma intevrelagio
entre vetardo no crescimento intva-utevino e PLC discinética,
encontrando uma ssociaclo também com asfixia neonatal. Uvebrant
(1788) encontvrou que 40% dos hemiparéticos com retardo no
crescimento intva—-utero sofrevam asfixia neonatal e somente 10%
tinha peso adequado para a idade gestacional, entre o nascidos a

tevmo .
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Também doengas maternas sio descritas como fatores de
risco para as lesdes cevebrais crdnicas. Nelson e Eilemberg (1985)
veferem associagio com o vrisco de FC, quando constataram
deficiéncia mental materna, convulsBes, hipertirecoidismo ou quando
da administvagdo do hormdnio tiveoideano e estrogénios na gestaglo.

Apesar  dos autores evidenciarem as correlagOes entre
estes fatores e a FC, o mecanismo pelo qual a les8o cerebral ¢é
determinada ndo esta esclarecido.

Eilis e cols (i988) realizavram trabalho sobre asg
evidéncias neuropatoldgicas de iesOes cerebrais pré-natais em
grande grupo de crian¢gas que foram a obito até o 78 dia de wvida.
Entre as 89 criangas, 25% wmostravam evidéncias patoldgicas de les3o
pré-natal, corvespondendo a i16% de prematuros e 48% de a termos. O
achadgo  predominante: cavidades na substdncia branca. A presen¢a de
nemoyvvagia cevepral  foi semelhante entre as criangas com e sem
evidéncias de lesBes pré-natais, e poucas caracteristicas clinicas
separaram  0s dois grupos, mas a presenga de polihidramnio ou
oiigonidvramnio servivam como prognostico destas lesOes. Nelson e
ZIilemoevyg CiFE4) rambém acharam correiagio positiva entre
oligonidramnio, maiformagoes fetais e FI.

Em i985 e 1986, HNelison € Eliemberg escreveram dois
trabainos sobve andlise univariada e multivariada de riscos na FC e
conciuem que aiguns fatores Ao importantes para prognosticar esta
entidade, entre eles: ruptura de membranas amnidticas acima de 24
novas antes Go pPario, nemorvagia vaginail precedendo o trabalho de
parzo  dervaimente por ruptura da piacenta ou piacenta prévia ou
ruptura go  seio  marginal, covionites, apresenftagies anomalas.
Guanto as anormalidades Fetais significantes Foram: DbDatimento
carcio-fetais abaixo de 6@ por minuto, bHaixo peso ao nascimento,
maiformagbes fetais.

Torf¥s e cols (i999) estudando a etioiogia da FI entre
17 644 criangas, acrescentaram aos achados de Nelson e Ellemberg, o
paixo peso ¢a piacenta € o descoiamento prematuro da piacenta.

Jutro  aspecto frequentemente abordado na iiteratura, que
comprometeria 0o periodo pré-natai e o perinatai € o fator

gemelaridade na FO.



Ausse:r em 1961, estudou 44 criangas com FC, nascidos dae
gestaghes gemelares. E£iles representavam 5% de uma popuiacio de
criangas com FT  acompanhadas peio autor, indice este acima do
encontyado azé entio. lestas, io criangas evram gémeos
monozigoticos. = alta incidéncia de anormalidade no gémeo
monozigotico sobrevivente (5%%), contra a encontrada no dizigdtico
(Z8%) indicam a susceptibilidade das gestagoes muitipias
univizeiinas. Concliuiu ser importante na etiologia 0 DAaixo pPeso ao
nascimento, gevido a gestagio mditipia ou a combinagdo entre
gemeﬁaridade e anormalidades fetais pré-existentes.

Jung e cois (1984) analisaram 24 Casos de
hidranencefaliasporencefalia associados a gémeos monozigoticos. O
fendmeno da ruptura vascuiar esta intensificado nestes casos,
POV que na piacenta monocorionica ha comumente interconexoes
vascu.ares € passagem e waterial necrodtico e tromboplastico.

Szymonowicz e cols em 19864, estudaram & casos em pares de
gémeos monozigoticos com um falecido intva-dtero, observando que

todos 0% gémeos sobreviventes monozigoticos, tinham enfartos no

SND, “rés dos quais com miitipios enfartos sistémicos, havendo
confivmagio patoidgica de um processo continuo com enfartos
seviados perinatais. Conciuivam sev a passadem do matevriail

necrotico € Etrombopidstico o causador de ociusBes arterviais nos
gémeos sobveviventes. Fstes dados também fovam relatados por
Tosnioka € cois (1775}, quando de estudo anatomopatoidgico de 3
criangas  com FD, produtos de gestacfo gemeiar, cujos irmAos gémeos
fovam natimorios.

Jm trabalho rvecente, corveiacionando a gemelavidade e a
lesio newroidgica pré-natal foi o de bejar e cois (1970}, estudando
i1 gfmeos, nascidos com menos de 36 semanas de gestagdo, visando
detevrminar a incidéncia € as complica¢des associadas a necrose de
substAncia branca pré-natai, conciuivam que esta ieslo estava
significantemente associada com polidramnio, morte fetal intra-
uterina de um dos gémeos, hidropsia, mditiplas conecgdes vasculares
placentarias e anastomoses vasculares. Em andiise de regressio
logis*ica demonstyaram que a necrose da subst@ncia branca poderia

ser prognosticada pov morte fetal intra-utervina de um dos gémeos ou



por mditipias conecgBes vascuiares, tipo artéria-artéria, ou veia-
veia, sendo a ditima mais fortemente associada. Alguns trabalhos
tem sugerido que o visco de recorvéncia na FC entve irm3os de casos
nao selecionados € baixo, cerca de 1 a 2% (ingram 1964, Gustavson
ex al, 1%6%). Entretanto isto € 5 wvezes a prevaiéncia se
considevarmos {0dos 0% NAsCimentos.

Quando se considera os casos de FC sem fatores de risco,
a prevaiéncia € muito mais alta, chegando a 41:9 entre os FC
espasticos e simétricos e 1:8 entre os FC atdxicos com retardo
mentai (Fetterson € cois, 1950).

Fatoves geneticos podem contribuir para este aumento do
fator de risco, na forma de defeitos genéticos simpies, por
microdelegOes cromossOomicas, por reagrupamentos, ou por
vuinerahiiidade constitucionais para outros fatores de risco,
representado uma causa multifatorial.

Fetterson € cols (199@) avaliando os aspectos genéticos
na FC entre as gestagOes miltiplas ocorvidas durante o periodo de
1956 a 1985 no oeste da Australia, concluiram que nenhuma heranga
monogénica pode ser encontvada, mas houve excessivos marcadores
concovdantes entve 0% pares de gémeos monozigoticos, consistente
com uma predisposicio genética. Neste estudo houve significativa
maiov incidéncia de FC entve as gestagdes gemeiares do que entre as
de feto dnico. isto tem sido particularmente atribuido as
diferengas na distvribuigio de peso ao nascimento e as complicagdes
adicionais de gestagfo e parto nas gestagdes miltiplas (Russel,
1$61) . Entvetanto, apesar do eXCesso de concovddncia entre os pares
de wgfmeos monozigdticos, inclusive quanto ao prejuizo motor.
Fetterson € cols ni3o encontvaram na historia familiar dados
consistentes com transmissao hereditdria e nenhuma cliara
identifTicagho entre as sindromes. isto, certamente, nao elimina
ainda a possibilidade de heran¢a autossdOmica recessiva em alguns
casos. Oz autores concluem que fatores genéticos podem tevr um papeil
na causa da FC, contvibuindo talvezx para uma susceptibilidade
individual quanto ao desenvolvimento desfavordvel, mais importantes

nas gestagles gemeiares do que em dnicas.



Wik Tund e cols (1991} estudando exclusivamente a
etiologia e o aspecto tomografico em 832 criangas hemiparéticas
congé€nitas nascidas a termo, conciuivam que 57% tinham dados
movfoidgicos de les8o pré-natal, embora os dados clinicos
apontassem para a etiologia pré-natal em apenas 32%.

Sem duvida o0s autores que estudam o desenvolvimento fetal
e as causas que interferem neste periodo, passo a passo tem
enconirado explica¢fes ou pelo menos, hipdteses provaveis quanto a
etiopatogenia das ilesdes no SNC. Apesar destes avangos, a quest3o
como e quando o fator lesivo atuou geralmente nZo € vespondida,
visto que, ainda trabalhamos retrospectivamente na maioria dos
CASOS . Fodemos muitas wvezes rveferendar através dos dados de
anamnese que a etiologia € pré~natal, mas precisamos nos aparelhar
especificamente para encontvar neste peviodo o momento e a evolugio
da lesdo, para que enfim o diagndstico possa ser esclarecido. A
partir deste objetivo aicangado poderemos realwmente partir para a

prevengio dos mecanismos lesivos do SNC.

~ Qrigem Fevinatail

considerando SEer importante aprofundar nosso0s
conhecimentos sobre as causas prvé-natals, a fim de preveni-ias, sem
duvica, € muito mais importante dominar o conhecimento do periodo
perinatal, momento em que, supostamente, com o avango tecnoldgico
dos cuidados fetais toda a leslo ao novo ser poderd ser evitada.

Fol Little quem pela primeiva vez chamou a atengio para a
estreita corvelagdo entre os diferentes tipos de paralisia cerebral
e a existéncia de problemas perinatais. Nesta época dois fatores
assumivam importd3ncia etioldgica fundamental: a sadde da mie ¢ a
prematuridade (Margues Dias, 1989).

Desde entfo indmeros trabalhos tem estudado a patogenese
cas lesfes ceredrais no periodo perinatal, seja através de andiises
anatomopatoidgicas ou atraveés ge seguimentos prospectivos
multiciscipiinares ge Ccriangas que apresentavam problemas ao

nascimento.



Segundo Nelson (198%9) a literatura publicada desde Littile
(i8é&cy, tem enfatizado a importancia dos Tatores ao nascimento na
etioiogia da FC, mas na realidade o% demais fatores Fforam pouco
EXPIOVAGOS .

Frematuridade e asfixia pevinatal SEMPV e foram
considevados importantes fatores de rvisco para a FC, mas nos
trabaihos de Nelson € Ellembergi44-15@ 5 paioria das criangas com
de FC (73%) ndo os apresentavam.

For outro lado, Volpe ((1991) vrvefere que criangas
prematuras e de muito baixo peso apresentam alto vrisco de lesio
neuroldgica (20-75%) e consequente prejuizo motor. Muitos destes
apresentam enfartos isquémicos ouw hemorvagicos, ieucomiaacia
periventricular, etc.

J padrio de distribuig¢io das lesBes do SNC por sofrimento
perinatai € determinado essenciaimente pela idade gestacional:
assim nos vecém-nascidos prematuros as iesOes andxicas costumam
iocalizar-se predominantemente nas regides subcorticais profundas
em  especial na substdncia branca periventricular; ja nos recem—
nascidos de termo, embora possam ter lestes também subcorticais, as
lesfes  predominam nas regides corticais, isto se deve ao fato do
SNC  reagir as agressdes patoldgicas de acordo com a sua etapa de
desenvolvimento (Adsett e cols, 1985; HMarques Dias, 1989).

A literatura sobre paraliisia cerebral € extensa na
analise dos seus dados ebtiopatogénicos. Sem duvida, concovdamos com
a preocupaglo de varios autores em estabelecer difevengas entre os
nascidos pré-termo e 0s a termo, pois sob vdArios aspectos eles s3o
muito diferentes.

Jvebrant (1769 encontrou que 13% das cviangas com HC
nascidos a termo tinham etiologia perinatal exclusiva, e 9%
etiologias combinadas pré € perinatal. Os fatores determinantes
FOUam hemovragia intracraniana as vezes associada a lesio
traumatica, infartos hemorvagicos, defeitos na coagulagao,
anormalidades vasculares, e tumores.

No  trabaliho de Uvebrant (i988), as criangas a termo que
apresentavam hemorvagia intrvacraniana perinatal, tinham em sua

maiovia fatovres ge rvisco pré-natai, que atuaram como



predisponentes, entre eies: Daixo ganho pondera estaturail (tambem
consicgerado no tranalho de Kyllerman, 1982, como fator etioidgico
na FIY, pré—-eclampsia, gemelaridade e hemorvagias na gestagio.

Segundo  Fenichel e cols (1984) nas criangas a termo,
gquatro  principais localizagOes das hemorvagias intracranianas tem
sido iddentificadas: subdural, intvaventricuiar, intraceveoval e
subaracnoide. A hemorragia subaracnodide difusa ou focal foi a mais
encontrada, sSendo a primeira causada por parto traumatico ou severa
encefailopatia hipdxica isquémica e a segunda foi associada com
infarto cerebral. Mais que 50% dos recém—nascidos a termo com
nemorrvagia intvaventricular sofrevam um parto traumatico, enquanto
as  hemorvagias  intracerebrais ndo apresentavam fatores de yvisco
detecraveis, e w0 foi possivel o diagndstico gragas ao uso da
Tomografia Axiail Computadovizada (TAC).

Voipe (41987) rvelaciona a hemorvragia subaracnoide <quase
que exciusivamente a iesdo traumatica, onde podem ocovrer,
convuisoes neonatais ou distdrbios respiratdvios, mas geraimente de
hom prognostico clinico.

Quanto a hemovvagia intraventricuiar em criangas a termo,
originam—-se, segundo iLacey e Terplan (1982) em sua maioria no plexo
covdide, isto devido ao pobve suporte estrutral e a deigada parede
dos wvasos venosos. Além disso, defeitos cardiacos € hipertensio
veEnosa  tem seu  papel na génese da  hemorvragia intrvaventricular.
Sutva observagfo importante, segundo Hill e Morgan (i985) €& a
nidrocefaiia pos-hemovragica, uma Fforma de complica¢8o nestes
CASO% .

A hemovvagia intvacevebral na auséncia de hemorragia
intraventvicular € rara e ocorre exclusivamente em neonatos a tevrmo
(Fenichel & cols, 1784).

A incidéncia de hemorragia intvacraniana, especiaimente
pevi e intraventricuiar em criangas preé-termo € eievada (20 a 60%)
e cependente da idade gestacionail, segundo varios relatos: Ahman e
cois (1FE61), Bejavr e cois (198@), Dykes e cols (1980), Kosmetatos e
cois (1986), lLevene € cois (1963), Van de Bor & cois (1i986) e

OUT Y o5 .
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“Aitan ¢ cois (1984) acharvam hemorvagia peri e/ou
inzvaventricuiar em 34% e Levene e cols (I968) em 36% de criangas
nascicas com menos de 34 semanas de gestaglo e em 50% naqueles com
@ SEMANAG . Os autores 830 undnimes ao refevir que as
possibiiidades de hemorvagia intvacraniana aumentam também com as
compiicacfes tais como: i) sindvome da angdstia respiratdria (Dykes
e cols, 1980; ITkonen & cois, 1988; Levene e cols, 1982; Nelson e

Eilemberg, 1979 e 1985; Fowel e cols, 1988); 2) baixo peso para
idade gestacional (Van de Bor e cols, 198646; Volpe, 1987); 3)
gemelaridade (Bejar e cols, 1990); 4) hipdxia (Van de Bor e cois,
19855 ; ) éApnéia  (Holden e cois, 1982); &) acidose severa

(Kosmetatus e cois, 1980; iLevene e cols, 1982).

-

A combinaglo de asfixia e elevagio da pressio arterial ou
venosa intermitente constitui importante Fator facilitador de
hemovragia intraventricular na matviz germinal do vecém—-nascido
prematuro  (Hiil e Volpe, 1988; iLevene e cols, 1982) também
consideravam a ventilaglo mecdnica € a pressio aérea positiva estio
fortemente associados a hemovragias intraventriculares, mas estes
avtores atvavés de andlise estatistica demonstraram que a sindrome
ga angustia rvespivatdria ¢ o mais importante fator.

A hemovragia e o dano hipdxico isquémico do cérebro do

neonato 430 0% maiores responsaveis pelo prejuizo motor e
cognitivo. O sofrimento cerebral pov 1es3o hipdxico isquémica
resulta da combinaglo de ambos: hipdxia e isquemia. 0Os dois

insuwitos invariavelimente caminham juntos um ou outro sencdo o mais
. - . . . e, . .
proeminente. Tos dois a isquemia gevalmente € a mais grave (Hill e
voipe, 198%).
Todos 0% estudos que relacionam asfixia ao nascimento e
FO o demonstyam uma associaglo positiva (Hagberg e cols, 1975; Nelson

Eliemberg, 1981). Fovém, quando estudadas criangas a termo com FC

m

e peso superior a £.5¢9 gramas, a asfixia n¥o representou fator
preditivo (Henslieigh e Fainstat, 1986). Esta hipodtese se confirma
no trabalho de Uvebrant (1988), quando comparando a hemiparesia com
outvos  grupos de FC espastico, observa que eia detém o mais baixo
indice de asfTixia: 13%, no grupo a termo e de peso ao nascimento

. e . Dol e > P tid - - » M n S . -t :
supeviov a .99 gramas, nao representando Fato etioiogico



determinante neste grupo.

Lo oimpacto va asfixia ao nascimento pode resultar em lesio
focal ou assimétrica podenco haver consequente iesfo motora do tipo
hemipidgica. Volpe (i987) descreve infarto na distribuigfo da
artévia cerebrai média € destruigfo de tecido periventricular como
0% dois maiores eventos hipdxico-isquémicos e provaveimente
causados por isquemia. E£stimou infarto na distribui¢io da artéria
cevebral média em criangas a termo, CoOmo Sendo responsavel por £0 a
29% das lesOes focais. Este achado também foi reliatado por Hill e
cols (19837 quando estudou o aspecto uitvassonogvafico e
tomogrvaftico em iesdes Tocais isquémicas. Mannino e Trauner (1983)
relataram  infartos arteviais cevebrais em neonatos associando com
complicagOes perinatais como convuisBes, sofrimento fetal, andxia,
enc.

Mantovani e Oerber (1984) descrevem dois casos de
infartos cervebrais em neonatos associando com problemas pré-natais
e perinatais sem contudo definiv objetivamente a causa.

Roessman € Miller (17£68) relatam um caso de trombose da
artéria cervebrail média rvelacionado com parto traumdatico. Hent e
cois (1984) estudando infartos cervebrais pevinatais conciuivam ser
a causa mais comum a asfixia perinatal. Sem duvida, a iiteratura é
constante em apresentar lesdes cerebrais consequentes a eventos
nipdxico-isquémicos .

lie acordo com Voipe (i987) a principal iesfo isquémica na
crianga a termo € 2 pavassagitail, entretanto predominantemente
pilazerval, mas, muitas vezes, pode resultar em hemipiegia.

Estudos fisiopatoidgicos revelaram estar a hnhipoxemia
associada as  seguintes condigOes: 1) asfixia intva-utevina; 2)
insuficiéncia vegpiratdvia pds-natal por aspivagfo de mecdnio, nas
criangas nascidas & termo; apnédia recorvente € doenga da membrana
niaiina, nas criangas pré-termo; e shunts esquerda-direita
produzidos  pov  doenga cardiaca (circulag@o fetal persistente ou
guctos arteviosus).

A% principais causas da isquemia cevebral no recém-
nascido s80: 1) asfixia relacionada a insuficiéncia cavrdiaca; @)

insuticiéncia cardiaca pods-natal (em criangas a termo) relacionada
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a cardiopatias congénitas, as apnéias recurrventes (em pre-termo} ou
doengas cavdiacas adquividas (ex: isquemia miocardica transitoria
ductus arvteriosus); 3) colapso cardiovascuiar pos—-natal secundario

. » . . red Ll - k) . . ] 3 ot
a septicemia € 4) hipotensao pos—-natal vesultando em diminuigdo da

pev fusio cevebrai COomo uma consequéncia 4o prejuizo da
autoreguiagio wvascuiav. A adigio da isquemia ao insulto hipdxico

resuita  na exacerbaglo das anormalidades metabolicas. Finaimente o
suprimento o¢e glicose para o cévebro esta diminuido € a acidose
resuirante 6o  acumulio do didxido de carbono € lactato n8o €
corvigida devido a pobve perfusio teciduai.

ima compliicagfo perinatal de especial interesse como
causa e nemipiegia € a poiligiobuiia, encontrada em seis criangas
nascicgas a fermo no trabaiho de Uvebrant (i788), demonstvrando a
importancia dos fatoves nemodinfmicos no desenvoivimento das iesoes
ceveprais. Amit e Camfieid (i1i98@) velatam infartos cerebrais
mutsiplios CAUSACdOS peia policitemia neonatal. Frejuizo aa
circulagao cevebral devido a hiperviscosidade e tromboembolismo
POGENW 57 0% mecanismos.

TEGUNGO volpe (198%) a incidéncia de nemorragias
intvacrvanianas e de leucomaldacia periventriculiar aumentam com a
diminuigRo oa idade gestacionai. A principail manifestaglo
newroiogica  da i1esAo cevebral no prematuro € a deficiéncia motora
espastica, consistindo principaimente em tetvaparesia de predominio
em membvros inferioves (FC dipiégico’ e hemiparesia espastica.

voipe (i%94i) rvefere que as lesdes mais encontvacdas nos
premasuros s3o0: leucomalacia periventricuiar e infarto hemorvagico
periventricuiay.

Leucomalacia peviventricuiar refere-ge a necrose da
substAncia branca na regifo dorsal € lateval dos Anguios externos
dos  wventricuios Latervais (Voipe, i987)Y. & necvose focai tem
particuiar prediiegio pelo tecido periventricuiar ao nivel das
vadiagdbes dpticas adjacente ao trigono dos ventricuios iaterais e
ao nive: do  iobo frontal proximo ao forame de HMonro (Banker €
Larvoche, 156F). A incidéncia das iesOes Nos estwdos de aubdpsia de
criangas prematuros aumentam em fungfo da dura¢io da sobrevivéncia

pOs—narai e da frequéncia e severidaoe aos dgisturbios
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caroiorvespivatdorios (Shuman e Seieanik, 1986).

voipe em i791, propoe uma nova ciassificaglo
newropatoidgica para  as i1esdHes periventriculares que ocorrem no
prematuro & que dirveciona pava o progndstico clinico. £€le se bDaseia
no fato de que ha jesdes predominantemente simétricas que raramente
Kangyram ¢ evoliutivamente formam pequenos cistos, geraimente
miitiplos, civounscritos, que tendem a desaparecer, ievando a
alargamento dos ventricuios iaterais com diminui¢3o ca mieiina
cerenra.. fete ©tipo de lesfo, nd muito tempo estudada, Volipe
continua denominando leucomalacia periventricuiar; cuja corrvelaglo

electuais.

a
clinica mais proeminente € a FC forma dipiégica que, inclusive
compromete pouco as fungdes int

a

Zegundo voipe patogénese da leucomaiacia
perviventricuiar se velaciona a tvés fatores principais: 1) anatomia
vascutar peviventricuiar, Jja demonstrado por Reuck € cols em 419782,
gevicn a uma deficiéncia cirvculiatdria situada no territdrio
avievial final periventviculiar, entre os ramos ventrviculopetais e
ventricuiorugais de  arterias penetrantes profundas. Esta  zona &

muwito  wvuinervavel a faiéncia da pressio de per+usio € do Fluxo

GANYUINEO cevenval ievando  faciimente a infartos localizados
(Reucik, 1775).

Takashima e Tanaia (19789 gemonstraram que a
citoarquitetura wvascular € mais proeminente na crianga mais madura
€ 2% zonas divisdrias mais reduzidas, havendo uma melnor
gistrvibuiglo do aporte sanguineo. Estes dados sugerem que o grau de
isquemia rvequevido para produzir a leucomaldcia peviventricular é
gependente ga idade gestacional do feto. T segundo fator
relacionado a patogenese da leucomaldcia periventricular € a
pressio passiva da circulagdo cerebrai, resultante dos dois
fendmenos 9que  ocorre no prematuro doente, ow seja, hd aumento da
pressio sistdiica  sanguinea e consequente diminuwigdo do  fiuxo
sanguineo cevebvail.

Voipe (1937 sugeve que as anormaiidades na pressio
passiva da circulaglo cervebral, principaimente nas encefaiopatias
hipoxico-isquémicas vesultam de: 1) hipercapnia ou hipoxemia (ou

ambos que ocorvem na astixia perinatal, ouw doengas respiratdrias
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e/on  do parvto wvaginal "normai'’; =) o Ttvauma” cvaniano que

Facilmente defOrma a Cabe¢a do prematuro, mesmo no parto normal’;

11

Y osistema  de audboreguiagfo imaturo velacionado a deficiéncia da
camaca muscular das arteriolias do prematuro; 4) a ocorréncia de
pressan  sanguinea normal  que leva a diminui¢ldo da curva de
autoreguiacio ouw %) uma combinagio destes fatores.

Todos estes mecanismos tem expressiva implicagio ciinica.
Faiéncia na pressfo arterial ieva a grave redugdo no fiuxo
sanguineo arteriai, cuiminando em iesSo isquémica para regides
vuinerdveis como a subst8ncia branca periventricular. Reduglo na
Pressao  sanguinea sistémica no prematuro pode resuitar em eventos
como asFixia perinatal, ductus arteriosos aberto, faiéncia
miocavdica, episddios de apnéia com bradicarvdia, sepsis, e até
mesmo o simplies manejo através dos cuidados intensivos.

I terceiro fator associado com o disturbio da circuliaglo
Ga pressio passiva, 3o fatores que indicam o aumento dga
vuinerabilidade da diferenciagio ativa ou da mieliiniza¢3o das
células giliais periventriculares. Estudos expevimentais como o de
Cavazzutti e Tuffy (49820 em animais neonatos tem demonstyado um
aumento limitado no Tiluxo sanguineo cerebral na subst8ncia branca
periventvicuiary, presumivelmente devido a capacidade limitada da
vasodiiatagRo, para cada potente estimulio de hipdxia, hipercapnia e
hipotensio. Entretanto, quandgo comparada  a outras regides
cevebvais, a substincia branca perviventricular do feto, submetida
ao  insulto hnipdxico~-isquémico, apresenta um alto grau de glicdlise
anaegvobica ievando ao acumuio de acido lactico e depieglo de
componentes aitamente energéticos na substdncia branca cerebrail.

Finaimente, paseada nos fatoves descritos, as células
giiais perviventviculares s8o0 intrinsicamente vulneraveis a iesio
porque elas est3o em um estdgio de ativa difevenciaglo para
astrocitos & para oligodendrdcitos. wNa HZ, a ieucomalacia
periventviculiar tem sido descrita como a lesfo determinante por
varios autores: Allan e cols (19843, Bozynski e cols (19853),
Caivert e cois (1986 e 1iFE7), Fawer e cols (1987), ikonen e cols
(L9e8), Leveng & cols (1983), Low € cols (198646), Fasteynak € coils
(19863, Fowell e cols (1988), Reuck e cols (i978), Shuman e



]

]

Selednik (17€6), Takashima e colsg (4986), Van de Eov e colis (1986).
Entvetanto, Volpe em 1994 conseguiu caractevizar um outvo tipo de
iesio cerebral no prematuro, objetivando destacd-10 da leucomalacia
periventricuiar, inciusive sob o aspecto clinico, relacionando a
nemipavresia.

Fsta entidade € o Infarto Hemorragico da substancia
branca peviventricular que gevalmente é ampla e assimétvica. As
lesOes frequentemente coexistem com hemovvagia intraventvicular e
aproximadamente 19% de todas A% criangas com nemovragia
intraventricuiar tambem apresentam infarto hemorvagico
periventricutar (Volpe, 1%587).

Quanto ao aspecto neuropatolidgico, esta 1esdo acomete
preferencialmente a topografia dorsal e lateral dos Aangulos
externos do ventriculo lateral de modo assimétvico. Volpe refere
que 67% destas lestes sio exclusivamente unilaterais, e no vestante
grosseivamente assimétricos. Aproximadamente 50¥% das lesOes s8o
extensas e envolvem a substincia branca das regides frontal,
temporal e occipital € o restante & mais localizado.

Fstudos microscopicos vealizados pov Flodmark e cols
(158@), Volpe e cols (41983) e Takashima e cols (19846) nas areas de
necrose  nemorragica  perviventricular indicam que a lesfo € um
"infarto hemovviagico. O componente hemorvagico consiste geralmente
de hemorvagia perivascular, na distvibui¢io das veias medulares da
substancia branca perviventricular, em forma de leque ouw cunha,
proximo aos angulos externos dos ventriculos latevais.

Na realidade, o diagndstico in vivo é dificil e o aspecto
neuropatoldgico que define as duas entidades € o sitio do provavel
distivrbio cirvrculatdrio, ou seja, a leucomaldacia €& de origem
arterial & o infarto hemorragico, de origem wvenosa. @& marcada
assimetvia e o frequente envolvimento hemorvragico em cunha, ajudam
a difervenciar ecograficamente as duas entidades in vivo.

No infarto hemorvagico perviventvricular o quadro clinico,
mais encontrado € a hemipavesia espastica ou dupla hemiparesia
assimetrica e deficiéncia intelectual. Esta hemiparesia
Frequentemente atfeta mais os membvros inferioves, diferentemente

-

daqueles que sofrem andxia perinatal & s8o0 nascidos a termo.



Na c¢rianga a termo os enfartos cerebrais pevinatais
gevalmente estio associados a sinais newroldygicos graves como

convulsdes neonatais (Levy e cols, 198%5; Rlennow e cols, 1978).

E.5. GUADRG CLINICO

A Faralisia Cerebval € definida como um conjunto de
distdrbios do wmovimento e da postura decorventes de defeito ou
lesdo do cérebro imatuvo (Blaiv e Stanleyw, 1982; Bax, 1964; Nelson,
£1989). Trata~-se de tevmo descritivo englobando varios distuvrbios
newromotores de ovigem central, manifestando-se precocemente na
crianga e nio 80 resultantes de doenga progressiva.

0 diagnostico clinico de paralisia cerebral baseia-se na
historia e na avaliaglo fisica e neuroldgica. Recomenda-se exame
critevioso em qualquer crianga que apresente desvio da normalidade,
e no caso da FC s8o0 comuns os achados de retardo nas aquisigOes
motovras, persisténcia de reflexos arcaicos, anormalidades tdnico-
postuwrais, além de hiperveflexia € sinais patoldgicos como
EBabinski .

As classificagOes da FC baseiam—-se nas manifestagOes
motovas que constituem sua principal carvactevistica clinica.
Segundo o local compvometido € o gquadvo clinico vesultante, podemos
ter as seguintes formas (Blaiv e Stanley, 1985; Nelﬁoh, 1989 :

a) Espdastica =~ subdividida em: forma tetraplégica
(incidéncia entre 9 & 43%); hemiplégicas (entve 25 e 40%) e
diplégica (entre 10 e 33%). A forma espdstica é a mais frequente
(Haghevg e cols, 1975; Gaind, 1978; Faneth, 1986; Stanley, 1987);

b) Atetdsica - também denominada discinética,
coreoatetdsica (incidéncia variavel entve 9 e RE¥X);

c) Atdxica - quando acompanhada de vetavdo mental pode
nfo  ser incluida no diagndstico de FC, mas de alguma condiglo
neveditaria especifica (Hagberg e cols, 1984)

d} HMista ~ vepresenta a combina¢Bo de duas Fovrmas,

gevalmnte espdstica com atetdsica (incidéncia entve 9 e 28%).



€) Flacida - ¢ considerada rara por aqueles que a incluem
na classificag¢do (Lefévre e Diament, 1989), nfo sendo entretanto
mencionada pela maioria dos autores.

lle acordo com muitos dos autores que estudaram a forma
hemiparética da FC, geralmente predomina o comprometimento do
hemicorpo dirveito (Griffiths e Barvvett, 1967; Ferlstein e Hood,
1954; Stewart, 1948; Wiklund e Uvebrant, 19%91).

& funglo do membro superior €  mais comprometida,
principalmente entve os nascidos a termo (Goutieves e cols, 1972;
Uvebrant, 1988). As casuisticas apontam para aproximadamente 50¥% de
predominio braquial, entre 25 e 40% predominio crural e entre 10 e
25% o comprometimento ¢ propovcionado.

As alteragOes trotficas tem sido descritas, acompanhando a
sindrome deficitdaria e de liberac¢io piramidal. A causa da
hipotvofia € da deficiéncia do crescimento n3o tem sido
esclarecida. Algumas teorias ja foram propostas como a diminuigio
do fluxo sangineo, ou lesfo no cdrtex pds-central como foi proposto
por Fenfield e Robertson em §943 (apud Uvebrant, i?88). HNa
realidade € provavel que varios fatores influenciem na determinacgio
das atvofias da crianga hemiparética, a exemplo: a astereognosia,
quando presente iwmpede o desenvolvimento da fung8o do hemicorpo
compvometido, também a intevrvengdo precoce multidisciplinar impde
melhov evoluglo trofica.

Brown e cols (1987) realizaram extenso trabalho sobre o
estudo newroldgico da fungdo da wmio em criangas hemiplégicas
através de avalia¢fo clinica e neurotisioldgica. Concluivam que a
mi3o parética tinha wma reduglo significativa da forga distal, da
velocidade do movimento & importante fatigabilidade. 0 prejuizo da
funglo estava relacionado a estes achados.

Apesar da classificaglo em espastica atetdsica e ataxica
€ comum observarmos que as formas classitficadas clinicamente como
espasticas apresentam movimentos ou postura discinética atetdsica,
afetando principalmente 0o membvro superior. Na hemiparesia
espastica, Uvebrant encontrou 2i% de sinais extvapiramidais. Ingram
(1964) rveferiu 25% e Goutieves e cols (L972) em aproximadamente

26X . Uvebrvant (1i988) também refere cerca de 8% de sinais de ataxia,
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tremor e/ou dismetria nos portadores de HC.

0 grau de comprometimento da fun¢io depende sempre da
populagao em estudo e dos parfmetros usados, prevalecendo
geralmente a forma leve sobre a severa.

0s autores w80 unanimes em relacionar a gravidade do
comprometimento da fungio da mdo com o prejuizo da sensibilidade
combinada: proprioceptiva. Cerca de 40-50% dos casos apresentam
alteragio da estereognosia (Tizard e cols, 1954; Uvebrant, 1988).
Ha trabalhos que relacionam também a atvofia dos mebros acometidos
com o prejuizo da sensibilidade profunda ou proprioceptiva. "A
presenga no lado hemiparético da mio pequena, mais estreita e mais
curta do que a mio ndo comprometida pode ser associada com
disfunglo sensorial de origem parietal. Esta deficiéncia sensorial
pode limitar o desenvolvimento das habilidades motoras finas da mio
parética” (Melsor, 198%9).

Disturbios dos NeErvos cranianos, em particular
anormalidades oftalmoldgicas 80 relativamente Frequentes na
crianga com FC. Schachat e cols (1957) descrevendo estas
anormalidaades consideraram que a FC espdstica ¢€ a mais
comprometida. Na populagfo que estudaram, cevrca de 68% apresentavam
significante distdrbio visomotor ou evro de rvefragdo. Uvebrant
(1988) refere estrabismo em 22% e deficiéncia visual em 14%. A
pavalisia facial centval tem sido descrita principalmente nos casos
pos-natais. Freud (i897) a descreveu em 30% dos casos. Ingran
(1964) e Stewart (1948) referem alguma forma de assimetvria Ffacial
em BOX dos casos.

Qutvros diagndsticos secunddrios associados a deficiéncia
motora unilateval tem sido descritos, principalmente: epilepsia e
deficiéncia mental (Ferlstein e Hood, 1955; Goutieres e cols, 1972;
Kotlareck e cols, 1980; Cohen e Huffner, 1984%; Uvebrant, 1988;
Levine cols, 1i987; Asku, 1990; Sussova e cols, 199@). A incidéncia
destes diagndsticos secundarios tem variado de acordo com a
populagio estudada, ou seja, se institucionalizada ou da populagio
geral. No trabalho de Wiklund e Uvebrant (4994i) € relatado i9% de
crian¢gas hemiparvéticas com deficiéncia mental e 6% com dificuldades

na aprendizagem tipo lentid8o. A epilepsia foi detectada em 24¥% dos



ad
[

Cas0s .

Nelson (198%) refere que cerca de 50¥% das criangas com FC
580 deficientes mentais e aproximadamente 25 a 33% s8o epilépticas.
Segundo Hagberg e cols (197%) na forma espdstica a PC hemiparética
¢ a que tem melhor progndstico mental, apenas 15% foi considerado
deficiente, enquanto a tetraplégica € comprometida em cerca de 100X%
e a diplégica em 31i¥%.

Outvo diagndstico secunddrio encontrado é o atraso na
aquisigl8o da fala, relatado em 27% por Wiklund e Uvebrant (19%21i) e
também prejuizo sensorial da audig8o em cevca de 6X. Estes dados ja
haviam sido velatados por Thieffry (1i958) como relevantes.

Levine e cols (1987) associam o progndstico clinico com a
dimensS0 da les8o no exame tomografico, com o grau da deficiéncia
motora € com a anormalidade eletrencefalografica, mas concluiram
que nfo estd associado com a localizagHo da les8o. 0 progndstico
ciinico da HC depende da gravidade do comprometimento motor e dos

diagndsticos secundarios associados

2.6. EXAMES COMFLEMENTARES

Através (os exames neuropatoldgicos eletvencefalograficos
e radioldgicos, o conhecimento do aspecto morfoldgico e Ffuncional
do cérebro lesado precocemente foi ampliado, trazendo novas
perspectivas na conduglo destes casos. Inicialmente os autores
procuraram covrelacionar o local da les3o, com o quadvo clinico

atraves de estudos neuropatoldgicos. Stewart em 1948, avaliou {i2

casos de hemiparesia com impovtante prejuizo mental. Considevou
congenitos 50® casos € realizou exawme neuropatoldgico em 1i7. Ele
encontrou dois tipos movfoldgicos de les8o: atrofia focal ou

generalizada (que denominouw esclerose atrofica civcunscrita ou
ditusa) e cavidades cisticas ou porencefalia. Dependendo do aspecto
da regifio civrcunjacente, principalmente quanto a formagio dos
givos, Stewart inferia se a lesfo havia ocorrido antes ou apds ao

nascimento. Alguns casos Stewart avaliou a lesio duvrante a vida de
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seus pacientes através da pneumoencefalografia e ventriculografia,
e observando givos proeminentes, ventriculos laterais alargados,
rarvamente terceivro ventriculo, g deslocamento do sistema
ventricular para o lado da lesBo, que em muitos casos evidenciou a
hemiparesia cerebral contralateral a deficiéncia motora.

Christensen e Melchior em 1947, realizam estudo clinico €
neuropatoidgico em criangas com FC. Caractevizaram como
hemipareticos seis casos € encontraram em trés deles wm glioma
benigno envolvendo parte de um hemisfério e o ginglio basal do
mesmo  1lado;  em outvo caso descrevem malformagfo cistica no tergo
médio do hemisfério esquerdo, de mediagfo wvascular com severa
atrotia do gfnglio basal do mesmo lado; e nos dois dltimos casos
demonstraram uma severa atvofia hemisférica, incluindo o cdrtex
motory € o covrpo estriado do mesmo lado, associado com degenevagio
do tvrato piramidal ipsilateral. Eles concluem que hd necessidade de
se estudar cuidadosamente cada caso, visto que alguns deles apesar
de aparentes problemas perinatais apresentavam malforma¢des tipo
vasculares determinadas no periodo pré-natal.

Gross € Simanyi (1977) referem nos dados neuropatoldgicos
de malformagdes cerebrais, apesar de frequentemente relacionados
com complicagBes obstétricas, em menos que 50% dos casos onde ha
descrigio destas complicagdes, o0s danos cerebrais nada tinham a ver
com elas, enguanto um ter¢o das criangas com malformagdes do SKNC
haviam apresentado problemas no parto. isto os fez concluir que o
dano cevebral ao invés de ser consequéncia pode muitas vezes ser a
causa c¢e complicades obstétvicas.

Rosemberyg (1974) em excelente estudo neuropatoldgico
sobre encefalopatias circulatdrias pré e perinatais, referenda a
analise neuropatoldgica como método insubstituivel para a
compreensiao do mecanismo das encefalopatias. tle concluiu que
varios quadvos como: ulegirias, encefalomaldcias da substlncia
pranca, porencefalias, hidvranencefalias e micvopoligirias,
pevtencem a mesma categovria, dependendo do mesmo mecanismo
fisiopatologico e expressados clinicamente como encefalopatias
crdnicas infantis. As diferengas movrfoldgicas entre os diferentes

tipos de quadvos neuropatoldgicos s85o em fung8o de dois parimetros:
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de um lado os fendmenos isquémicos, relacionados essencialmente,
com =a rapidez de sua instala¢8o0 e duragfo e, de outro lado, a data
de sua ocorvéncia no curso do desenvolvimento cerebral. Rosemberg
conclui, partindo do método neuropatoldgixo, e auxiliado por fatos
anatomoclinicos € trabalhos experimentais, que o ‘“déficit” da
circulagio sanguinea responsavel pelas lesSes cerebrais na  sua
série de observagdes, resultam de colapso sistémico transitdrio.

Fara Rosemberg, apesar de fundamental o método
neuropatoldgico, € limitante na determinagio da etiologia dos
disturbios circulatdrios na grande maioria dos casos. Ele acredita
que destruigbes cerebrais graves nfo podem ser induzidas unicamente
pela falta de oxigenag3o dos tecidos, mas que a andxia pode
provocar muitas vezes colapso circulatdrio, ou mesmo sensibilizar o
tecido nervoso a isquemia, e esta seria o fator da lesB8o cerebral.

Squier e Keelingem (1994) realizam estudo em {65
cérebros de criancas que foram natimortos ou faleceram em periodo
neonatal precoce. Entre os natimortos, 44¥% mostravam evidéncias de
lesio cereoral relacionado a disturbio circulatdrio, sendo o mais
frequente isquemia, e em varios deles encontraram degeneragctes
cisticas. Segundo os autores a lesio cerebral pré-natal jd havia
sido vreconhecida por Virchow's em 1968. Eles acreditam, assim como
outros patologistas, que o argumento do dano cerebral perinatal ao
longo dos anos tem sido cada vez menos convincente, a exemplo,
Ellis e cols (i988) descrevem les8o pré—-natal em 25% das criangas
falecidas até 7 dias de vida. Squier e Keeling (1994) demonstvam
em seu trabalho uma alta incidéncia de lesdo pré-natal em
natimortos e naqueles falecidos no periodo neonatal precoce. Uma
das mais mais frequentes altevacfes € uma isquemia difusa da
substdncia branca. Segundo estes autores e outros a hipertvofia dos
astrocitos e a lesfo da substfncia branca no terceiro trimestre
pode interferir com a mieliniza¢3o normal e causar hipomielinizagio
que € uma das associagdes patoldgicas com paralisia cerebral na
vida pds—natal.

Vdrios foram os estudos neuropatoldgicos na paralisia

cerebral, ou nas investigagBes das lesBes cerebrais pré e

pevinatais, havendo autores que valorizam essencialmente o dano



34

pré-natal (Freud, i8%7; Lyon e Robain, i%947; Larroche, 1986; Bejar
e cols, 1i988; Ellis e cols, 1i988; Scher e cols, 1991, etc) e outros
ressaltam os fatores perinatais, principalmente entre as criangas
nascidas pré-termos (Little, 1962; Latham, 1954; Banker e Larroche,
i962; Chetetz, 1965; Dekaban, 19635; Flodwark e cols, 1986;
Fasternak e cols, 1989; Roessman € cols, 198¢; Donn e Bowerman,
1982. etc). Estes estudos contribuiram muito para a compreensdo da
fisiopatologia dos eventos, mas a etiologia mantém-se indeterminada
na maioria dos casos.

Nos dltimos anos a investigac8o do processo de migrag8o
neuronal, e suas alteragBes tem contribuido muito para o
entendimento de lesBes cerebrais pré-natais (Barth, 1987) e gragas
aos estudos histopatoldgicos caminhamos muito na compreensdo dos
mecanismos da FC, auxiliados também pela crianga nos exames
laboratorias.

0 estudo eletrencefalografico come¢ou a ganhar espago na
literatura a partir da década de 50. Ferlstein e Hood em 1935,
estudando 334 criangas hemiplégicas, sob o aspecto inteligéncia, ja
relatam o eletrencefalograma (EEG) como indicativo do envolvimento
cortical uni ou bilateral, e com altera¢es focais acima de 30X%.

Iyken e cols (1964) realizam um trabalho em 49 pacientes
hemiplégicos hospitaiizados, sobre a iateralizaclo
eletrencefalografica nestes pacientes. Eles concluiram que o EEG
falhou em 20 casos € sugerem duas explicagfes: 1) a les3o foi
difusa e bilateral ou &) as anormalidades epileptiformes do
hemisfério menos comprometido foram secunddrios a doenga de Dbase
que lesou o outro hemisfério.

Chuvrchil (1i948) separou as criangas com FC forma
hemiparética em dois grupos: epilépticos e ndo epiiépticos,
conciuindo que no grupo epiléptico o EEG foi anormal em 100X% dos
casos, contra &£9,8% do outro grupo, assim como o prognéstico' foi
pior.

Goutieres e cols (19782) entre 162 criancgas com
hemiplegia, o tragado foi anormal em 64,8%. Eles dividiram em
anormalidades 1ligeiras (pontas ou ponta-ondas rdpidas espont8neas

ou desencadeada por estimulo lilminoso sobre tragado de fundo



normal) e severas (hipisarritmias, surtos de ponta onda lenta,
depressdes unilaterais, e focos de ponta ou ponta onda sobre um
tragado de fundo anormal). 0Os autores observaram que 33X tinham o
EEG normal, € a anormalidade no exame indicou um pyogndstico mental
€ nSo um progndstico epiléptico. |

A partir do trabalho de Tto e cols (1984} surgem as
correliagdes clinico, eletrencefalogrdficas e tomograficas na
hemiparesia congénita ou adquirida. 0Os autores s8o undnimes em
considerar o EEG menos informativo que a tomografia, falhando
inciusive em demonstvrar o hemisfério mais comprometido, embora
entre o0s portadores de epiliepsia, as anormalidades sempre foram
muito mais frequentes.

Sussova e cols (1990) relatam no estudo de 51 criangas
hemipliédgicos que 80¥ tinha anormalidades epilépticos no EEG, mas
menos que a metade tinha manifesta¢lo ciinica de epilepsia.

Quanto aos exames radioldgicos, os autores buscaram
através do estudo in wvivo de pacientes com PC desvendar os
mecanismos etioldgicos e vrelacionar aspectos morfoldgicos aos
quadros ciinicos, inferindo observa¢8es fisiopatoldgicas no estudo
da radiologia simples do cr3nio. Dyke e cols (i933) publicaram um
trabalho sobre hemiatvofia cerebral, no qual relacionaram os
achados vadioldgicos ao quadvo clinico de "hemiplegias infantis”. O
estuco através do raio x simples e da pneumoencefalografia,
evidenciou hemiatrofia cerebral e alteragBes no arcabougo dsseo do
cranio, tais como: espessamento da abobada craniana e dilatagio dos
seios Frontais e etmoidais, além de aumento na aeragldo nas
piraAmides petrosas do osso tempovral, no hemicra@nio correspondente
a0 iado lesado. A linha média estava desviada, e 08
pneumoencefalogramas vevelaram aiargamento do ventricuio lateral,
além do seu deslocamento para o lado lesado. lyke e cols postularam
que estas alteragles aconteceram para compensar a diminuiglo
unilateral da substlncia cerebrail. Dyke e cols (4933) citam varios
autores, entre eles Freud (i897), o qual em sua cldassica monografia
sobre paralisia cerebral, diz: "A ingquestiondavel interrelagldo entre
o crescimento do cérebro e o desenvolvimento da calota craniana, €

um dos numerosos caminhos na hemiplegia infantil”™.
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Varios autores tem escrito sobre hemiatvofia: Jacoby e
cols (4%977), EBrennan e cois (1978), Danziger e Frice (i98@), a

maiovia deies apresentando hemiparesia. Outvros relatos como os de

Rothner e cois (1978), Cohen e Duffner (1984), Kotlareck e cois
(19841, Ito e cols (1981), Claeys e cois (1983), HMolteni e coils
(1987), 4Uvebrant (1988), Sussova e cols (199¢) e Wikiund e cois
(i990~i991) se dedicaram especificamente a hemiparesia e seus

achados ciinico-tomograficos.

Os achados na TAC tem sido correlacionados com a
gravidade da  hemiplegia, com o desenvoivimento de crises
convuisivas na hemipiegia, € o0 retardo mentail pelios diversos
autores jad citados.

Kotiareck e cols (i1981), realizaram classificag8o dos
aspectos tomograficos na HC bem aceita por outvros autores, tais
como: Claeys e cols (1983), Cohen e Duffner (1i984), Koch e cols
(1980) e Uvebrant (1988). Nesta classifica¢3o, Kotlareck e cols
procuraram sSeparar 0os achados de lesOes predominantemente
corticais, daqueias subcovrticais intituladas alargamento
ventricuiar uniliateral e um terceiro grupo de aspecto mor*olégicok
normai. Os autores encontraram pior progndstico naqueles com
cavidades cortico-subcorticais, mas n3o observaram correlacdo entre
0 tamanho da lesfo € a gravidade do quadro ciinico, nem entre o
hemisfério lesado € o nivel cognitivo ou mesmo de desenvolvimento.

Acreditamos que a evoiugfo no estudo por imagens, usando
diferentes técnicas poder80 nos trazer maiores subsidios de
avaliag8o nestes casos. Denays e cols (1998) através da tomogvrafia
computadorizada o cérebro por emissdo de “"photon” simples (SPECT)
com tecnécio-99m hexamethylpropyleneamineoxime (HMPAO) estudou 13
criangas com FC, & delas com hemiparesia. Todas apresentaram
hipoéerfusﬁo no hemisfério contralateral a deficiéncia wmotora,
inclusive um caso cujo CT foi normal. Eles acreditaram que as
lestes poderiam ter sido por hipoxia, ou por leucomalacia
periventricular discreta, nfo evidenciavel na TAC. Em nosso servigo
realizamos um trabalho piloto através do estudo da perfusio
cerebral com tc99m HMPFAD em 6 criangas com HC, trés como CT normal

€ trés com CT alterado. Observamos resultados semelhantes aos de
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llenays e cols, pois todas as criangas apresentaram hipoperfusio
cerebral no hemisfério responsdvel pela hemiparesia, mais
especificamente na regifio frontal posterior. Houve tambem
correlagio positiva entre a altera¢8o eletrencefalogrdfica e areas
dae hipoper fus8o cerebral (Fiovesana e cols, 1991). Estamos
convencidos de que esse exame pode acrescentar dados sobre a
dindmica do funcionamento cerebral, devendo ser mais amplamente
utilizado, principalmente naqueles casos onde as alteragdes
mor foidgicas ndo sfo evidentes.

A ressonincia eletromagnética também tem contribuido ﬁara
0o entendimento das lesdes cerebrais, principalmente nos erros de
migraglo neuronal, inclusive em estruturas como o tronco cerebral,
segundo Barkowitz e cols (1988), onde a altera¢3o morfoldgica nem
sempre € evidente; e também nas leucomaldcias periventriculares com
iesdes anatOmicas muito discretas, mas alteragSes Ffuncionais
expressivas segundo Flodmark e cols (4987 e 1989) e Koeda e cols
(1996) .

Além da ressonincia eletromagnética, a tomografia por
emissio de Fositvon (FET), Jjd tem demonstrado em lesbes
especificas, a possibilidade de se estudar o +Fluxo sanguineo
cerepdvral em recém—-nascidos de alto risco, acrescentando dados no
conhecimento da fisiopatologia das lesOes perinatais (Volpe e cols,
1983 . ‘

Frocurando estudar também o metabolismo cerebral em
alguns casos de PC, através do FET, Kervrigan e cols (19%1)
publicaram um trvabalho muito interessante, que incluia 8 casos de
hemiplegia infantil, onde demonstraram que o prejuizo metabdlico
vai aiém das anormalidades estruturais do cérebro, detectados na
TAC, assim como peculiaridades quanto ao metabolismo cevebelar.

AVANGAaNdo para o entendimento das lesbes pré e
perinatais, outro exame que muito tem contribuido é a
ultrassonografia. Vavios tvrabalhos tem sido escritos, relatando o
acompanhamento das lesOes perinatais. Bejar e cols (1980) e Levene
€ Starte (i981i) realizam trabalhos sobre diagndstico e seguimento
de criangas com hemorragia intraventricular e cerebral, através da

fontanela anterior, procurando dar pardmetvo técnicos para este
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estudo.

Donn e EBowerman (1982) demonstram em uma crianga pré-
termo a evoluglo de um cisto porencefdlico apds hemorragia
intracvaniana. Grant e cols (i982) velatam achados semelhantes em
treze criangas nascidos de baixo peso.

Hill e cols em 1982 acompanham ultrassonograficamente
criangas com leucomalacia periventricular hemorragica e
correiacionam com os achados de autdpsia, comentando a importfncia
deste exame no progndstico de dbito. Hill e cols em 1983 realizam
outro trabalho, buscando a correlag8o entre CT e ultrassom nas
iesB8es isquémicas focais, enfocando sua import3ncia no seguimento
ciinico € no progndstico, através da possibilidade de se localizar
e caracterizar evolutivamente estas lesBes.

Skoinick (1994) nos traz novas e interessantes
perspectivas através da ultrassonagrafia, apresentando um
comentdrio sobre os dltimos avangos em se fazer o diagndstico pré-
natai, principalmente nas semanas que antecedem o trabalho de
parto, de lesbes tipo cistos porencefialicos e leucomalacia
periventricuiar.

Na realidade as novas técnicas de exames complementares
muito tem a evoluir € a contribuiv no entendimento das liesOes
cerebrais, responsaveis pela FC, assim com  0S estudos

epidemioidgicos e ciinicos.
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Sendo a Hemiparesia a forma mais comum de Faraiisia
Cerebrai, segundo estudos estatisticos internacionais, e sendo a
crianga portadora de Hemiparesia Congénita pouco conhecida na
iiteratura médica nacionail, resolvemos empreender esta Pesquisa

estabeiecendo 0% seguintes objetivos:

- Lescrever o quadro ciinico e neuroidgico de criangas

Hemiparéticas.

- Verificar a frequéncia dos possiveis fatores de risco

pré e perinatai.

- Fesquisar a recorréncia familial de afecgles

neuwroidgicas.

- Relacionar os achados tomogrdaficos, radiogrdficos e

eletrencefalogriaficos com as manifesta¢des ciinicas.
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4.5, FOPULALKD DE ESTUDS

A partir de 1986 Ffoi criado o Ambuiatorio para
Atendimento de ECriancas com diagndstico de Faraiisia Cereorai,
forma Hemiparética que funciona na sala 697, do 22 andar, na
Divisio Ambulatorial do Departamento de Neurologia do Hospitail das
Ciinicas da Faculdade de Ciéncias Médicas, da UNICAMP.

Foram inciuidos na pesquisa pacientes com HC com ou sem
diagndsticos secundarios ae Retardo no Desenvoivimento
Neuropsicomotor, Epiiepsia, Deficiéncia Mental, Dificuldades ou
Fisturbios de Aprendizagem e outvos.

Foram exciuidas as Monoparesias e as Triparesias e os
caso0s de rHemiparesia gque continham dados de anamnese fazendo
suspeitar de comprometimento neuroidgico Fds-Natai. Nesta popuiacHo
temos £6é pacientes do sexo masculino e ié6 do feminino, sendo 35 de

cov caucasdide e 7 negrdide.

4. f.F. Critdrios ge sncaminhaments:

a) Facientes de ® a 14 anos, encaminhados com a queixa
principai ga deficiéncia motora wunilaterai, atendidos no
Ambuiatorio de Frimeivo Atendimento (AFA), cuja finaiidade € Etriar
€ agendar os pacientes encaminhados pelios Fostos de Saude da cidade
de Campinas e circunvizinhas, sendo a hipotese diagnostica
principai Faraiisia Cevebrai forma Hemiparética.

b) Facientes em seguimento nos Ambuiatdrios Gerais de
Fediatria ou de Neuwroiogia Infantil do HO/UNICAMF, diagnosticados

como Faralisia Cervebrail forma Hemiparética.
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4. . FROCEDIHENTOS HETODOLOGICGS

Eiaborou—~se um protocoio (Anexo 1) onde foram vegistrados
05 dados de anamnese, Go0s antecedentes pessoais e dos Ffamiliares,
do exame ciinico e neuroidgico, dos exames compliementares e da
classificaglo sociail.

Todos 08 pacientes Foram avaiiados peia autora e

continuam em seguimento.

4.£. 1. Anamnese

£m retlagl8o a idade em que foli obsevrvada a deficiéncia
motora +o0i importante precisar a época na quaili os famiiiares
suspeitaram, € a confirmagio ciinica neuroldgica.

Os antecedentes pessoais foram questionados junto a mie
ou responsdavel, solicitando sempre o cart8o de bergdrio ou
reiatorio médico. ‘

Jds fatores de risco preé e perinatais, indicativos
potenciaimente do periodo de risco etioldgico foram divididos em:
prénatal, perinatal e combinados (pré mais pevinatai). Us dados
foram levantados baseados no trabalho de Uvebrant (1988). Na
presente pesquisa o periodo pré-natal foi considerado a partir do
primeiro dia d¢a ditima mensivua¢Bo até o inicio do trabalho de
parto. Feriodo perinatal nos nascidos a termo foi do parto até o
sétimo dia de wvida & nos pré-termo até os vinte e oito dias de
vica.

Foram considerados nascidos a termo quando havia relato
de quUE O parto ocorrveu na data prevista e nascidos pré-Termo quando
0o parco antecedeu um més ou mais a data marcada, confirmados pelo
cartio de bergario. Classificamos os fatores etioldgicos conforme o
periodo de visco assinaiado pelia anamnese, em quatro grupos:

a) Fré-Natai - Ffoi provavel, quando houve fatores de

risco tais como: doenga materna cvdnica, idade materna < i8 e ) 35



anos, amea¢o de aborto, maitormagles na familia (ou no concepto),
consanguinidade, muitiparidade (acima de 4 Fiihos), aborto
espontineo prévio, tentativa de abortamento, uso de drogas, pre-
eclampsia, descolamento prévio de placenta, gravidez com DiU, baixo
peso  ao nascimento ou grande para idade gestacional (FIG ou GIG)Y,
gemevralidade, infec¢Ho pré-natai.

D) Ferinatai - devido a presenga de fatores de risco tais
como: astixia neonatal, prematuridade, descolamento preévio da
placenta, convuisbes, distdrbios respiratdrios,
niperbilirrubinemia, infec¢80 neonatal, hemorvagia intracranian.

c) Lompinadas Fré e Ferinatal - quando houve relato nos
gois periocos acima citacos.

d) Indeterminada - quando os fatores de risco estavam
ausentes ou eram insuficientes para sugerirv o periodo de risco.

Og antecedentes famiiiares, visando anormalidades
patoidgicas particularmente envolvendo o Sistema Nervoso foram

obticos até a 42 geraglo.

nearizou—-se SeguUnNao sistematica utiiizada nos
Ambuiatorios de Fediatria do HC/FCH/UNICAMF, buscando afastar

anormaiidades fisicas congénitas.

4. 5.5, Exame Neurologico

G critério metodoidgico utiiizado seguiu as diretrizes da
Discipiina de nNeurologia iInfantii, oaseado nos trabaihos ae
Lefevrelld e piament4o preenchendo-se protocoio. Nessa avaiiaglo
procuvou-se caracterizar a deticiéncia motora quanto a extensio e
proporcionaiidade, no Hemicorpo Comprometido. Considevrando~-se

COMPiETa 9quando a +ace, O membro superior e o inferior oe um



dimidio foram comprometidos € incompieta <quando a +ace nfo
demonstrava sinais deficitdarios. Quanto a proporcionaiidade, +oi
caracterizada a partir da quantificac8o da defici@ncia motora
nraquiai e crurai, considerando-se proporcionada quando a
deficiéncia motora no hemicorpo comprometido era de mesmo grau, e
desproporcionada  quando um G0s MEemDYos €ra mais comprometido.. Foi
detalhado informagdes sobre a fungdo motora caracterizando a forga
muUsSCUilar Eem graus ieve, moderado € grave obedecendo critérios
EXPOSTOS no Anexo II. GCaracterizou-se ainda as alteragoOes
reiacionacas ao tono muscuiar, refiexos fdsicos e superficiais,
movimentos invoiuntarios, sensibilidade superficiai e profunda,
avaiiagdo do crénio. As aiteragles trdficas Foram cataiogadas em:
Discreta - quanco havia somente diminuigio do voliume dga
muscuiatura; Acentuada, quando aiém da diminuigio da massa muscuilar
foi cetectado encurtamento dos memoros comprometidos. Foi apiicada
sempre que possivel € em funglo da icade da crianga, a availiagio
estereognosica, utiiizando objetos de forma e texturas diferentes:
cubo, bdast8o, bola de madeira, algodfo, tecido, moedas, chave,
caneza, bola de borracha, papel € escova de dentes. Cada objeto Foi
oferecido antes, a mio n8o parédtica. A estereognosia foi
considerada normal quando o0s acertos ficaram entre 80 e 106X,
prejudicada: acerzos entre B¢ e 3¢% ¢ abaixo deste valor gravemente

prejudicada.

4. 2.4, Perimstro Cefdlico

Os dados foram projetados na curva padronizada por
Marcondes & Cols (i92741) e Nellhans (1968), usando-se a seguinte
classificagdo: acima da média, quando a medida estava na 1linha
méagia ou acima sem ultrapassar o percentil 97,5; abaixo da média a
medida ficava abaixo do percentil 50 e acima de 2,5. Microcefalia:

quando a medida ficava abaixo do percentil 2,5. Anexo IIIa e IIlb
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4.2.5. Desegnvolvimento Neuromotor ¢ dode Fala

As avaliagBes foram realizadas pela pesquisadora em
criang¢as de idade inferior a trés anos ou através da anamnese com a
mie onde procurava-se 0s Gados 4o desenvolvimento neuromotor e de
fala. Estes foram colocados no griafico que consta do Anexo 1,
demarcado entre Normal e Atrasado, baseado nos dados do trabalho de
Diament (i9764), para o primeiro ano; entre doze meses e trés anos

de idade na avaliagB8o de Gesell e Amatruda (1952).

$.2.0. Aprendizagem

A aprendizagem foi avaliada através da anamnese com os
pais, verificag8o do conhecimento pedagdgico informal com a
pesquigsadora e concluido com o velatorio da professora, solicitado

na primeiva consulta.

4. 8. 7. Suspeita Clinica ¢ Confirmacdo Diagndstica

evantou—se a idade da crianga na qual os pais
suspeitaram da Detficiéncia Motora e a idade em que o diagndstico
medico e comprometimento do Sistema Nervoso Central foi

confirmado.

4. 2. 5. Exames Complementarss

a) Os estudos Radioldgicos do Cranio em sua maiovria foram
obtidos no aparelho marca Siemens, modelo Sevigraph, com capacidade

de S5¢0mAs e 128kw. As incidéncias no Raio X simples de crinio foram
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em: antero posterior, perfil e Towne, com distfncia foco filme de

f0@cm, técnica wvariando de 70 a BOKw e 80 a 100mAs, usando foco

fino. 0Os filmes wusados foram da marca Sakura QHS, tamanho 24 x

30cm. Classificou-se o Raio X de crfnio em normais ou alterados. Aas

alteragdes foram catalogadas em: depressio localizada,
caicificagles e wmicrocefalia, esta dltima usando-se o método de

Taveras—Wooo para a mensuragio.

D) Os EEQGs foram realizados no Servigo de
Eletrencefalografia do Hospital das Clinicas da UNICAMF, utilizando
aparelhos de oito canais, marca Berger, modelo T.F.119 e dezesseis
canais, modelo TW 102. Foram utilizadas técnicas de colocaglo de
eletvodos pelo sistema 10/20. A duracHo minima de cada exame foi de
€0 minutos (120 pdginas). Us tragados foram realizados quando
possivel com o paciente em repouso, de olhos fechados e submetendo-
0o a hiperventilacfo e/ou sono espont@neo. Naqueles pacientes de
menor idade, n&o colaborantes foi usado sedagio medicamentosa
através do hidrato de cloral a 16% - { mi a cada 5 kg ou medazalon.
0s exames realizados foram diagnosticados pela Dra. Diosely de
Castro Silveira ou pelo Ir. Carlos Alberto Mantovani Guerreiro do
Servigo de Eletrencefalografia do HC/UNICAMF. Os resultados do EEG
foram referidos como normais ou anormais. Os anormais, subdividos
em: V
- atividade epileptiforme (E): assim definidos aqueles tracados

que mostravam atividade epileptiforme, generalizada ou focal.

- anormaiidades eletrencefalograficas n3o epileptiforme (NE) :
aqueies tragados que apresentavam atividade lenta continua ou
intermitente, assimetrias ou atividade lenta de fundo.

Quando a crianga apresentava mais de um tragado
eletrencefalogrdfico, Ffoi escolhido aquele com mais alterages
graficas. Os achados eletrencefalogrdficos estfo no aAnexo IV.

c) 0Us exames Tomograficos de Cranio foram realizados em
diferentes aparelhos. Os cortes foram efetuados paralelamente a
iinha Jdrbito meatal, com intervalos de 1@ a 13mm, antes e apds a
injegio de contraste endovenoso. Fara unificar a avaliaglo
tomogrdfica todos os exames foram revistos por neurorradiologista

(Dra. VerBnica de Araujo Zanardi - Departamento de
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Radiologia/FCH/UNICAMP) e pela autora. Os diagndsticos obtidos

através do exame tomografico foram classificados em: Grupo I (GI) =

Aspecto Novmal; Grupo II (GII) = Alavgamento Ventricular
Unilateval; OGrupo III (GIil) = Cavidades Cortico-Subcorticais e
Grupo IV (BIV) = Alterac¢des n8o Classificdveis. Aqueles exames
considerados alterados também foram classificados segundo a

presenga ou auséncia de atvofia no Hemisfério Comprometido, além do
alargamento ou da cavidade encontrada. 0Os dados da Tomografia
constam no Anexo IV,

) 0 estudo do Liquido Cefalorraqueano (LCR) s6 foi
gsolicitada em criangas menores de um ano € colhido através de
pungio lombar. A técnica para verifica¢8o da citologia e bioquimica
obedeceu o0& critérios de andlise laboratorial do Hospital das
Clinicas da UNICAMF.

+.
My
-

H

Classificagdo Soclal

Baseou—-se nos dados obtidos quanto a instrugfo dos pais e
a renda pery capta familiar, usando como referente principal o
saldrio winimo do mé€s pesquisado, nos anos de 1987, 88 e B89.
Classificagf0 Econdmica conforme a discriminag®o abaixo:
i) Meédia - Famiiia cuja renda per capta era igual ou
superior a quatro salarios minimos; '
2) Haixa - renda per capta supevior a um e inferior a
quatro saldarios minimos;
3) Muita PBaixa - vrenda per capta igual ou inferior a um
saiario minimo.
Classificagio Cultural ~ Obedeceu quatro divisfes:
a) hNivel superior ou segundo grau completo;
h) Primeivo grau completo;
c) Frimeiro gvau incompleto;
d}) Analifabeto.
Obs: Na condicHo de disparidade entre o nivel de instru¢Zo do pai e

da mie, foi valorizada a instru¢8o da mide.
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4.2.1¢. Diagndséicos Sindrdmicos

Foram ciassificados em Frincipai, isto é, a prdpria
faralisia Cerebrai forma Hemiparética e Secunddrios, que inciuem
seis subdivisdes:

a) Retardo no Desenvoivimento Neuropsicomotor

b} Crises Epiiédpticas - classificadas segundo proposi¢io
da Comiss8o de Classificagfo e Terminologia da Liga 1iInternacional
Contra Epiiepsia (1985)4% utiiizando critérios ciinicos e
eletrencefaiogrdficos (Anexo V). Considerou-se crises epiliépticas a
partir do terceiro episddio, nfo inciluindo as crises neonatais nem
as febris benignas. '

c) Bificuldades de Aprendizagem - Foram assim
consideradas, aquelias criancas em idade escolar que apresentavam
dificuldades especificas na aprendizagem ou repeténcia acima de 2
anos .

d} Distdirbio de Comportamento - constatado atvavés da
anamnese e da avaliag3o, naqueles casos com hiperatividade,
irvitabilidade, agressividade, movimentos estereotipados €
autoestimuiacio.

e) Distdrbios Gftaimoidgicos incluiu entre outros
estrabismo, vicio de refracHo, deficifncia visuai. Diagndstico
confirmado através de AvaliagSo Oftalmoldgica (Dra. Ana Maria
Marcondes - Frofessora da Discipiina de Neuro~-Oftaimoiogia do
Departamento de Oftaimo/0Otorrinolaringologia).

) Atraso especifico na fala: foi assim considerado,
quando n3o0 navendo retardo no desenvoivimento neuropsicomotor, as

etapas da aquisiglo da fala estavam comprometidas.
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4. 5.5 Diagnostico Etiologico

Foi possivel considerda-lo em duas categorias: dovio ou.
provave: . Diagndstico etioldgico OJbvio pré-natai quando foi
possive: o diagndstico de malformagfo do SNC ou de microcefaiia ao
nascimento.

0 diagndstico etioidgico dbvio perinatai foi possivei
quando COMPYOVANDS através ae prontudrio a hemovrvagia
intracraniana, ou infecglo do SNC perinatai, ou encefaiopatia
hipoxico~isquémica sem outro dado contribuindo para a etioiogia.

w diagndstico etioidgico provdvei pré-natail foi
considerado quando s6 haviam fatores de risco no periodo pré-natai
ou antecedentes tamiiiares e consanguinidade indicando uma
predisposi¢io genética, ou dados gestacionais como gemeiaridade,
paixo peso ou aito peso para a idade gestacionai indicativos de
disturbios nutvricionais fetais, ou microcefaiia ao nascimento como
sinaiizador de probiemas a nivei encefalico. O diagnostico
etioidgico provdvel perinatal foi considerado quando havia reiato
de fatores de risco, ja descritos.

A etioilongia foi considerada indefinida quando nfo houve
eventos sinalizadores do momento da agressfo. Quando os dois
periodos apresentavam fatores de risco, considerou-se a etiologia
nao gefinida, mas com indicativos de ies80 provavei pré e

perinatai.

4.2 55, Frogaosticy

Fara quantificar o progndstico ciinico baseou-se nos
dados do exame newroidgico e nos diagndsticos secundavios, -
segimentados pelo seguimento prospectivo de cada caso. Foi dada a
seguinte pontuacgBo: ao retardo no desenvoivimento neuromotor (4
ponzos), epiiepsia (2 pontos), dificuidade de aprendizagem sem RDNM

(i ponto’), atraso de Ffaia (i ponto), estrabismo (i ponto)
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deficiéncia wvisua: (i ponto). O grau da deficiéncia motora foi

consideraco quando ieve (i) moderado (2) e grave (3). Considerou-se

bom prognostico quando a crianga atingia de 1 a 3 pontos, reguiar

quando totalizava de 4 a 7 pontos ¢ mal acima de 8 pontos.

.

4.8.15. Andlise Fstatrstica

Fara andiise dos dados clinicos da avaiiag3o neuroidgica
e 0s exames compiementares foram utiiizados 0s testes de X2 (quando
necessario o teste exato de Fisher)ge, e para comparag8o das idades
na suspeita cliinica e confirmag8o diagndstica o teste de Kruskael

waiiis considevando-se como nivei de significlncia x = 0,05,



Resultados

[

01



5.5, CARACTERITICAS BERATS DO GRUFO DE CRIANCAS COM HEMIFARESIA

Casulstica Selecionada

G
ke
LX)

Lentre o8 66 pacientes que foram encaminhados a0
Ambulatdorio de Paralisia Cerebral forma Hemiparética, no periodo de
i9E8é a 1i59@, Foram seiecionados 42 pacientes que possuiam
prontudrio satisfatoriamente preenchido com acompannamento minimo
de i ano, sendo Possivel dessa forma obter o diagndstico seguro de
Faraiisia <Cervebrai, +forma Hemiparética de etioiogia pré e/ou
perinatai, aqui denominada Hemiparesia Congénita (ML) - (dados de

identifica¢8o na Tabeia I7.

-

5.2 . Idade na Admissdo

A idade por ocasifo da primeiva consulta variou de seis
meses a treze anos € dez meses, apresentando como média quatro anos
e trés meses (com desvio padr8o de quatro anos € vinte dias).

A mediana das idades nesta popuiaglo Ffoi dois anos,
quatiro meses € quinze dias.

Quanto a distribui¢8o das idades por ocasifio da admissio,
onsevvamos que {4 casos (33,3%) tinham até & ano de idade, e 15
(33,7%) tinham entre 2 e 4 anos (exclusive), nas demais Faixas

etdrias consideradas observamos 3i¥ (Tabeia I).
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Tabela I

Distribui¢80 das 42 criangas com Hemiparesia Congénita segundo o0s dados de
Identificagdo, Nivel de InstrugHo, Nivel Econdmico e Hemicorpo Comprometido

T S o Gt e e s G S 0 G B G4 M G G S SR SO SO St S S S S M G S S G St YOS S S S A GSOS A0 O S s s a0 (e S0 O W S e 0 B Gt S o B S A S 0

Caso iDADE DZ NIVEL DE NEIVEL HEMICORFPO
NO . REZIITRY NOMIT ADMISSAD SEXC COR  INSTRUGAG EOONOMICO COMPROMETIDO
@i Z4ciads/e IR vaiém “emi Sr < b I Direito
a3z 216425 S 7a7m Femi ar z X Zsquerdo
c 228121 Mo iaim mMasc Br I3 Bx Lireito
a4 Z@36c5/1 JFRE 3adm Hasc Br o AE Tsqueroo
93 109459 ity Fa7m “emi Br % Ex Tireito
86 i77i76/3 JhA Jadm Masc ar - Sx Zsquerdo
a7 145764 = Sabm Femi Br o Mg Tsquerdo
et i3657% TEE Gasom Masc Br o Ex Zsquerco
85 143428 =X caim Temi W o Mg Tireito
i@ £@81i35/5 LAF @aiim Masc Br A Bx £5querdo
ii i487%9c/72 <8F iacm Femi Br o HB £squerdo
iz 1137417 ASS cacm remi Br A Hd Direito
i3 142542 CLYF iadm Femi Br o ME tsquerdo
iéd 02@c9s HAS Gaioém Masc Br e Bx Direito
i5 i6245576 J02 2afm Masc Y c Ex Direito
ié 136033/ FOC Jadm remi Br fi Bx Direito
i7 #7756 RCA 4aom mMasc Br o Bx squerdo
iz ZZBic376  _FB ¢atm rMasc Br A ric Direito
i? 236307 CAF iZaom Masc Br b HB Zsquerdo
=) 203632 sl {iaim mMasc N It B Direito
i 2281i24/F VHC 2adm Femi Br a Md rsquerdo
cz 172973 a4t i3aiém Hasc Br c HB Direito
=3 i28348/3 185 2aiim HMasc L c BX £squerdo
£ 22365376  WEA {ia0m Masc Br c HB Direito
9 968693 AAS cadm Masc Br Direito
£é £9EBRBT BRI 4a{0m Femi Br o Bx Iireito
e7 £98567 ZRE {9a%m remi N - HB Esquerdo
22 SZ4EE RS Zaim Hasc N - HB Direito
=7 =28077/5 VFL 3a¥m Masc Br a 4d Fireito
36 ie5e98 KCE Zadm Femi By e Bx £squerdo
a1 2E4467E/4 RR @aiim Hasc EY a Mg Direito
3 £i33567¢ ES ¢a%m Hasc Br L Bx £squerdo
33 i62B24/5 CS iaSm remi Br v Bx Direito
34 136033 FOA Jadm remi Br b BX Direito
33 c4z8eic ADS Z2acm remi Br tsquerdo
36 2OE773/9 JCF i2a%m Masc Br C Bx Direito
37 £44575 - HR 2adm Masc Br B Hd tsquerdo
3B £73333/6  RRS faim Hasc N C MB Direito
35 E21599/6 caC {6aiém Masc Br i MB Esquerco
49 72646 WRE Jarm Masc Br C Bx Fsquerco
41 c323e3/8 RN FaZm HMasc Br c HE bDireito
ac £833285/4 DAZ Jaim Masc Br C b Il Direito

LEGENDA: a=anos; m=meses; Dr=caucasoide; N=negrdide; A,B,C,D=Nivel de Instrugdo dos Pais¥; Hdi=média;
bx=baixa; #B=muito baixa; Femiz=Feminino; Hasc=Hascuiino.



F.1.5. Bistribulcivo segundo raga e sexo
Tabela II
Distribpuivio das criangas com Hemiparesia
Congfnita segundo a Raca € o Sexo
. EZexo Total de
Raga \ Mascuiino Feminino Casos(¥X)
Jaucasoide 21 i4 35
(83,3)
Negrdide 5 2 7
(16,7)
Total de 26 i6 47
casosg(¥%) (6i,9) (38,14 (100)

O grupo selecionaco de criangas com HC, £6 casos (61,9%)
eram co sexo mascuiino e 16 (38,i%) eram do sexo +feminino.
Fertenciam a raga caucasdide 35 casos (83,3%) e negrdide 7 (16,7%).

A propor¢8o de pacientes mascuiinos e femininos nio
diferiu da proporgHo i:i (XE=p2,381; p=06,12).

A distribui¢8o dos pacientes segundo a raga ndo Joi
significativamente diferente entre os sexos (Tabeia 1i) - (X&=0,08;
pP=9,c5.

11
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Caracterizacdo cuitural ¢ gcoadmica

Gy
be,
N

Tabela III

Gistrivuivdo das criancas com Hemiparesia Congénita

segundo o nrvel de Instrugdo dos pais & a Reada per Capta

W v o s ey s e Soen S e o S G e 0 4B S G G SR GO it G Y R 4440 SASD AN S SO Y VW WP SO O S A (S S M2 . SO STRD PSP S SH0u SO - o o e -

Nivel ¢e \ Renda Total de
Instrugdo N\ Média Baixa Muito Baixa Casos(X)
f) 3 £ @ 7 (17,5}
T i g i 4 (10,0
z ) i3 ie 25 (62,5)
I 9 i 3 4 (10,0
Tota: ce & ig ié 40
Casos(¥) (15) (43) (46) (i0@)

00 M e oo o i e (e . . e e e B S0 S R AP S s AR 4N40 MO e W St 404 eSS e e G S S0P S Y W SIS S S S D 44FY 4SS Shes ey P SYED S0VS IR P SO R SO SHP S G086 S w08 S04 Fben GHD 8 W00n

O0BS: casos 25 e 35 sem informagOes

Quanto ao niveil cuiturai dos pais das criangas com
Hemiparesia Congénita apresentavam nivel A (17,5%), nivei B (i0¥%),
nivel I (&2,5%) e nivel D (10%).

Quanto ao niveil econdmico, constatou-se nivel médio
(i53%), haixo (45%) e muito baixo (40¥%). Estas informages nZo foram
obzicas em dois casos: 295 e 35 (Tanela IIf). Houve nitido
precominio em nossa casuistica, de criangas c¢e nivei econdmico e
culzuwral menos “avorecico. Também ‘oi coincicente o meiaor poder
aquisizivo acentro da ciasse cuitural mais favorecida: 7i,4% das
criangas ce nivel A pariicipavam da ciasse média € a ciasse
econdmica mais Favorecida deteve 83,3% de criangas de nivei
cuizurai A. 0 nivel cultural £ (62,5%) +oi o mais Frequente es-ando
iguaimente distribuigo entre as classes econdmicas baixa e muito
Dgaixa. Naquelas criangas cujos pais eram anaifanetos (iNivel I
apenas um caso tinna nivel econdmico baixo, 0s demais tinham nivei

econdmico muito baixo.



{8
Gt

Frocedentes da cidade de Campinas foram igZ criangas
(26,6%), das cidades civcunvizinhasg 27 (64,3%) e de outros estados
(Bania, Faranda e Minas Gerais) 3 criangas (7,1¥). Houve predominio

de criangas procedentes de outras cidades 6o Sstado de Sio rauio.



J.&. LADOS DA ANSEKESE
J.8.5. cugina Frincipai

Tabela IV

GIstribuicdo das criancas com Hemiparesia Coagdnita
SEQUNYD A& QUEiNa Frincipal & o Sexy
\ Sexo Mascuiino Feminino Jotal de

Queixa = de Casos NE de Casos Casos
Frincipal \ Casos NE Casos nNE (%)
Atrofia e/ou it 3-6-10-14 i@ g-ii-iz c8(46,68)
rraqueza i5-17-4% i3-16-c1
unilateral 2@-228-23 £6~-30

£9,31,3¢ 33-34

36,37,38

46-47
RONFM ou D 3 ig-c4 4 i-7-9 7(16,7)

£5 27

Quedas £ 4-28 i 335 3(7,4)
Frequentes
Aiteragdes de s 35-41 2(4,8)
Comportamento
Convulsdes i 8 i 5 2(4,8)
Total de £6 ié 42
Casos (¥} (61,9 (38,1) (190d)
Legenca: XDNFM/DH=Retardo do Desenvoivimento Neuropsicomotor/Deficiéncia Mentail

Quanzto =a

queixa principal

a mais +*requente §

oi atrofia

g/70U4 “raqueza uniliatera:l (66,6X), sendo proporcional entre os
SEXOS . ~omo queixa principa‘ reTarco no cesenvoivimento
neuVopsicomo:or ou ce ce“iciéncia menzal es-eve presente em

Cie, 7% .

s a mges
(4,3%)

Quedas

e convuisbes

frequentes

(7,1%),

(E,4%3) - Tave:ia

alteragdes co

COmMpPOYyTamento

-v. houve associagio de queixas

em 4 (casos 3,7,33,3%). Ndo houve diferengas significativas quanto

a Ffrequéncia

reiaglio ao sexo (X£=0,EOE; p=@,65) .

cas

queixas neuroidgicas dimidiadas e

gerais, em



S.E . Froviavels Fatores de Risco Fré-Watal
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Tabela V

Distribuivdo dous casos de Hemiparssia Congénita quanto

aus Froviverls Fatores de Risco Fré-Natal

Total de
Fatores de Risco Casos n®2 Casos(X)
Loenga {ronica Maternas 3,9,8,16,24,30,33,37,39 g (24,4)
Idade ca M3e ¢( 16 ou » 35 4,6,8,13,17,83,3¢ 7 (16,6}
Ameaco de adortofx 6,10,411,12,48,29 6 (i4,2)
MaiformagOes na Famiiia i7,30,346,39 4 (9,5)
Consanguinidace i9,24,38,44 4 (9,3)
Muitiparicace 4,5,19,23 4 (9,5)
fitortos —spontaneos Freévios 4,22,36 3 (7,1)
Irogas/Tentativas de Abortox** £26,23,27 3 (7,43
Fre-Eclampsia i6,35 g (4,8}
Gravicdez com [ZIU 3 i (2,4)
FIG ou EIR 23,24,27,34,32,33, 40 7 (i4,6)
Cemeralicade 2i,253,33 3 (7,1)
Microcefalia ao nascimento i3,148,33 3 (7,1)
Nenhum i,2,7,9,14,415,26,28,34,42 ie (24,2}

S T o o e e S Gt S e S S S0 0 g G S0 0 M4 S ST VRS GO UGS P S SOOF €S S90S P PO D MY UBUS 400 S S S (P M D M G0 00 SUSR UD G0 P QS SO G S G HAD G008 AP D A GUN sifG SR NS ST Y SR U S S R S e S0

Legenca: FIT ou GIG=Fequeno para Icdade Cestacional ou Grance para Idade
Gestacional
* Fipertens3o Arteriai  Sistémica, [iabetis mellitus, CEpiiepsia, Fedre
Froiongada, Listdrbio Fsiquidtrico, Infecgdo Venérea, Desnutrigio
**  Ameaga ce Aborzo - Hemorragia e/ou Aborto iminente.

##*% En-orpecentes/Adortamento Medicamentoso.

Fovam cetectados na anamnese um ou mais fatores ce risco
Fre-Natal em 32 casos (76,Z%).

constatamos que as mies apresentavam doenga crdnica em
21i,4X%, icade inferior a 18 anos ou superior a 35 anos 16,6%, ameaga
ge anovio 1i6,6%, maiformagdes na Ffamiiia 9,5%, consanguinidade

¥,9%, wmuitiparidade, abortos espontineos prévios, drogas/tentativas
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ce anorto 7,4iX, respectivamente. Demais fatores considerados de
maior envoivimento materno, em menor frequéncia. Houve fatores pre-
natais consicevados ce maior comprometimento fetal tais como: FIl
ou =TI 16,46%, gemelaricace e microcefaiia ao nascimento 7,1iX%
(Tabela V).

N30 foram cefectados fatores de risco pré-natai em 26,EX,
SEeNCO  que  continmam  apenas um +ator de risco 3@,9%¥ e £ ou mais

A5,24.



&e
5.2.3. FProvdveis Fatores de Risco Ferinatal
Tabela VI
Distribuicdo dos casos de Hemiparesia Congednita quanto
aos provavels fFatores de Risco Ferinatal

Fatores oe Totai de

Risco Ferinatail Casos n& Casos(¥X)
Asfixia Neonatal 1,2,3,4,7,9,14,15,1é,24,22

24,25,26,32,33,34,35,38 19 (45,2)
Frematuridade/LrF i,2,3,4,7,16,21,27,38 ? (21,4
Depressio Neonatail i,2,14,16,22,24,87,3E B (19,0)
Convuisdes i,33,39,44% 4 (9,5
Hiperbilirvubinemia e,26,33 3 (7,4
Disturdio Respiratdrio i6,26,38 3 (7,4
Comportamento Irritado 14,34 2 (4,8)
Hipogiicemia i,3t 2 (4,8)
infec¢io Neonatal 33 i (2,4
Hemorragia Intracraniana 1,7 e (4,8)
Hidrocefaiia Derivada 7 i (2,4)
Nenhum 9,6,8,10,12,13,17,18,19,20

23,28,29,30,36,37,40,42 18 (42,8)
~egenca: IFY - Legco.amento prematuro c¢a Flacenta

Apresentaram um ou mais provavels “atores ce risco
perinaza. 24 criangas 37,2%. Jcorreu as‘ixia neonatal em 43,2¥,
premazuricace £i,4%, cepressfo neonazal 1i7,0%, mani-estagdes
convuisivas 7,3%, asiperdilivruvinemia e cistdrpio respirazdrio
7,14, respectivamente, irritabilidade, hipoglicemia e infecg¢io
neonazai  4,8X%, respectivamente. Através de prontuario foi
constatado, hemorragia intracraniana 4,8%, sendo que © caso 7
evolui para hidrocefalia necessitando deriva¢%o no periodo neonatai
£,4% (Tabeia VIJ.

. Em  reiaglo ao parto foi instrumental nos casos i e iF,
domiciiiar nos casos £ e 19, cesarea em i8 (casos 7,8,%,10,i1,12,
16,21,24,26,28,30,31,34,36,38,44,42), sendo 13 por indicacSo médica

e 5 eietivas. U caso 3i apresentou fratura de ciavicuia no parto.
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JEE0Y. Frovavels fFatores ge RIsco Fré e Ferinatai Correiacionados
com v Tempo de Gestagdo
Tabelia VII
. . Distriouivido gos casos de Hemiparesia Congénifa quanto
' RUs Frovavels Fatores ge Risco € o T8rming Gestacionai
A Tacores ce {ominacos *ré
1\ Risco w0 Relatacos “re-nata’ *erinatal + Ferinatal Total
Tempo \ . W e i€ ce € e £ ce ce
st \ ; fasos  fasos Lasos  [asos {asos  Casos {asos  Lasos Lasos
ciona: \ i af ity af £y af ifi 8 i
 Sré-Termo LR NN ) 6 3,4,ie §
21,07, 3 iz, 4
A Termo 2 e i6  3,6,5,i9 J 44,15 i*  {i,22,24 3
iz,13,i7 2,4 25,%,3% 76,84
i5,i5,29 33,3
25,39, 4 35,41
36,37,48
Toral ce : i6 £ ié &
Tasosi¥) {4,350 (38,11 iiy,ii (3,10 i)
Dentre as 42 criangas, 33 (78,6%) eram nascicas a termo e
g (21i,4%) pré-termo. NO grupo a Termo 3i casos apresentavam fatores
ce visco, senco que em ié navia referéncia apenas de fatores pré-
natais, em i%9 a presen¢a comsinaca ce fatores pré e perinatais e em

3 casos navia somente fatores perinatais; mouve portanto, em 26 dos
33 casos (75,8X%) a presenca ce fatores ce visco pré-natal.

NO  grupo ce criangas pré-termo os Y casos (2i,4X)
reiatavam comprometimento por farores perinatais, senco trés
somente fatores perinatal e 6 fatores pré e perinatais comninacos.

~Na andliise geral os fatores combinacos pré - perinatais e

pré-natal ‘oram os mais encontracos -~ 38,1i%, respecrivamente,
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enquanto perinatais isoiados foi de 19,1X. Nos casos 28 e 42 nfo
foi constatado fatores de vrisco (Tabela VIi).

Todos os casos pré-termo apresentaram fatores de risco
enquanto nos a termo, em dois casos nfo foram detectados qualquer
fator, n8o havendo, portanto, diferen¢a significativa quanto a
presenga de FR nos dois grupos (probabiiidade exata de
risher=0,61). Comparando apéknas aqueles pacientes onde foram .
encontrados fatores pré ou perinatal isolados, observa-se uma
frequéncia significativamente maior de Fatores pré-natais nos

recém-nascidos a termo (probabiiidade exata de Fisher=0,03).
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J.2.5. Antecedentes Familiares

Tabela VIII

BDistribuivdo das criancas com Hemiparesia Congénita, quanto a ocorréncia

de Doencas Neuroldgicas e Halformativas segundo 0 Grau de pareatesco

\ Grau de Parentesco

\ {9 Grau 29 Grau 32 e 49 Graus

\ N8 de N2 de W2 de Total de
Anormalidade \ Casos Casos Casos Casos Casos Casos Ocorréncias
Neuroldgica \ X) nl X) a2 (X} n8 {X)
tpilepsia , 4 3,13 5 if,14n 8 i#,5,7,8 i7

£8,36# i5#,37 9%,19,80% (44,5)
38 29

Halforsagdo ... 3 i7,30 i 6% 5 Bx,9x,224 g .
do SNC , k2 23,34 (21,4)
Retardo no DNPH 4 3%, {5« i f4» 3 4,287,328 g
e/ou DH 33,39 (19,9)
Total ce it 7 ié
Casos{X) (26} (16,64} (38,1)

iLegenda: DNFHM=Desenvoivimento Neuropsicomotor, DM=Deficiéncia Mentai

. % casos 8,9,13,14,15,22,36,39 com duas ocorréncias neuroldgicas nos fawiiiares

Apresentaram antecedentes famiiiais positivos para
doengas neuroidgicas ou malformativas 26 casos (&1,9%X), havendo 9
(21,4%) com parentesco em 12 grau, & (14,3%) em 22 grau e i3
(36,9%) em 32 ou 42 grau. Apresentavam epilepsia em parentes de 18
grau quatro casos. No caso 3 a mie é epilédptica, inciusive usou
~ fenobarbital na gestagio. No caso 13 o pai era epiléptico e ainda
havia um irm3o com retardo no desenvoivimento e nos casos 28 e 36
havia reiato de irm8os epiiépticos. A epilepsia esteve presente em

parentes de 22 grau, 5 casos, e em 32 e 42 graus B8 casos.



A maiformagio do Sistema Nervoso Centrai esteve presente
em 4 casos. No caso 39 a mBe é portadora de deficiéncia mental e hd
reiato de irm8 com retardo no desenvolvimento neuropsicomotor por
nidrocefaiia. Nos casos 17 e 30 houve reiato de maiformacfo do SNC
(comprovados peio auktor da pesquisa). No caso i7 cistos
porencefdiicos e no caso 3@ wmalformaglo ventricuiar inespecifica.
NOos demais graus havia & ouiros reiatos. A presenca de retarco no
desenvoivimento neuropsicomotor nos casos i3 e 33 em irmBos ¢  de
deficiéncia mental =~ casos i35 e 39 irmfo e mie respectivamente,
contribuem como os demais itens de parentes em i9 grau em 9,5X.
Encontramos estes itens rvelatados em quatvro outros casos de
parentescos em 22, 32 e 42 graus (Tabeia ViliiJ.

nNio 6e observou diterengas significativas entre
anormalidades neuroldgicas € 0 grau de parentesco, quando
comparados i2 e 22 graus.

Constatou-se alto indice de consanguinidade nas famiiias
..das criancas com Hemiparesia Congénita, presente nos casos
10,24,38,41 (9,5%). Nio havia relato de anormalidades neuroldgicas
nos Jamiiiares dos casos 2,6,10,12,16,18,20,21,23,24,26,34,35,40,
41,42, isto €, 16 casos (38,1%X).
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S5.3.f. Ferimetro Cefilico

CARre)

DADOS DO EXAME NEURGLOGICE E EXAME FYSICO

Tabela IX

&7

Distribuicdo das criancas com Hemiparesia Congénita

quanto ao Ferimetro Cefdlico ¢ o Sexv

N0 GI08 Gas GESH Gue G404 PEuD G0u0 SIS Fes S 0SS Geus S48 SOIS SRS MASD S0 Gt FIND G0N GHN S0P S60% SO BESS GV GENG GO SUIS SIS EMSG SEOE GAMS SLSS SI06 SIS GASS 4009 MIE UIIS PIMS SIS SN SRS SR e SO G SIS G0N IS SNID HLY SS S0Ne M WSSO GMD Gou SIS SN GIED SU AP S WOE

microcefaiia
considevradcos

em rveiagdo ao se

normais quanto

_XE=0,034; p=0,85.

Constatou-se

xo XE=0,003; p=@,%946 nem

ao FrC acima ou

depressio da calota craniana

abaixo

v Sexo
\ Mascuiino Feminino
Ferimetro \ NE de Casos N® de Casos Total de
Cefdiico Casos NG Casos NG Casos(X)
Acima da 3 3,190,314 4 z2,2i k4 )
Media 37,38 26,35 (24,4)
. Abaixo da  _ ié 4,6,8,15 B i,5,9 24
Meédia . i7,20,2P 11,412,143 (57,2)
23,295,286 33,34
29,34,3%9
40,44 ,42
Microcefalia 3 i4,18,19 4 7,16 9
24,32 27,36 (24,4)
Total de 26 16 42
Casos{X) (61,9) (38,1) (100)
0 Prl em 33 criangas (78,6%) manteve-se entre os
percentis 2,3 - 97,3, sendo 21,4X acima do percentil 56 e 57,2%
abaixo. Dentre as 42 criancas 21,4% apresentavam FriC abaixo do
percentii 2,5. Houve predominio do Pri abaixo da média e o ndmero
de crian¢gas com microcefaiia foi expressivo (Tabela 1X, Grdficos 1
e i1). N&o houve diferenca significativa quanto a Frequéncia de

dentro dos

da meédia

contraiaterail

a0 hemicorpo atetado, em 3 casos (7,iX) € hemangioma Tacial (Doenga

de Sturge Weber) nos casos B e 18.
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5.53. 8. Hemicorpo Compromaetido

Constatou-se sindvome piramidal deficitdria direita em 23
casos (354,8X) {5 wmeninos e 8 wmeninas, e sindrome piramidal
deficitdria esquerda em i9 casos (45,2%) 14 meninos e 8 meninas
~(Vabela 1J.

A distribui¢8o Joi mais incidente & direita no sexo
mascuiino, havendo igual distvibui¢So no sexo feminino (8§:8).

O hemicorpo comprometido nfo diferiu em reiagfo ao sexo
XE=@,237; p=0,43. '

3.3.3. Extensdo do Compromstimento Motor

Foi avaiiado como sindrome piramidal deficitdria compieta
em 6 casos (14,3X%), e sindvrome piramidal deficitdria incomplieta em
36 casos (85,7X).

F.3.4. FProporcionalidade do Compromgstimento Motor

Foi possivel wverificar sindvome piramidal deficitdria.
proporcionada em 10 casos (23,8X), e sindrome piramidai deficitaria
ndo proporcionada em 32 casos (76,2%).

_ Encontramos 24 casos com predominio braquial e 8 casos
_com predominio crural entre os nfo proporcionados.
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o g Froporcionalidade do Comprometimento Motor

Tabela X

Distribuicdo dos casos de Hemiparesia Congénita de acordo cos a Extensio

- da Deficiéncia Motora e a Froporcionalidade do Comprometimento Motor

\ COXPROKETIKENTO MOTOR
\ Froparcionalidade
\ ... FPROPCRCIONADG NAD PROPORCIONADO Total
\ N9 e KO de Crural Braquial de
\ Casos Casos Casos  Casos Casos Casos
_Extensdo \ (X} n (%) n2 n? X}
Completa 3 19,85,41 3 5,7,36 é
. (7,1) (7,1) _ (14,3}
incompleta 7 i,22,28,3¢ 29 4,13,15 g,3,6,8,9,10 34
(16,7} 31,33,38 {49,6) 16,27,34 i1,12,14,17 (83,7)
35,37 ig,2e,21,23
24,26,29,32
39,46,42
Total de ié 32 42
Casos (X) (23,8) (76,2) (ie®)

Apresentavam leficiéncia HMotora Compieta 14,3% nio
havendo diferengas quanto & extensfo do comprometimento. Nas
criangas com deficiéncia motora incompleta (85,7%) foi mais
frequente a forma nfo proporcionada, e nesta o comprometimento com
predominio braquiai. NZo houve associagBo entre as varidveis.

Probabilidade exata de Fisher=0,1349 (Tabeia X).



79

5.3.8. Grau da beficifncia Motora

Tabela XI

Distribuivio das criangas com Hemiparesia Congénita de acordo

com o0 Hemicorpo Comprometido ¢ o grau da Peficifncia Hotora

\ Grau da Deficiéncia Motora Total .
N LEVE KHODERADA GRAVE de
Hemicorpo \ N2 de  Casos N? de  Casos NQ de  Casos Casos
Cosprometido  \ Casos N@ Casos No Casos NG X
Direito 4 i2, 15 i i,3 8 5,9 23
14,22 20,24,08 14,18,29 (54,8}
34,33,34 26,29,42
26,38,44
Esquerdo 7 4,1{6,17 3 2,6,19 7 7,8,1f i9
21,32 39,40 13,27 (45,2}
35,37 30,32
Total de i1 i6 i5 42
Casas(X) (26,2) (38,1) (35,7) (1¢8)

Entre as 42 crian¢as houve a seguinte distrvibuig¢fo quando

aos graus de deficiéncia motora:

35,7%.

Quanto ao grau

de deficiéncia motora
houve diferenga quanto ao hemicorpo comprometido Xa=2,779; P=0,25.

leve 26,2¥%;

apresentado

modevado 38,1i{X e grave

nao
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5.3.7. Bindrome Extrapiramidal associado a Srndrome Piramidal
Deficitaria (5F0}

Tabela XII

Distribuicdo das criancas cos Hemiparegsia Congénita quanto a associacho
de Sindrome Extrapiramidal g a Extensio do Comprometimento Hotor

GOS0 SHIR UL SN S900 GS SAN SIS L0 RN G Gum S0e SNt LIRS SNES SHER TIS SR G4 SHG U604 G640 SRS Savh AR G4re Seeb EEY SORE SOER GOv Gee Seew WRAw Gue SHGe AN GISK FuAP SO0 40 $H4 G080 SSP SHNC BIIY SiEe TERS Gee) Sam SIS GOS Tils GRS RS SENY TSRS SOV LY WD IS¢ SHSm S-S SUTP WY

\ Tipo de Comprometimento :
\ Pivamidal + Total

\ Firamidal Extrapiramidal de
Deficiéncia \ N2 de Casos N de Casos Casos
Motora N\ Casos NE Casos Ne (%)
Completa S 5,177,419 i 41 é

25,36
Incompleta = = 30 i,2,3.,4,6 b i2,17 36
8,9,i0,11 _ ee,e3
13.14.15 24,29
146,18,20
21,26,27
£8,30,31
32,33,34
35,37,38
39,40,42
Total de 35 7 42
Casos(¥) (83,3 (16,6) (i00)

———.—-.-.-—-.--......——-————--.-..-.uu--..-.-n.-.—-.————-n—mmw—o——-——-————-—_.—-—-n.-——--—————u-—-_--—,

O0s casos apresentaram sindrome piramidal exclusiva em
83,3X e associa¢fo com a sindrome extrapiramidal em 16,7%. Neste
ultimo grupo a express8o clinica predominante foi distonia em &
casos, havendo um caso com movimentos coreoatetdsicos (Tabela XII).

Embora n&o se tenha observado nenhum caso de associaglo

~da  sindrome piramido-extvapiramidal entre os pré-termos, pois os 7
casos eram nascidos a termo, esta diferenga nfo foi significativa
.. (XB=2,291; P=0,130).
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Tambeém nio houve diferen¢ca quanto a extensio da
deficiéncia motora entre os casos com sindrome piramidal isolada e
com sindrome extrapiramidal associada. FProbabilidade exata de
Fisher=0,49.

5.3.8. Sinais de Liberagdo Firamidal

Apresentaram reflexos osteodendinosos exaltados  no
hemicorpo comprometido 78,6%, e normais em 21,4%¥. O sinal de
Babinski foi encontrado em 76,2%, duvidoso em 23,8X, sempre no
hemicorpo comprometido.
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S5.3.8. Trofismo no Exame Neurvldgico

Tabela XIII

Distribuicdo das Criancas com Hemiparesia Congénita de acordo com o

grau das Alteragcdes Trdficas e o Grau da Deficiéncia Hotora

SOSU SSRGS 0TS G408 041 4040 WAER GE) 6N Sees eGe GRS G206 GMS FONE $E0S BN SeSs 1160 G4SE G GPAS SHVF FOIe GRS SN GG BONE TG GOGY CUSE SOMS SN SIS GaSd SIS SIS GAPR SAFO BN $O0R Sedw GO NS GEPL ASON SIS SUGE Sucs SSes RSN SIS SUS ENS S40S S MG SHSS SEAD WM SImS Aie S600 SR Samm-oid

\ Alteragio Trotica Totai
\ Discreta Acentuada de .
Deficiéncia \ N2 de Casos N8 de Casos Casos.
Motora \ Casos Ne Casos N2 (%)
Leve . 8 ie,i7,21,e8 3 4,155,146 i1
(19,0) 23,34,35,37 (7,4) (26,2)
Modevrada . 6 i,e8,31 10 2.3,6,19 16
. (14,3) 38,39,41 (23,8) 20,24,33 (38,1)
36,40, 482 ’
Grave 2 8,27 , i3 5,7,9,10,1414 i5
(4,8) (30,9) 13,14,18,85 (35.,7)
26,29,30,32
Total de ié , 26 42
Casos(¥X) (38,1) (61,9) (i00)

0 Gy i SeD G0ee 4See SHE SV HMGR S0 ESS GOSR G000 GHSS G40S G048 G0N 460t DESI Sed GeP SOY GASE GTE SUE TSR TENE TEE NS CHSR BErs GaSe wiet SENY G SN SES Geos SR Reas SaM Sip Aes GaR WA Aer GPIS S Geiw 4SO PESP SENE RO GISP SeS $I0G RIS TSR TR San GSS SBY GG WSS SHIP SETY ST

Apresentavam alterac8es trdficas discretas em 38,1%¥ e
acentuada em &1,9X. Dentre aqueles com deficiéncia motora leve
26,2% Foi mais incidente a altera¢fo trdfica discreta 19,0%X, nos
moderados (38,1i%) a alteragio trdfica acentuada e entre os graves
35,7% houve nitida ocorréncia da alteragfio trdfica acentuada. N3o
houve diferenga quanto a alteragfo trdfica discreta e acentuada
entre o0s casos, que apresentavam deficiéncia motora moderada e
grave . (XZcoor=1,248; F=0,26). Quando agrupamos os graus modevrado e
grave e comparamos com o grau leve, constatamos que a atrofia
discreta estava associada a este dltimo (X€=7,58; P=0,0064) (Tabela
XIII).



74

5.3.18. Sensibilidade

Tabela XIV

 Distribuicio das criangas com Hemiparesia Congénita segundo
Avaliagdo Estereogadsica € o Tempo Gestacional

O e G e e 9ae e e A Bt S G et e S Jee e Grme Sare S S

\ >Estereognosia

\ ACERTOS :
\ 8o-100% 50-80% { S0¥X Tatal
\ N de N2 de N2 de de
Tewpo de \ Casos Casos Casos Casos Casos Casos Casos
Gestagio \ (X) ng (X) n2 (%) n8 (X)
Pré-Termo 3 4,16,27 2 2,7 S ] 5
(17,9}
A Termo 9 6,12,15 3 2e,e3 1{ 5,8,9,44,14 23
i7,19,20 e? 24,30,32 (82,1)
24,028,414 33,36,39
Total de ie 5 ii c8

Casos (X} (42,8) 17,9 (39,3) (100¢)

- oo o

Obs: Testes nfo obtidos em 14 criancas

Todos o8 pacientes, na avaliagS3o de entrada ou _ na _

evolugfo, reagiram a dor e ao tato localizando satiefatoriamente. .

Ndo foi pesquisada a sensibilidade térmica. A estereognosia foi
avaliada em 28 pacientes. Foram considerados normais 42,8%,
levemente alterados 17,9% e gravemente comprometidos 39.3x.[‘

Astereognosia foi constatado em i1 casos nascidos a termo sendo 4

casos com deficiéncia motora moderada e 7 grave. No grupo leve nio
se constatou asterognosia.

. ... Nio houve diferen¢a quanto a gravidade da astercognosia e _
0s grupos pré-termo e a termo (probabilidade exata de Fisher=0,08).
Também n3o houve diferenga quanto a frequéncia de astereognosia
entre os dois grupos (probabilidade exata de Fisher=0,364).
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Dentre os pacientes com asteregnosia n¥o houve diferenga
entre a gravidade desta entre os pacientes com deficiéncia motora
moderada ou gvave (probabilidade exata de Fisher=0,72) nem entre
estes e aqueles com deficiéncia motora leve (probabilidade exata de
Fisher=0,08. Também nfo houve associacHo entre a presenga de
asteregnosia e o grau da deficiéncia motora (moderado + grave x
leve = X@=1,75; P=0,19 (Tabela XIV).



5.3.41.

Tabela XV

76

Comprometismento dus aervos cranianos

Distribuivdo das criancas com Hemiparesia Congénita segundo

o eavolvimento de nervos cranianos ¢ o Tempo Gestacional

~\ Nervos Cranianos

\ Deficiéncia Paralisia Sea
\ Estrabismo Vigual Facial Central Comprometimento
\ NS de N2 de N2 de N2 de
Tespo de \ Casos Casos Casos Casos Casos Casos Casos Casos
Gestaglo \ 43 n2 X) n? (X) al (X} nf
Pré-Termo 3 3,74,16# 2 Ta, 16 i 7% 4 i,2,4
27,38 i
A Termo 7 08%,i3x,{4s 7 Oo,B%,i3x 3 94,1%,85 ei  6,9,18
24%, 30% {4,802 36,44 ii,12,15
32,34 2%, 304 17,18,20
23,24,28
29,31,33
35,37,39
48,42
Total de iz 9 [ 25
Casos (X) (28,4) (24,3) (14,3} (59,5}

# Dois ou mais nervos cranianos comprometidos. Casos 5 e 30 nistagmo.

Dos {7

cranianos o

(40,4X) com

uni ou bilateral, estava presente em 12

Ccas0s

estrabismo,

comprometimento dos

(P8,6%X), a deficiénecia wvisual em 9 casos (21,4%) e a paralisia

tacial centval em &6 casos (14,3%).

A frequéncia

paralisia facial

grupos pré-termo

de estrabismo,
central n8o diferem significantemente

€ a termo (respectivamente

da deficiéncia visual e da.

Xecorr=E,573 P=044;

- XBcorv=0,154; F=0,69; XScorr=0,053; F=0,82). (Tabela XV).

nervos

entre os
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5. 4. ODUTROS DIAGNOSTICUS CLINICOS E NEUROLIGICUS

S.4.f. Retardo no Desenvolvimento Neuromotor (RONM)

al RONM e Tempo Gestacional

Tabela XVI

Distribuicdo das criancas com Hemiparesia fongénita segundo

O Desenvolvimento Neuromotor g o Téreino Gestacional

FUGS GUIR SIS G5 SO SISH NS SENS AR GRS 0N G10) Suke LSS MU STIS B0 S04 Cems SURS Sevs 0408 SR GeNd G0vs Al SHS et Seie SURE Be0E HESS Gummp Sare S RALS SOES SNl SaS S40S SIS SR WAPS GRS RSSE GENG GPOS SEES AJS GIS SOV GUN SRS G000 $444 WD Smmt SO SN GG SHE WDS B SEED SBEh AT S

\. DNM . _
\ \ NORMAL ATRASADO Total .
~ Término " N2 de Casos N2 de Casos de
Gestacional \ Casos NE Casos Ne Casos
(%) (%) (%)
Frée-Termo 4 3,4 5 1,2,7 9
21,38 16,27 (R1,4)
A Termo . i7 5,6 ié 8,9 33
14,482,145 10,13 (78,6)
17,209,822 14,18,49
23,826,829 24,25,28
31,34,35 : 30,32,33
37,490,414 36,379,422
Total de 21 21 42
Casos(¥X) (50) (50) (100)

S S Sh Gt S 008 GPew G SSas S50 G000 Sas S5t GRS SHHS SIS0 S0P TR Gese SANS Geeu TS CHEP SN P GRS S0 06 ek S84 $008 St SEa ALGR FMSS S0 G40h Goke Gete VeSS SmS Gam Bemm 0SS WS SANS S04 MGV 0SS S SOS emt Sese Semm SN Seas SRS SRS G S SHub S Sim 0mm e

Apresentaram DNM normal 21 criancas (50X) e atrasado 2i
(5eX). O0s casos 7, 18, £S5, 30 e 39 foram considerados gravemente
retardados.

g grupo de criangas pré-termo apresentou 55,5X de
criangas com atraso € o a termo 48,4% (Tabela XVI).

Nio houve associag8o entre prematuridade e o RDNM
(XEcorr=@; p=i). -
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b} RDNH & o Brau da Deficifncia Motora

Tabela XVII

Distribuicdo das criangas com Hemiparesia Congénita de acordo com

o Deseavolvimento Neurvaoftor ¢ o grau Jda Deficidncia #Motora

B T

\ Deficiéncia Total
\ LEVE MODERADO GRAVE de
\ N2 de Casos N2 de Casos N2 de Casos Casos
DNK \ Casos NO Casos N Casos NE (X)
Normal 9 4,12,15 B8 3,6 4 - 5,14 i
- {7,21,e2 20,31,34 26,29 (50,0)
£3,35,37 38,40,41
Atrasado 2 10,14 8 1,8,1%9 14 7%,8 24
24,28,33 9,13,14 (56,9)
36,39% 18%,25%,27
30%,32,42
Total de i ié iS5 42
Casos(X) (264,0) (38, 1) (35,7) (100}

®* caso com grave retardo no DNH

As criangas com deficiéncia motora leve apresentaram

_nitido predominio do desenvolvimento neuromotor normal, enquanto

aquelas de acometimento grave, apresentaram predominio do RDNM. .

Aqueles de grau modevado demonstravam equilibrio (Tabela XVII). =
N8o houve diferenga quanto a frequéncia de RDNM nos
grupos de deficiéncia motora moderada e grave (XPcorr=0,929; .
p=0,031) entre estes e 0 grupo de deficiéncia motora leve observou-.
se predominio de DNM normal neste dltimo (X8corr=4,434; P=0,035). _ .
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F.4.2. Atraso Especifico na Fala

Apresentaram Atraso Especifico na Fala 6 criancas (casos:
6,14,12,24,26,34), outvras 19 tiveram aquisi¢io atrasada fazendo
parte de atvraso global no desenvolvimento.
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5.4.3. Crises Epildpticas

&) Crises Epildpticas g 0 Término Sestacivnal

Tabela XVIII

Distribuicdo das criancas com Hemiparesia Congénita presenca de

Hanifestacdes Epilépticas Controladas ou ndo e o Término Gestacional

\ Crises
\ Farcial Simples Total
\ e/ou Complexa Generalizadas Sem Crises de
Téramino \ N8 de Casos N2 de Casos N2 de Casos Casos
Gestacional \ Casos no Casos nB Casos n8 (%)
Pré~Termo 2 7,38 2 i,2 5 3,4,16 9
(21,4)
A Termo 9 5,8,9 3 i8,19 21 4,141,412 33
{6,413 ee 14,17 ,20,23 (78,64}
15,85 24,26,28,29
36,39 30,31,32,33
34,35,37,40
41,42
Total de it ) 26 42
Casos(¥%) (24) (i2) (42) (100)

No. grupo de 42 criangas com Hemiparesia Congénita, 16
(38, 1% apresentavam episddios caracterizados como crises
epilépticas, 5 casos com controle parcial das crises nos dltimos &

meses. Estavam em tratamento 12 criancas.

~ Quanto ao tipo de crise epiléptica, ii casos (26,2%)

apresentaram crise parcial simples e/ou parcial complexa com
generalizac8o secundaria. Dentre estes, 10 relataram movimentos.
cl8nicos no hemicorpo parético. A presenga de crises generalizadas
foi constatada em S5 (14,9%), o caso i, a partir dos 14 meses passou
a apresentar mioclonias, diagnosticado posteriormente Sindrome de.
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West secunddria; o caso 18 apresentou mioclonias desde os 2 meses
de idade. 08 35 casos apresentaram em algum momento crises
convulsivas tdnico~-clfnicas generalizadas.

A frequéncia de epilepsia nfo diferiu entre os dois
grupos a termo e pré-termo XEBcorr=0,003; F=0,95. Ni%0 houve
diferen¢a quanto a ocorréncia de crises epilépticas e o hemicorpo
comprometido X£=0,023; F=0,88. Entre os epilépticos n¥o houve
associagio quanto o tipo de crise e o tempo de gestagio
(probabilidade exata de Fisher=0,37).
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b} Crises Epildpticas & Antecedentes Familiares de Epilepsia

TABELA XIX

Distribuicio das criancas portadoras de Hemiparesia Congénita coe ou

sem crises epilédpticas e antecedentes familiares de epilepsia

\ Crises Epilépticas

A Presentes Ausentes
Familiares \ NE de Casos NG de Casos Total de
Epilépticos \ Casos NE Casos NQ Casos(X)
12 e 28 Graus 4 13,15 ] 3,11,14 9
36,38 6,37 (21,4)
32 e 48 Graus 7 1,5,7,8 i 29 8
2,119,822 (19,90}
Ausentes 5 2,106,148 2o 4,6,12,16,17 23
259,39 20,21,23,824 (59,5)
: 26,87'30;31
32,33,34,35
40,41 ,42
Total de 16 26 Y.
Casos(X) (38,1) (61,9) (160)

No grupo de 16 criangas (38,1i%X) que apresentavam Crises
Epilépticas constatamos que ii criangas (23,8%) tinham antecedentes
familiares (AF) de epilepsia. NO grupo de 26 criancas sem crises
epilépticas, encontramos 6 (16,6%) com Familiares epilépticos,
sendo 5 entre os parentes de 12 e B2 graus. Naqueles B85 (59,5%) que
ndo apresentavam antecdentes familiares de epilepsia, 5 (14,9%)

apresentaram Crises Epilépticas.

 Houve  maior frequéncia de epilepsia entre os pacientes

com histdria familial positiva (X2=8,574; P=0,003).

N2o_ houve diferenga quanto a frequéncia de histdria. .

familial de epilepsia em parentes de 12 e 22 graus, comparados aos
de 39 e 42 gvaus entre os pacientes epilédpticos e nfo epilédpticos.
(probabilidade exata de Fisher=9,09).
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c} Crises Epildticas e Retardo no Deseavolvimenty Neuromotor

Tabela XX

Bistribuicio das criancas com Hemiparesia Congénita com ou

sem Crises Epilédpticas g Desenvolvimento Neurosotor

9500 €00 w00e Seve Sewe S0w SuSh GE SIS GEIS GES GOV S0 G GOSN AP SIEN €A €000 it SME4 SO SIS PO WiuT SIve WP G0 G GO GAES MPS SUNS GRS NSO IS GMLS ISP SIS G 4SS Ghi ES IS SUN SSN) G6SS G000 4000 SNGS S00R SIND SIRO SIS0 SMH Ree SAES Sed NS SRR SRS GFS SISE AN WD Swme Shee

\ Crises Epilépticas N Total
\ FRESENTE AUSENTE ‘de’
\ NO de Casos N2 de Casos Casos
DNFPM  \ Casos NE Casos NS (X)
Normal . 4 5,49 17 3,4 21
22,38 6,141,142 ‘ (50,0)
17.,20,24
23,26,29
31,34,35
37,460,414
Atrasado i@ i.2,7 ? 14,16,24 24 .
8,9,10 27,28 (50,0)
13,18,19 30,32
25,36,39 33,42
Total de ié 26 42
Casos(X) (38,1) (61,9 (100)

A0es 02%0 GO W Gece Sewe vewe Sam GEwe BISS Geie Suer WEre fuss Gee Save SHAS MMNe Soee SESS GGSS 000 Hare SeNe Gs Geee Gemi GeS G600 $0s8 GBS Sa06 SO SHSH GO Gess Soes Best GMMS AeAS Gam G000 SIS Gmp SRR Gfns A4S MU does Se0e AL GIEE GMS GG SHSs P Tine SE Seru Su AU SSSP GRS SR GRS SEIB SRS

Entre o8 casos que apresentaram crises epilépticas 75%
tinham RDNFHM. Houve melhor progndstico entre aqueles sem histdria
de crises, pois apenas 25% apresentavam o RDNM (Tabela XX).

Houve predominio do RNM entre os portadores de crises
epilépticas (XBcorr=4,947; P=0,0264).
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5.4.4. Dificuldade de Aprendizagem (DA)

Tabela XXI

Distribuivcdo das criangas com Hemiparesia Congénita

com ou sem DA & o tempo de gestagdo

S 404 G6en Sens G4s Gove S8 dane G4as Gast Sash PGS GHA SIY S0er SN PIeS SONH SES SP) 0SS 0SS SN Seu THeS SRS TN SEN SO IO SRS SUSE TSl Sse G6S SAne SIS SWS GE0R AMGP O GE SH60 SNE APE SYS GSIP SR MWSS SIS SROE SNSE GNP BIAP SPEd 0n U em el S SIS0 SIS SRS WNES IS UDNP 4000

\ Tempo de GestagHo Total
\ Pré-~Termo A Termo de
\ N2 de Casos NE de Casos Casos
DA \ Casos NE Casos NE (%)
Fresente 4 2,7 i3 5,9,13 i9
16,87 14,415,417 (65,5)
i9.20,82 '
24,225,309
33,36,39
Ausente i 4 ? 6,114 ie
i2,26,28 (34,5)
£9,34,41
Total de 5 24 29
Casos (¥%) (17,82) (82,8) (100)

U ot S ovev s way G6t S o e W 0004 S04 G004 SIPP GPOS Gnes St SIS GMe Tese UES $000 Sese SONS e SHY S6ve Beme Gure SeRS SOEe Shur GESS BOCE SeGe FeUS Sese Fem> Sems FSeS SENe ROSS Sees GaN SN0 LAMM omb wHGe G000 0SS PGV Gred WERE WPON WD SRS SUBE Seee VENS SEN WD WA ISP IS MDY

Dentve o8 29 pacientes em idade escolar 19 casos (65,5%)
apresentavam DA.

A frequéncia de DA n8o foi significativamente diferente
entre o0s nascidos a termo e pré~-termo (probabilidade exata de.
Fisher=0,42) - (Tabela XXI).
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5.4.5. Pistdrbio de Comportamento

Foi constatada a presenga de 10 criangas (24%) com
disturbio comportamental, variando desde movimentos de auto-
estimulag8o (10%), agressividade e irritabilidade em 70X, e
hiperatividade em 20X. Quanto ao periodo etioldgico a distribuigio
foi aleatdria e proporcional. Também quanto ao Hemicorpo
Comprometido, observamos que 40% dos casos eram a esquerda e 66X a
direita.



B6

5.5. SUSPEITA CLINICA (ED} E CONFIRMACAQ DIAGNISTICA (LD} DA
HEHIFARESIA CONGENITA '

4.5 1. Idade por ocasido da S ¢ na CD
Tabela XXII

Distribuicdo das Criancas com Hemiparesia Congénita, Idade em que o0s
pais suspeitaram da Deficidncia Hotora e o Diagndstico Neurologico

s Goms e vebe 0ot Geve e St S0 SN S4B SoS See S400 000 Sewm Ger Swmd Bed GPIE Sbee MEN4 SSS Ged S44D S6et Shie S8 S4Se SSG Sase SIe GPUE TESS B40O SUNP SIS BIUE MCO BUNS SIS MESE GUTD AES SIS $I00 SIS SuE SIMP BIDR BSGE WSV FAED SSE SASE BONS S0 GIOT SUP GUM MTE SOV 0N e SN GG 409

Intervalo \ SUSPEITA CLINICA CONFIRMACR0O DIAGNOSTICA
de Tempo \ NS de Casos N2 de Casos
(meses) \ Casos(¥X) NE Casos (%) NE
e -1 03 7 (16,7) 9,13,17,48 i (2,4) i8
24,322,482
3 -1 06 7 (16,7) 3,8,10,14 1 (2,4) 3
£3,29,38
6 -1 09 ? (21i,4) i,4,1ie,e59,27 e (4,8) 8,32
28,30,31,40 '
? -1 12 6 (14,3) 2,141,415 8 (1i9,®) 1,10,13,15
19,223,826 23,29,34,36
i -1 18 ? (21,4) 16,20,21,26 8 (19,9) i1,14,21,28
33,34,35,37,44 30,33,38,42
i8 - 24 3 (7,1 4,5,39 5 (44,9 2,9.,12
22,41
> 24 i (2,4 7 17 (40,%5) 4,5,6,7,16
i7,19,20,24
25,246,27,34
35,37,39,40 .
Total 42 (100) 42 (104)

ame hae S e s 406 e SO0 G005 PES MG S00H SIS SES SMGH G0N GoR S0S M0SE G0N GRS SUO SesE BOU BN S4SP GSK 40P G40 SUUE GIY G0N S406 SM06 SAND BOVP GSO) BMSE GEI GAPY SeSE SISE GISS TUSO GV GUSS SRR SEI G KEMP G0N GRS GIRP SUND SHED G060 SIES RS0 GIUY GMP SIS SN SUER BeEP G Sush S0

A Suspeita Clinica (SC) da Deficiéncia Motora pelos pais
apresentou grande Flutuagio entre zero e 48 meses, sendo a média
geral de ? meses.

Quanto a distribuicBo das idades observou-se que 14
criangas tinham idade abaixo de é meses, 15 entre 6 e i2 meses, 9.
entre 12 e 18 meses, 3 entre iR e iB meses e um caso aos 40 meses.
A suspeita clinica da Hemiparesia predominou entre & e 9 meses e
entre i2 e 18 meses (Tabela XXII).

A confirmag8o (CD) da Deficiéncia Motora Unilateral por
_protfissional capacitado sofreu variac8o entre dois meses e 12 anos,
sendo a média geral 34 meses.
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5.5.82. 58 e £P relacionados ao grau da Deficiéncia Motora

Tabela XXIII

Pistribuicio dos 48 rasos de Hemiparesia Congénita segundo v
Intervalo de Tempo sntrg a Suspeifa Clinica & a Confirmagdo

Diagnostica relacionado av grau da Deficiéncia Motora

__Grau da \ Idade Média(meses) Intervalo
Deficiéncia \ Suspeita Confirmagio de Tempo
Hotora \ Clinica bP Diagndstica DP entre S/D T pe
LEVE 10,45 6,47 24,36 14,14 13,99 14,3646
(44 casos)
. HMODERADQ , 9.19 5,62 49,04 52,37 39,87 50,93
(16 casos) ,
GRAVE ‘ 8,647 i2,46 R4,73 30,24 18,07 28,37
{45 casos)
Média Geral dos 2,33 8,68 34,62 38,69 23,29 37,356

Casos(42 casos)

—— e o o D e ]

DP = Desvio Fadrfo

N8o houve diferenga entre os trés grupos quanto a idade
‘da SC (H = 3,813; P = 0,415) quanto a idade no diagndstico H =
1,409; F = 0,49 € quanto ao intervalo de tempo entvre S/C H = 0,844,
P =0,466.
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5.5.3. 850 ¢ €0 relacivnados ao arvel Econdmico

Tabela XXIV

Distribuicdo das criancas com Hemiparesia Congénita segundo
Intervalo de Tempo entre a Suspeita Clinica g a

Contirmagdo Piagndstica ao Nivel Econdmico

\ Idade em Heses Intervalo

Nivel \ Suspeita Contirmagio de Tempo
Econdmico \ Clinica i Diagndstica DP entre S/D P

HEDIO 7,5 5,05 13,83 9,13 6,33 4,09
(06 casos)

BAIXO 8,39 5.98 23,28 17,29 i4,89 15,45
(18 casos)
MUITO BAIXO 19,88 ig,ee 96,13 93,82 45,23 93,47
(16 casos)
Média Geral dos 9,33 8,648 34,642 38,49 23,29 37,36

Casos(49 casos)

DP_= llesvio Padrio

Obs: N3o havia estas informagdes nos casos 25 e 35

0 intervalo de tempo entre SC e CD apresentou diferencas

com nivel socio-econdmico, sendo no nivel médio é meses, no nivel

baixo 15 meses e 45 meses naqueles de nivel muito baixo (Tabela .

XXIV).

- 8C - H=0,053; F=0,97

CDh -~ H=4,626; F=0,10

IT - H=3,715; P=0,16

Embora nfo tenha havido diferenga entve o0s grupos
observamos correla¢io significativa entre o IT e o nivel econdmico:
quanto menov o nivel econbmico, wmaior o intervalo (R=-0,49;
Rc=@,31.
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55 4. SC e COP relacivnados av Nivel de Instrugdo

Tabela XXV

Distribuicio das criancas com Hemiparegsia Congénita, Intervalo
de Tempo em meses entre a Suspeita Clinica ¢ a Confirmagdo

Diagndstica relacionado ao Nivel de Instrucdo dos pais

oo ot o

\ Idade em Meses Intervalo

Nivel de \ Suspeita Confirmagio de Tempo
Instrugdo \ Clinica DP Diagndstica DP entre S/D ‘pP

A , 7,29 4,96 13,29 g8,1ie b 5,13
(07 casos)

B ) ii 7 c4 18,33 i3 14,53
(03 casos)

C. . 8,34 2,59 30 31,74 21,469 32,46
(26 casos) i

D _ i7,5@ 7,95 113,75 44,23 94,25 49,44
(04 casos)
Média Geral dos 2,33 8,648 34,62 38,69 25,29 37,96

Casos(40 casos)

DF = llesvio Fadr&o

Obs: Sem informagOes nos casos 25 e 35

0 intervalo de tempo foi se alargando entre os diversos
niveis de instrucfo, sendo minimo no nivel A (4 meses) e miximo no
nivel D (96,25 meses) — (Tabela XXV).

NS0 houve diferenga quanto a idade na SC entre os 4
grupos (H=6,721; P=0,08). No entanto, houve diferenga entre as
idades na CD (H=10,1364; F=0,01i7) devido ao maior intervalo de tempo
decorrido entre SC e CD nos grupos culturalmente menos favorecidos
(H=9,225; F=0,0244).
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5.8. EXAHES COHFLEHERTARES

5.4.5. Radiologia Simples do Crdniv

Foram classificados em normais e alterados, sendo normais
33 casos (78,6%); alterados 9 casos (21,4X%), todos com
microcefalia: Casos 7,14,16,18,19,24,27,30,32; depressio
localizada: casos i8 e 24 (4,8%); calcificagBes: caso 32 (2,4X%).

Entre as criangas com microcefalia, 6 nasceram a termo e
3 pré-termo (casos 7, ié e 32). As criangas em que se constatavam
depressio localizada no crdnio e calcificac8o eram nascidas a termo
e o periodo de risco foi pré e perinatal combinado.

Avaliando os 9 casos com microcefalia, observamos que

todos tinham o DHM atrasado.

5. 6.8, Eletrencefalograma (EEG)

0 estudo eletrencefalogrdfico foi realizado somente em 49
criancas, porque nos casos 26 e 28 houve dificuldade na sedag8o
para realizar os exames.

0 EEG foi normal em 18 casos (43X) e mostrou
anormalidades eletrencefalogrdficas em 22 casos (55%). Dentre os
“anormais 9 (22,5%) apresentavam somente atividade epileptiforme
focal ou  generalizada, 9? (22,5%) apresentavam atividade
epileptiforme e ndo epileptiforme associadas, enquanto 4 (1e%)
apresentavam somente atividade ndo epileptiforme (Anexo IV).

Avaliando estes €2 casos quanto a lateralizagSo da
alterac8o eletrencefalogrdfica, observou-se que apresentaram.
achados no hemisfério comprometido clinicamente, ou seja
homolateral 3 lesSo neuroldgica, 13 casos (59%), alteragdes
bilaterais foram encontradas em & casos (27%) e contralaterais ao

hemisfério comprometido clinicamente trés casos (14X).
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ar ££6 v Epilepsia

Foi constado entre os epilépticos 81,2% de exames
alterados, incluindo 56% atividade epileptiforme, sendo isolada 19X
e combinada em 37%. A anormalidade n8o epileptiforme estava
presente em 25%. Entre os nio epilépticos foi observado 30,7X d
EEGs alterados. . :

5.6.5. Tomogratia dxial Computadorizada (TAL}

Através da Tomografia Axial Computadovrizada (TAC) foi
_possivel formar 4 grupos (GI, GII, GIII e GIV) com diferentes
achados. '

GI -~ Normal - 7 (16,7%) casos 4,6,15,21,87,35,37

GII - Alargamento ventricular wunilateral - 10(23,8%)
casos 1,2,5,7,11,16,24,825,34,42

GIII - Anormalidades coOrtico-subcorticias - 18 (42,8X)
casos 9,12,17,19,20,22,23,24,28,29,30,31,32,33, 36,
38,40,41.

"GIV -~ Achados n8o classificdveis - 7 (16,7X) casos
3,8,10,13,14,18,39. Neste grupo temos: dois casos
de Angiomatose de Sturge Weber, tres casos de
atrofia cOrtico subcortical hemisférica acentuada
e 2 de malformaglo (agenesia de corpo caloso e

alteragio ventricular e cisto aracnoideo).
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a) Tac x Feriodo de Risco Etioldgico & o Tempo Gestacional

Tabela XXVI

Pistribuicio das criangas com HC quanto ao Tempo

Gestacional & o Aspecto Tomografico

aete ooan oo v et Sawe St 4SS SOR SN s S004 B0 Adas Gme Sube SO Suh Seve €045 PReD F0H WSAS 008 Gved Saed GTEE 000 A0SO S0SR S4 SHAD GURS SO G0en Ges 003 SANY GEI0 GHIP GISE FOS BMD SO MAVE ST GRS SO SHER SO0 SR U FTUR A SRS GO 4R S0 R0 SIS G D S5 S5 S S 000

\ Tempo Gestacional Total
\ PRE-TERMD a4 TERMO de
Aspecto \ N de Casos N2 de Casos Casos
Tomogratico \ Casos N Casos N (%)
GI 3 4,24 4 6,15 7
e7 35,37 (146,7)
GII 4 i,2 é 5,11,24 10
7,46 25,34,42 (23,8)
GIII i 38 17 .12 i8
17.,19,20 (42,8)
Pe,e3,26
28,229,360
31,32,33
36,409,414
GI1V i 3 é 8,10,13 7
14,18,39 (16,7)
Total de 9 33 AP
Casos{(X%) (21,4) (78,6) (100)

—.—-—...-.......-—.-.--..-.-..........---...-'..-.._..--n-.-.-.-.«.—-—__.nuu.o-.—m————m-ummmm——————un—mm-—-.’.-——m—

Os casos pré-termo apresentaram maior concentraglo no GI .

e GII. Os casos a termo apresentaram maior contingente de achados
anovrmais na TAC = 88X, do que os pré-termo, 66X%.

Quando avaliamos os fatores de risco associados ao. .

proprio diagndstico tomogrdfico, observamos que no GI, 86X tinham
fatores pré~-natais, estando combinados em S7X%¥. No GII, 860X
apresentavam fatores perinatais, estando combinados aos pré-natais
em A40%. No GIII 95% era a termo e 78X apresentava fatores de risco
pré-natal, estando combinados em 33%, e houve em 22X fatores
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perinatais isolados.

No GIV 57% dos casos foram considerados de diagndstico
etioldgico pré-natal devido as malformacdes do SNC e os trés casos
com atrofia cdrtico-subcorticais apresentavram fatores de risco pré-
natais, isolados ou combinados.

Comparando-se GI e GII, que podem estar relacionados com
prematuridade ou hipoxia-isquemia precoce, com os grupos 111 e IV
que sugerem malformac3o ou acidente vascular precoce, observa-se
que hd predominio de nascidos pré-termo nos grupos GI e GII e de
nascidos a termo no GIII e GIV (XBcorr=4,79%1; F=0,03).

Esta diferenga € decorrente do grande numero de nascidos
a termo no GIII, tanto que quando se comparou apenas os grupos GII
e GIii houve numero significativamente maior de a termo no GIII
(probabilidade exata de Fisher=0,04).
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b} TAL x Perimetro Cefdlico (Fri}

Tabela XXVII

Distribuicio das criangas com Hamiparesia Congénita quanto
ao Ferimetro Cefdlico & o Aspecto Tomografico

\ Perimetro Craniano Total
N ACIHA DA HEDIA ABAIXO DA MEDIA KICROCEFALIA de
Aspecto \ Ne de Casas NC de Casos NG de Casos Casos
Tomografico \ Casos N@ Casos Ne Casos N (X)
6l 3 21,35 3 4,6,15 i e7 7
37 (14,7)
GII i 2 é i,9,44 3 7,16 ié
25,34,42 24 (23,8)
GIII 3 26,34 i2 9.,i2,17 3 i9 i8
38 28,228,283 30,32 (42,8)

28,29,33

36,49,44
GIvV 2 3,i¢ 3 8,13 4 14,418 7
39 (16,7)
Total de § 24 9 42

Casos(X) (2,4) (57,2) (21,4) (184)

T S SV SRR PV S ey
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c} TAC & Extensdo e proporcionalidade do Comprometimento Motor

Tabela XXVIII

Distribuicdo dos casos de Hemiparesia Congénita de acordo com o

Aspecto Tomogrdfico € a proporcionalidade do Compromet isento Hotor

.—_——-_-—_-———-—-—.m.‘..—_——-.—n—.‘.---——.-...u—-..-—--.-—-----——uo—u-«.-———--—mm———m—————-—..-——————-—-—

\ o NAD PROPORCIONADO

, \  PROFPORCIONADO COM PREDOMINIO

TAC \ Crural Braquial Total _

GI 5 2 "7
(16,7)

GBIl o L z 2 6 ie
(23,8)

GIII 8 19 i8
(42,8)

GIV . i & 7
(16,7)

otai i0 g 24 42
(100)

_...—-..-—-——-....---.——-——-.—-——.—-—..—-.—..-u-—-.—-—-...—.—.—.--—_.—-._——.-—.—....u.-n..—-——npu—-——-——-u—u-—-————‘--’-—

v Was criangas com hemiparesia proporcionada, ié¢ casos
(23,8%), predominou o achado de cavidades cdrtico-subcorticias em
8, ficando 2 casos no GII. Dentre os hemiparéticos nio.
proporcionados observou-se que NOS grupos 6Ii, GIl1i e GIV o
acometimento braquiai predominou, ocorrendo em 88X e no GI o
comprometimento jo0i crural em 71,4% (probabilidade exata de
Fisher=0,005) (Tabela XXVIII).

d) TAC x Sindrome Extrapiramidal associada a Sindrome Firamidal

A associagfo da sindrome extrapiramidal 3 piramidal Toi
obsevrvado em 7 casos, estando 6 no GIII, o que fo0i
significativamente diferente nos demais grupos (X2corr=4,375;
P=@,037. ‘
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er T x Grau da Beficidfncia Motora

Tabela XXIX

Distribuigio das criangas com Hemiparesia Congénita de acordo

com o Aspecto Tomogrdfico & o grau da Deficiéncia Hotora

—-m-————.———_—-—_..—__-_-...-_.-_————-u.--.--_-

\ (Grau da Deficiéncia Hotora Total

\ LEVE KODERADA GRAVE ge
\ NG de Casos NE de Casos ND de Casos Casos

CT N\ Casos NG Casos Ne Casos N@ (X)

GIL 5 4,1i5,21 i é i 27 7
35,37 (146,7)

Giz i i6 4 i,2 S 5,7,18 ie
24,34 25,42 (23,8}

GIll 4 i2,17 9 i9,20,28 5 9 i8
2,23 31,33,36 26,29 (42,8)

38,40,44 30,32

GiIv i ie £ 3,39 4 8,13 7
14,18 (16,77

Total de i i6 is 42
Casos(X) (26,2) (38,1} (35,7} (100)

eare o . ot o s 0000 G SO N GO St SURS W S AV S Sy e €0 Sbes S 40 - - - o o

No GiI predominou a deficiéncia motora ieve (74X%).

Quando © grau da defici@ncia motora foi moderada e grave.
50i constatado na tomografia maiov incidéncia co aspecto GII (90X}
seguido pelo aspecto GIV 84% e GIII 78% (Tabela XXIX).

NEo houve associagdo entre as varidveis (Probabilidade

exata ce Fisher=0,268).
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f} TAC & a Avaliagdo Estereogndsica

A estereognosia foi considerada normai em 43X dos 28
pacientes pesquisados, ievemente prejudicada em 18X e gravemente
comprometida em 39X.

Consideranco os casos avaiiados em caca grupo,
apresentaram maior comprometimento os grupos il e IV com 83X e 100X
de comprometimento oca esteveognosia (probaviiidade exata oe
Fisher=90,024) .



g} TAC & Desenvolvimento Neuromotor DKM

Tabela XXX
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Distribuicido das Criangas com Hemiparesia Congénita Segundy

0 Deseavolvimento Meuromotor ¢ o Aspecto Tomogrifico

....—-——-—-—-.—-.--——-.m.-—-——.—m—-—m-——.—--a..——-~—u.-~n—-.~-~-——~u~.——~uu.

957 0500 0400 Gams G0mm 0200 4000 4oms coum map wsve Ghe o ouwe 0uP Bems aum S0t e e av0n

\ DNH Totai
\ NORMAL ATRASADO de
\ NE de Casos N® de Casosg Casos
TAC Casos Ne Casos nNe (%)
Gi 6 4,6,15 i 27 7
21,35,37 (16,7)
GII 4 5,14 é 1,2 ie
24,34 7%,16 (23,8)
23%, 42
GIIX i i2, 17,020 7 ?,19,28 ig
22,283,246 30%,32 (42,8)
2%,31,38 33,34
49,44
GIV i 3 é 8,10 7
13,14 (16,7)
i8%,39%
Totai de 2e z2e 42
Casos (¥} (52,4) (47 ,4) (100)

.—.-..—-..--—.—.—--...--.....n—....—.——-.—-—u——u.n—-—-.-«...—----——m.——-—-—.——-—-—--..—

* Fortadores de Grave Retardo Neuromotor

ST 0% 00 e Sate e vne e 0000 Guss S0aw Sess eme Sen e G004 G028 2000 b vme wma

Criangas com TAC normai apresentaram RDNM em 14%; no Gii

&0¥X; no G
¢

ao RDONM (X

II 39% e no GIV 84%. A TAC nfo definiu Progndstico quanto
Ecorr=2,310; P=0,13) - (Tabeia XXX).
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TAC & Crises Epilédpticas

As criangas com Hemiparesia e Crises Epilépticas
estiveram assim divididas quanto aos grupos Tomogrdficos: GI - caso
13 (14%); GII - casos 1,2,5,7 e 25 (50%); GIIii - casos ?.19.,22,36 ¢
38 (28%); GIV - casos B,10,13,18 e 39 (71,4%).

Nestes 16 casos (38,1i%) que apresentaram crises
epiiépticas o percentual de portadores de crises em cada grupo foi:
GI 14X, GII SeX, GIIi 28% e GIV 7i,4%.

A manifestacBo epiléptica nas criangas com Hemiparesia
Congénita, analisados sob o aspecto da Tomografia Axial
Computadorizada, n8o estavam relacionados os grupos tomogrdficos
. (XEcorr=0,98%; F=0,32).

I} TAC ¢ a Dificuldade de Aprendizagem

- Entre as 29 crian¢as com hemiparesia congénita em idade
escolar, observamos que 19 (66%X) apresentavam DA. Os casos estavam
assim distribuidos nos 4 grupos: GI (casos 15 e 27) 98X; GII (casos
2,5,7,16,24 e 25) 75%; BIII (casos ?,17,19,20,22,30,33 e 34) 61,5%;
GIV (casos  8,13,14 e 39) 100% dos casos avaliados. N0 houve
diferenga quanto a ocorréncia de DA entre os virios grupos
tomograficos, nem entre GIV que poderia ser considevado o pior
progndstico, em relagio aos demais grupos (probabilidade exata de
Fisher=0,204).
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J? TAC » a Radivlogia Simples do Crinio

0 exame radioidgico simplies do crfnio alterado em § casos
ficaram assim distribuidos: GI - caso 27 com microcefaiia; GII -
casos 7, 16 e 24 com microcefalia e o caso 24 também tinha
depressfo iocaiizada BIII - casos 19, 30 e 32 com microcefalia e o
caso 32 tinha caicifica¢8o; GBIV ~ casos 14 e 18 com microcefalia e

no caso 18 caicificac8o sugestiva da doenga de Sturge Weber. Houve

distribuig¢fo proporcional de microcefalia nos 4 grupos, portanto
este aspecto n8o estd associado a0 grupo tomogrdfico (XE=9,255;
F=0,61).
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1Y TAC ¢ o Eletreacefalograma

Tabela XXXI

. Bistribuicdov dos dchados Eletrencefalogrificos

segundo vs Grupos Tomograficos

IO SO SIS G55 0007 00 10 S0 SU GRS £500 430 G e Sew 400 S8 GINS U G0 S4e8 404 WS Ghun Sess Seee S4e S0 B Y GSNR GAMS SABH Hhoh Shie oo GHeP SO 0SS S04SSN SOMY AN Rios S00e Sem Saem Shse Mo Pomm BB PERG WIS HOS RGP UV Sere PPRS RPN S56D SeOs Sese coa Ssen saee Srme.

\ EEQ Totail
\ ae
N\ NSo £+ Casos
TACL Normal Epileptiforme Epileptiforme NE %)
TH 3 4 - - 7
(17,3
CIi 3 i i 3 io
(25,0)
G611l A 11 3 i i i5
(40,%9)
SIV i i 2 3 7
(17.,5)
Totail de i9 7 4 9 49
Casos(¥X) (45) (22,5 (19 (22,9) (i09)

IR D S99 0505 $5I% 000 4500 S5 GHS 100 K00 GAo SN Gaiw 4400 ST MeE Ses Gete Gere Sem Ged Bas S04 0ok S G40 6900 e SNEH CHeS Gaen SEes San Sewe bedp A Gask Gode G800 4006 $imb S04 Sies See Beee Fedm Nese G400 SeRS BENS Suse dse G SAR BALG Mide Gons Shms Gmie Sas Soaw SUS Sums S emb $oT

Casos 26 e 28 n3o Fizevam SEG

9 grupo cavidade cortico-subcorticais apresentou maior
numero de exames normais (48,7%) em reiagRo aos demais grupos
. (X?corr=4,139; P=0,042) -~ (Tabela XXXI).
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w} Aspecto Clinico Global

Tabela XXXII

Bistribuicio das criangas cowm Hemiparesia Congénita

segundo o Aspecto Clinico Slobal

_—_-..-.—_—.—-..-—..-.-—.—.-—-.-—-.—_—...----—-.-n-m-—-—-n.q--—-—-----———-n.-——-.-—-——-—-.-.-.-———--———.

\ Frognodstico Total

\ de
\ Casos

TAC \ Bom Regular Mal (X)

GI é - i 7
(16,7)

511 i 4 ] ie
(23,8

GIIT 7 6 S i8
(42, 8)

GIV i i S 7
(146,7)

Total de i5 ii 16 42
Casos (%) (35,7) (26,2) (38,1) (100)

Foi considerado clinicamente que 35,7X% dos casos tinham
bom progndstico, 26,2X% regular e 38,1% mal progndstico.

0 GI apresentou 86X de bom progndstico, o GII apenas 10¥X .
ficando 40X para regular e 50X para mai prognostico.
BIV: 14X e 72%. 0O melhor progndstico ficou com o grupao Gi
(XZcorr=6,720; F=0,01).

U GIiiI apresentou respectivamente: 39X, 33X e 2BX e o
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J.6.4. Lrquigo Cefalo Raguidiang

Foram reaiizados citoiogia, bioquimica e imunoiogia
liqudrica nos casos 1,8,10,14,18,31 ¢ 33. Todos apresentaram
celularidade dentro dos padr8es normais, assim como asg taxas de
giicose, cioretos e pProteinas no iiquor. Foram realizadas ag
reagoes imunoidgicas para detectar toxopiasmose, neurocisticercose,
citomegaiovirose e rubéoia no liquor através de reacdes especiticas
e todos os exames toram negativos. ‘

Este exame nZo forneceuy subsidios para o estudo clinico
dos casos, apenas afastou hipdteses etioldgicag Possiveis. '

9.7, BIAGNISTICO ETIOLIGICE

Foi possivel definir etioiogia dbvia em 19%. pré-natal &
casos (14,2X) - Angiomatose Trigeminal de Sturge Weber (casos 8 e
18); cisto aracndideo (caso 14); agenesia Parcial do corpo caloso e
anomalias ventriculares (caso 13); microcefalia ao nascimento
(casos 3, 18 e 33). A microcefalia foi confirmada por documentagio
médica e estava associada a fatores de risco Pré-natais, tais como:
epiiepsia e uso de drogas na gestagSo, gemelaridade e bnaixo Peso
Para idade gestacional (casos 3 e 33).

0 diagndstico etioldgico perinatal foi considerado nog
€asos 1 e 7 com histdria comprovada de hemorragia intracraniana,
ambos nascidos pré-termo. |

U diagndstico etioldgico nos demais casos foi considerado
Provavel ou indeterminado, baseado na Presenca ou auséncia dosg
fatores de risco levantados.



Comentdarios
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A expressiva frequéncia de pacientes com Hemiparesia
Congénita nos ambulatorvios de Neurologia Infantil do Hospital das
Clinicas da Faculdade de Ciéncias Médicas da UNICAKMF permitem a
partir de 1986 orvganizar o ambulatdrio especifico de Faralisia
Cerebral forma Hemiparética, sendo possivel cviar 1inha de pesquisa
e concretizar NOSSAG aspiragoes de ampliar conhecimentos
cientificos.

Iniciamos o estudo dessas criangas, através da anamnese
seguindo protocolo, que nos trouxe os provaveis fatoves de risco da
FC, os quais comparados aos dados da litevatura, possibilitaram
sinalizar o periodo de risco etioldgico a exemplo de outros
autore534,36,37,38,40,41,78,79,107,140~1Si,160,186,194,198.

Lefevre & Diament (i98%) ressaltam a importancia da
anamnese em Neurologia Intantil, principalmente quando s€ considera

a divisSo etioldgica classica, conforme atuagfo dos fatoves PVE,

peri e pds-natais. Forém, alertam para alguns problemas como A
precisio das respostas fornecidas pelos pais. No RBrasil, o0s
periodos pre e perinatal %o pobremente documentados € 0

profissional médico tem acesso geralmente as informacdes trazidas
pela mie, que muitas VEZES Na situagfo de parto N30 Cconsegue
Gominar a observagdo de seu filho (choro ao nascev, condigdes de
vitalidade, complicagdes) . A4 solicitaglo de relatdrio médico
raramente € respondida, € gquando acontece € vaga ou insuficiente.
For esse motivo, @& anamnese realizada pessoalmente pelo autor,
demonstyouw Aas diticuldades em avaliar os fatores etioldgicos, e
também o8 dados GO desenvolvimento neuropsicomotor. A maioria dos
pais fovam submetidos a anamnese dirigida pava Ss€ conhecer a idade
da c©rianga 9quando da suspeita da deficiéncia motora € quando da
aquisigio das etapas 00 desenvolvimento neurologico.

tm rvelaglo ao sexo, Uvebrant (1988) encontrou predominio
do sexo masculino 5R,5% sobve O feminino 41,5%, assim comwo
Goutidéres € cols (1972) 54¥%, Claeys € cols (19B3) 34%, Chuvchil
(i568) 52,7%. Estes dados estio em concordancia com © NOSs0
tyabalho, onde encontramos &1i,%% do sSeXO0 masculino e 38,1i% do sexo

feminino.
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tm relagio a raga, nos tvrabalhos revisados, 0
comprometimento obedece a distribuigio regional. [le acordo com o
trabalho de Quagliato (i987) rvealirado sobre a popula¢gio que
procura o servigo do Hospital das Clinicas da UNICAMF, verificamos
que a incidéncia de caucasdides foi de 94,7%, de negrdides 8,3¥%,
ndo havendo mongoidides. Nossa casuistica também demonstrou nitido
predominio da raga caucasdide 83,3%, sobre a negrdide i6,7%. 1Isto
vem confirmar que o comprometimento € geral, respeitando a
prevaléncia das ragas em cada regifio, como aconteceu com 0 NOSso
grupo de estudo.

£m nossa casuistica, em rvelagio a faixa etdria,
constatamos a média de 4 anos e 3 meses, SEndo que cerca de 50% das
criangas procuraram o Hospital das Clinicas por encaminhamento
médico através dos postos de saudde, objetivando principalmente a
investiga¢do laboratorial e etioldgica, uma vez que a maioria ji
estava inserido no processo terapfutico em outvras InstituigBes.

¢ nivel cultural e econdmico das criangas corvespondeu
aquele que procura comumente o NOSSO SErvigo, havendo nitido
predominio dos niveis menos favorecidos, com correla¢io entre eles,
centvo do esperado (dados fornecidos peia DivisHo de Arquivo Médico
e Tsratistica/HC/UNICAMF) .

A distribuiglo das criangas quanto a procedéncia obedeceu
aqueia da populagdo gerail qUE procura 0S NOsSsos serviqgos.

Na queixa principal em 61,9% era pertinente a deficifncia
motova uniiateral e/ou atvofia.

Guanto a procura ca determina¢lo do periodo oce risco
€2i0ildgico Dbuscamos Na ANAMNESE 0% 0AdO0S indicacores ¢os provaveis
fatores de risco.

Apresentaram  um ou mais fatores ce visco pré-natal 76,8%
cos casos. Dentre o grupo consideravo a tevmo houve 15,0% de
etiologia dovia pré-natai (i4,3% de todos os casos), todos com
malformagdo co SNC ou microcefaiia ao nascimento. Estes dados sHo
supervponiveis aos de Uvedbrant (i988) que encontrou B,7%. Hagberg e
cois (i1975) e Goutiéres e cols (i972) também descrevem COMO cCausa
obvia pré-natal a malformaglo do SKC, representando, entretanto,

poucos casns dentro ¢a casuistica da HMC. Dentre os casos, trés
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detinham wicrocefalia ao nascimento, acrescentando neste grupo o
caso 33 com outros fatores de risco pré-natal. A micvocefalia ao
nascimento foi considerada indicativa de lesio pré-natal.

A angiomatose de Sturge Weber vepresentou 4,8% em nosso
trabalho, OCoutiéres refere 1,6% e Uvebrant @,7%. Apesar de nio ser
considerada sindvrome hereditdria ¢ comum encontrarmos outros
membros da familia com angiomas. Segundo Smith (1982) 3e%
apresentam paralisias e 56% convulsBes. Constatamos dois outros
casos de malformagio do SNC, o primeiro com agenesia de corpo
caloso e septo peldcido, com ventriculos latevais altevados e o
segundo com cisto aracndideo. 0Os quatvro casos de malformagio
apresentaram RINM ¢ trés deles epilepsia.

Ha relatos de casos de FC familiar, inclusive Gustavson e
cols (i969) estimam taxa de 1,5% de todos os casos de FC na Suécia
como sendo de hevanga autossOmica recessiva. Entre 0% nossos casos
encontvamos uma c¢rian¢a com cisto porencetalico (caso 4i7) cujo
irm3o apresentava trés grandes cistos porencefalicos, ambos com
diagndstico clinico de FPC. Vdrios relatos de porencefalia familiar
associados a Hemiparesia tem sido descritos®@,152,245 pavendo um
provavel trago autossOmico dominante de expressao  variavel e
penetrancia rveduzida segundo Zonana e cols (1986). A presenca de
uma possivel porencefalia familiar fica aqui questionada, visto que
outras causas sugerindo lesOes traumaticas ou destrutivas nSo foram
encontradas, embora ndo houvesse relato de outvos casos na familia.

Quanto a etiologia provavel, observamos ser a doenga
cronica wmaterna a mais incidente no periodo pré-natal (21,4%).
Desconhecemos se isto aconteceu por ser uma populagio que gerou
criangcas com malformagio ou se a doen¢ga na mie € mais comum em
nosso meio. Entretanto, Goutiéres e cols (1972) refevem 19,4% de
compvometimento gestacional, sendo que as patologias foram
consideradas de gravidade variavel, incluindo toxemia, diabetes,
episddios infecciosos bacterianos ou virais e hemorragias. Refere
Goutiéres que o papel na etiopatogenese da Hemiplegia ¢ dificil de
afivrmar.

Uvebrant (1988) refere doenga materna em 9,7% no seu

grupo a termo e no grupo pré-termo em £5%.
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A idade da mide foi inferior a 18 anos ou supevior a 35
anos em 16,6% semelhante aos indices encontrados povr Uvebrant 25%,
embora considerasse faixa ctaria mais estreita, inferior a i8 e
superior a 3@ anos. Nelson e Ellenberg (198%) estudando 0%
antecedentes de FC ndo considevram significante este dado.

0 aborto eminente esteve presente em i4,2%. Claeys € cols
(1983) rveferem 416,2%, Chefetz (1965) 16,5% de hemovragias na
gravidez e€/0ou ameaca de parto prematuro € Haghevg e cols (1976)
veferem 9,3% de hemorvagia nos Seus estudos sobre PC. Ja Uvehrant
relata 22,i¥% nas criangas a termo € 41,7% entre oS pre-termo,
perfazendo um total de 26,8% das criangas com HC, dado este bem
sUPEViOr A0 Heu gvupo controle que foi 6,7%. Ovrnoy € cols (1976}
relatam hemorragias na gravidez em 23% das mies de criangas com
anormalidades cerebrais. For outro lado, Nelson e Ellenbevrg (1985)
consideram que hemorvagia na gravidez constitue fator de visco para
FC quando ocorve no dltimo trimestre da gestacio.

0 relato de malformagdes na familia foi da ordem de 9,5%.
Alguns autores sugevem Qque ha modelo de heranga mais complicada €
multifatorial (Myrianthopoulos, 1977). Além dos casos 8 e 18
citados como obvio compromet imento pré-natal pov malformagio do SNC
e como possibilidade de hevanga, observamos que 9,5% detinham
outras malforma¢gdes maiores nos familiares ate 22 grau e 9,5%
relatavam consanguinidade. A taxa de malformacio entre casamentos
consanguineos ¢ bastante alta segundo Freire Maia (i974). D indice
de consanguinidade encontrado em nosso trabalho de §,35%, € superior
aquele estudado em populagoes hrasileiras, uma vezZz que a taxa total
no EBrasil € de 4,36% e especificamente no Estado de %0 Faulo,
1,37%. Acveditamos pois, que a consanguinidade constitue importante
fator de risco pré-natal.

A multiparidade foi encontrada em 9,5% dos nossos €aso0s.
Uvebrant (i988) relata 4,1%, Cheftz (i965) refere que na FC 23,3%
de 189 casos evam frutos acima ou da quavta gestaglo, enquanto
Hagberg (1976) estudando 540 casos de FC e comparando com a
populagio normal relata indice de multiparidade de 6,1i% e 1,5%
respectivamente. Apesar destes dados, Nelson e Ellenberg (1981) em

analise multivariada de risco para 08 antecedentes de FrC,
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demonstraram que fatores como paridade, idade materna, nivel socio-
econbmico, tabagismo e diabetes na gestacio falharam em demonstrar
associagio com a FC. Mas abovtos espontaneons prévios (presentes em
7,4i% da nossa casuistica) foi considerado fator de risco para FC
nos trabalhos destes autores, assim como no de Cheftz (1945).

0 uso de dyrogas na gestaglo e a tentativa de aborto
medicamentoso representou 7,1i% dos casos. Uvebrant (1988), relata
2p%X e Claeys (1983) 5,4%, como fatoves de risco em potencial para
FC.

4 pré-eciampsia  na gravidez esteve presente em 4,8%.
Uvebrant vefere 8,7X%, predominando significativamente entre 08
nascidos a tevrmwo, € Claeys (1983) rvefere 8,i%. Goutiéres e cols
({972) relatam i9,4% de gestagio anormal (toxemia, diabetes,
infec¢gOes € hemorvagia) assinalando entretanto, que o papel causal
¢ ¢gificil de afivmar. Dentvo desta visdo nos encontramos 45% de
anormalidaoes gestacionais, considerando os fatoves: doen¢a cronica
matevna, AmMeEago de abovrto, drogas na gestagao, tentativas de abovto
e pré-ecliampsia.

Entre os fatores pré-natais considerados de maior
envoivimento fetai, obtivemos ié6,6% de peso a0 nascimento anovmal,
sengo ©O VeEcem—nascido pequeno para a idade gestacional (FiB) e a
termo 7,i%, € prematuros abaixo de 1206 grvamas, 7,i%; mas 4,8%
foram considerados de PESO propyrio pava a idade gestacional
(nascevam antes do 62 més de gravidez). Grandes para a idade
gestacional encontvramos 7,1i%. Uvebrant (1988} relata tambem 2,7% de
GIG e 7,i% de FI0 entre o grupo a termo. No grupo pré-termo ele
encontvrou 19,4% o©e peEso abaixo de 1500 gramas, €m NOSS0 trabalho
encontvramos 33%.

A gemelavidaoce, esteve presente em 7,i% em NOSs0S CAB0OS €
em 7,7% do estudo qe yvebrant, predominando censivelmente entve os
pré—termo. Nosso Caso 25, +foi o gémeo sobrevivente, uma vez que O
irm3o foi natimorto. Fatudos realizados poOv Jung e cois (1984,
Melnick (1977), Russel (i9464) € Yoshioka € cols (197%9), vevelavram
que quanao o0 gémeo sobreviente € portador de #C, o fator
et iopatogénico wais provavel além da prematuridade € aquele 0O€

mediagio vascuiar particularmente quando um dos gémeos € natimorto.
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Yoshioka e cols (197%) velatam 3 cviangas com #C, produtos de
gestagcies gemelares, nos quais os natimovrtos geémeos, macevrasos,
propiciavam muitiplos emboios causando enfartos no gémeo

sobrevivente atvavés ¢e€ mecanismo oe coaguiagfo intravascuiar
cisseminada. No +traoalho de Yoshioka todas as placentas ervam
anormais e provaveis fontes emboiigénicas.

A4 nemiparesia como consequéncia direta de causa dbvia
perinatal “foi diagnosticaca nos Caso0s i e 7, ambos nascidos
PreEmMauramense havenco diagndstico d¢e nemovragia intracraniana
artravés de ultrassonografia e tomografia computacorizaca ceveovai.
STstes casos foram atendidos no Servigo oe Neonataiogia oa UNICAWMF,
evoiuinco © caso 7 para hidrocefalia, necessitando derivagio
ventriculio perinatal com um més de idace.

Ahmann € cols (1986) seguivam 194 cvriangas pre—termo com
exames tomograficos co cranio seriados. Referem que 77 (40,3%)
gesenvoliveram nemovvagias subependimaria ou intraventricular e ce
(£8%7) Ffalecevam. A nemorragia foi a causa primaria do Obito em 17
casos. TDos 55 sobreviventes, 12 (22%) desenvoiveram severa €
progressiva nidvocefalia e 3 (18%) necessitaram de devivagio
ventricuio peritoneal.

Na nossa casuistica, F criangas nascevam pré—termo €
apenas uma necessitou gerivagio ventriculo peritoneail. Us autores
referem que a incidéncia de nemorvagia intracraniana, especiaimente
peri e intraventricular em criangas pré-termo € muito alta: 206-690X%,
GeEpEncendo GO grau ve prematuridace chegando em aliguns tvapalnos a
90gE,d,i?,E?,SR,S&,iE@,iEE_

Fotes autores classificaram as hemorragias em varios
graus, CONCoOvoando geraimente que a associagio e hemorragia
intraventricular, e intTrapavenquimatosa representava pior
progndstico, exatamente COmo AcoOntece nos nossos casos (i e 7)),
pois s8o0 epiiépticos e apresentam retarco no desenvoivimento.

Dentro ca etioiogia provavel ou potenciail consiceramos 0s
fatores o€ riscos perinatais como presentes em 57.,e% dos casos
senco mais frequente asfixia neonatal (45,2% co total). Entre os a
evrmo representou 33% e entre o0s pré-termo 88,8%; ivearant

encontrou i3% e 45,1i%, respectivamente. Ciaeys € cCoOis (1i983)
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estucanco 37 casos de HC encontraram 5iX como etiologia perinatai
sencto  as+tixia o mais expressivo (87X do total) e Goutieres e cois
(49775) encontraram £2,4%. Nelson (1988) questiona especificamente a

reiagho da asfixia ao nascimento com a #C, embasaco no estuco

cooperativo desenvoivido nos E£stados Unidos, avaliando 54000
gestagoes € Heus conceptos até os 7 anos oe idade. Em outro

“rabaiho Neison € Slienperg (1985) relatam que 21i¥% das 189 criangas
com FL tinham no  minimo um 0O0S trés marcadores sugestivos de
asfixia, mas por outvo lado 42,54 cestes anoxiacos eram portadores
ce malformagio congénita maior ou ourvos gefeitos intrinsecos que
pogeriam ter contribuido para resuitado desfavoravel no momento do
parto. Biair e Staniey (1988) trabalhando na Austraiia, concovoam
com 0S8 achados anteriores de Neison € £iiemberg, quando conciuem
que asfixia intraparto € causa rara de FC {(apenas B8X% das criangas
com =L cinham seguramente asfixia neonatal). apesar cas
controversias tocos 0% trabalhos que estudaram a covreiagdo entre
asfixia neonatal € FC tem demonstvaco associagio positiva (Hagberg
e cois, 1i975%; Faneth e Stark, 1983). Na reaiidade a asfixia pode
resultar em lesio aseimétrica ou focal. Voipe 1987 descreve
infartos na daistribui¢lo da artéria cevebral média, e lesdes
parengquimartosas periventriculares como resultado da encefaliopatia
hipOxico-isquémica, estimanco em cevca age 2o-25% de lesOes Tocais
em criangas nascidas a termo. Hiii e cols (1i983) relatam quatvo
casos, nascidos a termo que desenvoiveram lesdes focais devido a
provavel hipoperfusio cevebral genevatizaca em consequéncia gae
asfixia perinatal. Autores como Mannino e Trauner (1963), Filipeck
e cols (1987), Mantovani e Gevber (i584) e HMent e cois (i784) tem
sugevico o enfarto cerenrai no neonato como entidaade gistinta,
quest ionanco a reiagio de causa e efeito com a asfixia neonatal.
Quanto a incidéncia de nascicos pré-termo entre as
criancas com HC temos: Tiagys € cois (1i983) B7%; Goutiéres € coOis
(1972) £4%; Griffiths e Barvett (1967) 25%; Hagpnevyg € cols (49730
Z9%, (i984) 32%, (i98%) £26X%; Michaelis e cois (1986 404, Uvebrant
4% . Como vemos, as estatisticas difevem, mas nos trabaihos com
grupo controie ¢ unanime a verificag8o da maior incidéncia de

Premacuros NOs grupos com F0C.
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Fowe: e cols (i988), estudando a incidéncia de Fu em
nascidos pPrematuros ow c©e DAaixXo peso (abaixo de £000 gramas)
constatou FL em 4f criangas, a partir oe populacio de 19048
sopreviventes, SeEnco que i6 tinnam Hemiparesia. FReiata que 0SS

portadores d¢e rFC tivevam significantemente peso mais Daixo e idaae

gestacional menov 4que R’ popuia¢io geral. Também a Hemiparesia
estava agsociada com fartores perinatais como: dgisturnio
respiratorio proiongado € hemorvagia intraventricuilar. Nesta

popuiacio de baixo peso a patogenia da ieslo ceredral deveria estar

reiacionada com 08 acontecimentos perinatais.

aie e Staniey (i986), num estudo epidemioidgico sobre FC
no Ceste da Austvaiia, rveferem que a incidéncia estd diminuindo ae
moco gerai € a fonte oe maior contribuicio dos casos atualmente s30
Ds prematuros € 0% PequUenos para a idade gestacional.

A prematuridacde presente em £1i,4X de nossa casuistica ¢€
considerada ponto de especial reievincia, devido as diferengas
imporTtantes que ha entre o céredro de criangas nascicas a ftermo e
pré-tevmo, com respeito a0s mecanismos patogénicos e
vuineraniiidadce do cérebro. Encontvamos na iiteratura varios
trapaihos 9que enfatizam a importancia da prematuridade e iesdes
gecovrentes a nive: do SNC tals como: Aiian € cois (1984), Bejar e
cois (i98@), bBozynski e cols (1985), Caivert e cois (19863,
Chessells € wiggiesworth (i97&), Uonn e colis (19871, Hiil € coOis
(1983, iIkonen € cols (i988) Kosmetatos e colis (i966), Levene €
cois (i982b), Low e cois (1984}, Farternack € cols (i986), Shuman e
Seiecnick (i96@), Van de Bor e cois (1986) e Volpe (198B7). Todos
5850 unanimes em duscar € CompyYovar reilacio entre as iesdes do SKC
adquiricas no perioco perinatal & o quadvo ciinico considerando que
0s quadros maies graves estavam reiacionacos  a nemorvagias
peviventricuiares € intracereorais e consequente ieucomaiacia
periventricular com formagio de cavidades cisticas em continuidade
com o sistema ventricuiar. Segundo Fawer € cols (i987) o}
progndstico depende ce extensio € do sitio da iesfo. A magnitude do
prop.ema ¢a 1esi0 cereprai no prematuro € particuiarmente a sua
prevengio ¢ enorme. Segundo Voipe (1994), aproximadamente 42000

criancas Nascem anualmente nos Tetados Unidos com peso inferior a
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i56@ gramas € B5% deles sobrevivem e dentre os sobreviventes 5-15X%
terao uma deficiéncia motova com espasticidade, agrupados sobre a
denominagio de FC e outvos 25-30% terS0 probiema wmenor, tipo
disturbios no desenvoivimento, particuiarmente probiemas e€scoliares.
Aiém disso, Hagberg e colis (1984 e 198%) demonstravam que nos
ditimos anos a prevaiéncia de FC entre criangas nascidas com peso
inferior ou iguai a 1500 gramas tem aumentado, provaveimente devido
ao sempre crescente aumento das taxas de sobrevivéncia entre estes

frageis € pequenos pré-termo.

Voipe (i$941) ressalta que as maiovres manifestagOes
neuroiogicas ga iesio cerebral da crianc¢a pré—~termo s30

primeivamente € uniformemente, a deficiéncia motora espastica,
afetando principaimente os membvos inferiores € em menoy grau oOs
membDros supeviores (dipliegia espastica e hemipavresia espastica.

Rejatos de depressio neonatal presente em i?,8% Tovam
aqui interpretados como baixa vitalidade no periodo neonatai, com
dificuidade para sugar, apatia, dificuldade para acordar. Estes
pacientes na maioria evam prematuros e/ou asfixiados. Uvebrant
reiata i4% de depressio do SNC na sua casuistica, considerando este
item oe significativo aumento oce risco segundo 0% conceitos
otimaiizados de Frechtl (i98@) e comparados com grupos controle,
seguingo © mMOdeio empyegaco pov Kyllevman (1983) na FC forma
discinética ou coreotetdsica.

Convuis8es no periodo neonatal estiveram presentes em
9,5% dos NOS%0% Casns. Na iiteratura observamos a associaglo de
convulsoes neonatais € hemorvagias intracranianas e€m varios
tvabalhos. Cartwright e cois (i979) veiatam a presenca oe

hemorvagias intracranianas em oito criancas a tevrmo das quais 6

tiveram convuisoes, sobreviveram e nenhuma delas reiatava parto
craumatico. Sies ressaltam A importancia das convuistes como O
sintoma mais importantes na crianga a Termo com hemovragia

intracraniana e consequente iesS3o cevebral. Voipe (1987) refere as
convuisbes neonatais como principal sinai de asfixia ~ hemorvagia
ingracraniana. Nos estudos de HC vdrios reilatos inciuem as
convuistes neonatais como s$inai de iesio cerebrai, entre elies:

Claeys € cols (1983) refevem 13,5% de incidéncia, Uvebrant (1988)
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retere 16,%% nos a tevmo e 14i,1i% nos pré-termo, Goutieéres e cols
(1983) aproximadamente 15,6%. Torfs e cols (1990) em analise
univariada de visco, num estudo de 19044 crian¢as acompanhadas

desde a gravidez, considevaram convulsties neonatais dentro das
primeiras 48 horas de vida representar alto risco para desenvolver
a FC.

Os demais provaveis fatores de risco perinatal também s3o
referidos na literatura com menor relevancia.

Quanto 2 etiologia, podemos concluiv que os fatores oe
risco no periodo pré-natal vepresentaram 76,2% dos cas0s,
coincidindo com as teovias vigentes de que a FC ¢ muito mais fruto
de lesBes no periodo pré—-natal ao invés de afixia no peviodo
perinatal, podendo mesmo A propria asfixia ser vesultante da

evolugio de varios problemas, assim como a prematuridade € o baixo

peso. Como disse Faneth (1986): "Frematuridade pPOCE SEVv UM MArcagovr
e nio causa da FC". Também o baixo indice de etiologia comprovada
19%, reflete a precariedade dos nossos sistemas de vregistvos
(Uvebrant, 1988, encontvou iB8,B%). 0 fato de encontrarmos

associaglo entre a presenga de fatores de risco pré-natal isolados
e as criangas nascidas a termo vem reafirmar estas hipdteses.

A4 andlise estatistica geral demonstrando a ndo associagdo
entre os fatorves de risco € o tewmpo de gestagio pode ser devido ao
PEqUEND NUMEro de criangas, pois ha indicacOes de que 0S nascidos
pré-—termo tenham suas variaveis concentvadas no periodo perinatal,
como também poderiamos acreditar que fatores de risco na gesta¢io,
mesmo nao sinalizados, impoviam a presenca de outvos Ffatores no
periodo perinatal impossibilitando o reconhecimento dos reais
responsaveis pela lesfo cevebrail.

Quanto aos antecedentes familiares, chamou atengio o fato
de 61,9% dos casos apresentavem positividade em reiagio a doengas
neuroldgicas ou malformativas, sendo que a metade dos Casos
apresentavam dupla ocorréncia e a epilepsia foli a mais encontrada
4¢,5%. HNeste aspecto n%o encontramos dados na literatura que
pudessem Ser CoOmparados ans NOSS0S.

Dentre 0% dados do exame neuroldgico € exame fisico,

observamos que o perimetro craniano foi abaixo do percentil 2,3 em



21,4% dos casos, caracterizados como micvocefalia. Stewart (1948)
estudando a hemiplegia infantil ja rveferia que em sua serie (112
pacientes) quase todos tinham cabegas pequenas € apenas 3 atingivam
o tamanho normal. Mas, nos estudos mais recentes Uvebrant (1988)

refere i5% das criangas com perimetros abaixo do segundo percentil.

Quanto ao hemicorpo comprometido, 54,8% tinham
nemipavesia direita e de modo geval, na literatura, esta
preferéncia tem sido constatada. Realizando a somatdria de 9

trabalhos. Churchil (1948), Goutiéres e cols (1972), Ito e «cols
(1981), Jabbour e cols (i963), HMolteni e cols (1i987), Ferlstein e
cols (i9954), Stewart (1948), Sussova e cols (1990) e Uvebrant
(1988), obtivemos 1105 casos de hemiparesia estudados, senco que
55% eyam portadoves de hemipavesia dirveita. Hd vdrias consideragoes
sobre a preferéncia pela lesfo do hemisfério esquevdo, mas nada foi
consistente, nem comprovado.

Quanto a extensio do comprometimento motor em 85,7% foi
incompleta. Uvebrant (1988) encontrou 70%. Este dado separa 0%
grupos com € sem acometimento da face, € a interpretacio do mesmo
sofre variagtes importantes. Também, a proporcionalidade do
comprometimento motovr ¢ variavei. Em nosso trabalho encontramos
£3,8% ae sindrome deficitaria proporcionada, e quanto as
despropovcionadas (76,2%), em 19% o predominio foi crural e em 37X
foi praquial. tvebrant (1988) relata 2%, 3i% e 97%,
respectivamente, entve 08 Casos congénitos, Goutiéres € cols (1972)
refere B7,6%, £i,6% e 59,8%, na mesma sequéncia.

Corvreiacionando a extensio com a proporcionalidade do
comprometimento motor obsevvamos ndo haver associagao entre as
variaveis, isto provavelmente advém da variabilidade dos mecanismos
patogénicos, do sitio da lesfo e da resposta ciinica.

Guanto ao grau da deficiéncia motora, consideramos leve
26,2% dos casos semelhante aos 23,3¥% de Goutiéres e cols (19723 na
sua forma “frusta’, ou seja, a deficiéncia motora n3o impede a
fungfo dos memdros, exceto a dominincia, podendo ser evidenciada
mais peio trofismo dominuido €/ou pPOYT sinais de libera¢fo piramidal
no hemicorpo compvometido. Guantificamos como modevada 38,1i%X e

grave 35,7%. Us autores como Claeys € cols (49833, Uvebrant (1988)



116

e outros, também procuravam quantificar o grau de deficiéncia
motora mas, usando cada qual diferentes pardmetvos. & populagio
estucaca também diferiu quanto a: faixa etaria, tempo de tratamento
¢ qualidade do mesmo, condigOes sdcio-econdmicas, etc; implicando
em discrepantes resultados. Exceto Uvebrant, os demais autores
descrevem cerca de um tevgo como leve, abaixo de 20X severo e o0
restante moderado. Em nosso trabalho houve uma divisio quase
equiilibrada e procuramos usar parfmetvos definidos. Cabem aqui
consideracBes sobre caracteristicas da nossa popuiacido. Destes 42
sujeitos apenas £3,8% vecebem atendimento multidisciplinar, ou
seja, fazem fonoterapia ou terapia ocupacional, ou natagfo além da
fisioterapia bdsica, outvos 3i¥% tem acesso apenas a fisioterapia,
seguindo o curricuio pedagdgico formal da rede piblica estadual,
enfrentando varios problemas para ultrapassar suas necessidades
especificas. O3 restante tem oportunidades tevapéuticas escassas,
irreguliares e deficientes. .

A sindrome piramidal deficitaria exclusiva foi encontvrada
em 83,3% dos casos e em 16,7% foi associada a sindrome
extrapiramidal. Uvebrant (i988) relata 2i¥% de movimentos ou postura
discinéticasatetdsica, e OGoutiéres e cols (1973) cerca de 20X%.
Claeys e cols (i98%5) relatam apenas 3%. Outro dado interessante €
que todos os portadores da sindrome extrapivamidal eram nascidos a
termo e todos tinham fatores de visco pré-natai, embora neste
trabaiho a associagio estatistica nfo foi observada.

Quanto a presenga de sinais de liberagdo pirvamidal
obtivemos a presenga do sinal de Babinski no hemicorpo comprometido
em 76,2%, enquanto Uvebrant (i988) relata 75X no grupo a termo e
81% no grupo preé-termo, € Goutiévres e cols (1983) referem 69%. Os
refiexos osteotendineos foram exaltados no hemicovpo comprometido
em 78,6% comparaveis aos dos autores supracitados: 72,89% e 9S2,4%
respectivamente.

apresentaram alteragdes tvoficas acentuadas 61,7% dos
casos € discretas em 38,1%. Uvebrant (i988) relata hipotrofia em
94% cos Seus casos. Tizard e cols (1939) preferem o termo
subdesenvolvido por defenderem que ndo houve uma perda, mas sim um

desenvoivimento abaixo da normaiidade. Yarios autoves tem tentado



explicar a hipotrofia, desde difusa diminui¢Ho do fluxo sanguineo
nos membdros afetados até a hipdtese da existéncia de um centro
trdfico no cortex que inclusive estaria covrelacionado com a fungdo
estereognosica, mas nada foi determinado. Refletindo sobre nossa
populagio, poderiamos dizer que a alteragldo trdfica se fez por
falta do uso adequado dos membros afetados (habilitagBdo deficiente)
agravada atraves da interrelagao entre a deficiéncia da
sensibilicdade profunda, da percep¢lo do hemicovpo comprometido e dp
grau da deficiéncia motora.

A estereognosia foi alterada em 57,8% dos pacientes

pesquisados, em i7,9% o comprometimento foi leve. Tizard e cols

(1934 relatam deficiéncias sensoriais em 350X da populagio
estudada, e eles examinaram as habilidades discriminativas
corticais como: discriminagio de dois pontos, grafoestesia e
principaimente estereognosia. fs relatos s3o concoroes ao

demonstvar nas hemiplegias adquividas pds—-natai maior prejuizo na
sensibilidade estereognosica. Isto pode indicar que as iesdes no
céredro mais maduro tendem a envolver mais o cortex cevebral, pois
nas criangas pré—-termo as lesdes envolivem mais o espago
subcortical.

Quanto ao comprometimento dos nervos cranianos oODsevrvVamos
que 4@,4% apresentavam um ouw mais envolvimentos, sendo estvabismoo
28,6%, deficiéncia visual 24,3% e pavalisia facial 14,3X. Uvebrant
(15887 velata 14% de deficiéncia visual e paralisia facial em 31iX%.
Constatamos que foram mais comprometidos aqueles com deficiéncia
motora grave. A frequéncia do envolvimento dos nervos cranianos nio
esteve associada ao término gestacional.

Apresentavam rvetardo no desenvoivimento neuromotor S50%,
n%o havendo diferenga significante entre o grupo a termo e pre-
termo, nem em rvelagHo ao periodo de visco etioldgico. Uvebrant
(1988) relata atraso na aquisi¢fo da marcha em 48X € na aquisigao
de linguagem em 39%. Ele relaciona com & presenca de retavdo
mental, presente em 18% dos seus casos, Ccujo grupo apresenta risco
triplicado. No presente trabalho a pesquisadora usou para confirmar
0 RNk, seus conhecimentos newroidgicos em vesenvoivimento

neuromotror € de fala, assim como testes de desenvoivimento, aiém do
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quadro do Anexo I, embora estes dados nAo foram aqui utilizados de
modo quantitativo.

NO presente trabaiho constatamos atvaso de fala em 359,5%,
estancdo 14,3% isolado, isto &, o restante estava associado a quadvo
de RINM giobail. Observamos que nossos nudmeros em reliag8o a fala sio
mais expressivos e acreditamos que isto acontece devido as
caracteristicas dos programas pedagdgicos € terapéuticos a que sdo
SUDME: idos as NOSsas criangas € aquelas atendidas na Suécia, Franga
ou Inglatervra. For outvo lado, o grupo com INM normal estava
significantemente associado ao grupo com deficiéncia motora leve.

Outro diagnodstico frequentemente associado a FC é a
epilepsia. Observamos que 38,1% apresentavam episddios
caracterizados como crises epilépticas. Correlacionar os dados
clinicos etioldgicos e laboratoriais da epilepsia na hemiparesia
tem sido vealizado por diversos autores como: Ferlstein e cols
(1i955), Jabbour & Lundervold (1963), Churchil e cols (19468}, Ito e
cols (i981), Cohen e cols (1i984), Sussova e cols (i990), Fiovesana
e cols (i991), etc. A depender das definigdes, a frequéncia de
epilepsia € bastante variavel na literatura, principalmente quando
os trabalhos inclusm casos de hemiparesia adquirida, ou seja de
etiologia pds natal. Levantamos 396 casos de FC hemiparética

congénita ¢ comparando com a nossa casuistica em 1991, obtivemos:

Tabela XXXIII

Epilepsia na Hemipargsia Congénita
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Na populag8o de hemiparéticos e epilépticos observamos
que, &69% aprvesentavam crises parciais simples €/ou complexas que em
algum momento se genevalizouw e 31X tiveram c¢rises primariamente
genevalizadas. Fstes dados se aproximam aos encontrados na
literatura atraveés de Goutiéves e cols (1972), Tto e cols (i9841) e
Uvebrant (1988).

Quanto ao s$exo, de modo geral os tvabalhos demonstvram
variagOes discretas e inconstantes na incidéncia de epilepsia na
Hemiparesia. GQuanto ao hemicorpo comprometido, alguns tvabalhos tem
demonstrado vque a hemiparesia dirveita detem maior numero de
epiiépticos. Em nosso tvabalho nHo houve associagfo destes dados.

Churchill em 1968 realizou um trabalho especifico sobre
FC Hemiplégica no qual subdividiu sua populagio estudo em dois
grupos: hemiplégicos nio epilépticos e hemiplégicos epilépticos e
SUgErE que O primeiro grupo pode resultar de uma oclusdao arterial
perinatal, talvez por embolia, e que o 2% grupo resultaria de uma
contusio cortical duvrante o parto, na qual a tvombose traumatica
das veias teriam o papel Fisiopatolodgico. Em nosso trabalho
observamos que &9% dos epilépticos apresentavam fatores de rvisco
pré-natal, mas por outro lado, 295% tinham associadamente fatores
perinatais, nfo havenoo predominio significante entre os trés
grupos etioldgicos, questionamos, portanto, as teovias de
Churchill. Fstudando =a corrvelagfo periodo etioldgico e crises
epilépticas na FC hemipavetica, Michaeles e cols (198@¢), negam
associagio entre a presenga de epiiepsia e/ou retavrdo mental e a
gravidade dos fatores perinatais, argumentando que na maioria das
criancas as complicagdes ja tinham afetado o cérebro no periodo
pré-natal, ilevando em aiguns casos a asfixia perinatal, sem
necessariamente iesar o cérebro ainda mais, participando com Nelson
e Ellemoergi40”151 das mesmas teovias, agora demonstiradas
epidemiologicamente.

Dbservamos associagao positiva entre os portadores ae
crises epiédpticas e a presen¢ga de anteceaentes familiares
epilépticos. FEste cado foi confirmado por Fiovesana e cols (1991)

em um “ranalho mais extenso.



Asku (1996) estudando criangas com FC e Epiliepsia refere
que i6,4% 00% casos tinham histdvria familiar (pais e irmdos) de
epilepsia, enquanto o0 grupo controle de epiiépticos apresentava
7,8% de nistdria famiiiar. Também entre 08 nossos epiiépticos
opservamos que 69% tinham antecedentes familiaves epiiépticos sendo
£5% parentes de 18 e 28 graus. Este e outros estudos sublinham a
importAncia da predisposicio genética, nfo somente nas epiliepsias
generaiizadas primarias, mas também nas epiiepsias com ies3o
orgdnica cerebral, jundamentando a hipdtese da interaglo dos
fatores gendticos enddgenos € dos mecanismos i1es5ivos eXO0genos.

Varios autores reiacionam a presenga ae crises
epiidpticas como mau prognostico para o desenvolvimento inteliectuail
da c¢rianga com FC (Goutiéres e cois, 1978; Jabbour & iLundervold,
1963; HMichaeles e cols, 1980; Ferlstein & Hood, 1955; Uvebrant,
1986; Sussova € cols, 199@; Claeys e cols, 1983; Cohen e cols,
1984i; Kotlareck e cols, 1980 e outvos). Em nosso trabalho foi
possivel ogetectar entre os epilépticos 75% de RDNM e entre os ndo
epilépticos apenas 25% apresentavam o RINM e estas variaveis
estavam associadas estatisticamente. Goutiéres e cols (1972)
encontraram dados semelhantes em velag8o ao Retardo Mental: 74,4X e
£8, 6% vespectivamente.

Avaliando a presenga de outros diagndsticos secunddrios
encontvrou-se Distdrbio do Comportamento em 23,8% e Dificuldades de
Aprendizagem em 65,5%. A deficiéncia mental € descrito pelos
autores na hemiparesia entre 18 e 20X (Uvebrant, 1988; Wiklund e
cols, 1984i; Kotlareck e cols, 1981) ou em niveis mais expressivos
como 49% pvra Cohen e Duffner (L981), ou 35% para Claeys e cols
(4{983) e 47,7% para Goutieves e cols (i972). Observamos que a
deficiéncia mental na FC diminuwiu substancialmente nos ultimos
anos, € acreditamos que isto € fruto do desenvolvimento das aveas
psicopedagdgicas capazes hoje de avaliar a aprendizagem real da
crianga € n3o aquelia padronizada nos testes.

Uvebrant (1988) relata em seu trabalho, que cerca de 356%
das criangas, incluindo as portadovas de retardo mental tem
distirbios na area compovtamental, veferindo como hiperatividade e

deficiéncia pevceptual.



Em nosso trabalho n8o nos propomos a aplicar testes, mas
sim verificar através de relatdrios escolares a capacidade de
aprendizagem das nossas criangas.

Constatamos que &45,5% apresentavam a queixa de
dificuldade para aprender, nfo havendo preferéncia quanto ao
hemicorpo comprometido, nem quanto ao peviodo de concentragao dos
fatores de risco etioldgico, e nem mesmo quanto ao término
gestacional.

Nestes 19 casos de DA, considevamos que 7 (24X do total
avaliado) necessitam de instituig8o para deficientes mentais.
Uvebrant (1i988) relata que 46X dos seus casos tinham probiemas
escolares € outros 1i8% tinham vetardo mental, somando 64% de
criangas que poderviamos considerar como portadovas de dificuldades
de apvendizagem.

Disturbios psiquidtricos tambem s3o referidos entre os
hemipliégicos. Em nosso trabalho detectamos 2,4% (um caso).

4 presenga de varios diagndsticos neuroldgicos, além da
hemiparesia, na forma de RONM, Crises Epilépticas, Deficiéncia
Visual, DA, Distudrbio de Comportamento, Atraso de Fala, etc. esteve
presente em B8i,4% dos casos, havendo em 23,8%, apenas um
diagndstico secundario, todos estes casos considevrados de leve
gravidade, 19%X dois diagndsticos adicionais, 23,8% tvés, e 14,3%
apresentavam quatvo diagndsticos secundarios, representando o grupo
mais intensamente prejudicado.

Uvebrant (1i988) levantou os dados de miltiplos prejuizos
e encontrou 42¥% apresentando um ou mais diagndsticos secundarios,
embora ele nio considerasse o RONM, mas a Deficiéncia Mental, que
sem duvida tem expressio menor, pois apenas 8% a apresentava,
enquanto 48Y% detinha RINM.

A idade da crianga quando do diagnostico de FC constitui
fator de grande influéncia no desenvolvimento neurolodgico global,
principalmente em se tratando de HC que subentende bom progndstico.
i precocidade no diagndstico da FC determinarda prevengdo de
contraturas muscuiares quando a espasticidade for acentuada, assim

como atrvofias severas € precoces.
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0s autores concovdam que mMESMO cientes da lesdo cerebral
¢ comum a deficiféncia motora ser diagnosticada tardiamente. Este
intervalo livre Jja Foi estudado por Cohen e Duffner (1981),
Churchill (4968), Goutiédres e cols (1988) e Uvebrant (1988). Em
nosso trabalho a suspeita clinica, aconteceu no primeiro ano de
vida em 69% ¢ a confirmag8o neste periodo foi de 28,6%. 0Os autores
discutem as causas do intervalo livre entre suspeita e diagndstico
concluindo que a percepgio da deficiéncia motora se faz evidente a
partir do momento que surgem os movimentos voluntiarios e por isto
acontece frequentemente dois picos tanto na suspeita quanto no
diagnodstico, ou seja, entre os &6 e 9 meses: idade do grande
desenvolvimento das fungdes dos membros supeviores e entre os 12 e
18 meses quando se aguarda o desenvolvimento da marcha. Em relagdo
aos trabalhos de Churchill (1968), tempo médio no diagnostico 8 m,
Uvebrant (4i988) i2 m, Cohen Duffner (1981i) entve 15 e iB meses, a

nossa suspeita clinica aos 9 meses, esta concordante com esses

trabaihos, mas a disparidade sobvrevem quando comparamos a noOssa
idade média no diagndstico: 34 meses, com os trabalhos acima
apresentados . Frocuramos através do quadro clinico, ou seja, ga

gravidade da deficiéncia motora encontrar uma explicag8o, mas as
diferengas nHo foram evidentes. Fartimos para o nivel econdmico e
instrug8o, pois neste particular a nossa populagdo difere das
demais estudadas. De fato, as criangas consideradas de melhor nivel
econdmico e de instruglo tiveram intervalo livre de & meses,
semelhante aqueie encontvado povr Uvebrant, enquanto no nivel
econdbmico muito baixo o intervalo chegou a 45 meses € o nivel de
instrucfo, entre o0s pais de primeivo grau incompleto 22 meses,
estando para os pais analfabetos em 9246 meses. Estes dados foram
confirmados em tvrabalho mais amplo (Fiovesana e cols, 199@).

Sem duvida =a morosidade de se fazer diagnostico na FC
Hemiparética ¢ muito wmais pov falta de informa¢do dos pais ou
devido a ditficuldade de acesso ao servigo médico especializado do
que por detalhes do quadro clinico.

s alteragbes observadas no RX de Cranio na Hemiparesia
Congénita tem sido relatadas numa frequéncia que varia de 17,3% a

34,3¥%, segundo autoves como: Goutiéves e cols (1972), Jabbour e



Lundevvold (49463), EBrennan e cols (1978), Rothner e cols (1976).
I'yke e cois (41933) descreveram anovrmalidades no exame rvadioldgico
do c¢ranio de nove pacientes com hemiplegia infantil, cinco tinham
hemiplegia adgquivida € quatvo tinham hemiplegia congénita. As
caracteristicas clinicas destes pacientes ervam semelhnates as
encontradas nas populagoes hoje estudadas. Todos o0¢ pacientes
tinham espessamento da caixa craniana, desenvolvido sobre os seios
frontal e etmoidal e sobre as células aéreas da pivamide do osso
petroso € do osso temporal no lado da les8o cerebral. & linha média
era deslocada para o lado da lesfo. Dyke e cols (1933) concluiram
que estas alteragBes deveriam ser rvesultado de um esforgo do
proprio arcabougo osse0, para compensar a diminuig¢f@o acentuada do
parénquima cerebral. Concluiram também que quando as mudangas
radioldgicas eram presentes, o diagndstico de hipoplasia cerebral
localizada podevia sev feito com certeza.

Jabbouwr e Lundervold (1963) relatam hemiatvofia cevebral
em i7.9% dos casos e Goutiéres e cols (4972) velata 34,3% de exames
anormais, como sinais dsseos de atrofia unilateral do cranio, ou
seja, tdbua intevrna lisa e desprovida de impressdes digitifovrmes,
espessamento da diploe, aumento do rvochedo € da pequena asa 4o
esfendide, atvrofia unilateral associada a wuma falha parieto-
tempoval.

Evrennan € cols (1978) rvrelatam quatro casos de hemiatvofia
cerebral, cujos pacientes apresentavam hemiparesia, todos com
aiteragdes rvadioldgicas do cranio e eies concovdam com a hipotese
de Dyke € cols (1933) de que as alteragtes dsseas s3o resultantes
do crescimento anovrmal de um hemisfério cerebrai. Barvet & Mishkin
(1974) vealizaram andalise cuidadosa no Raio X simples de cranio de
4 pacientes adultos com hemiatrofia cerebral chegando a conclusio
semeihante.

Em nossa casuistica, o Raio X de cranio, mostrou-se
normal em 76,6%. Observamos microcefalia em 24,4%, depressio
localizada em 4,8% e um caso (£,4%) com calcificag8o na foice
cerebral, estes ultimos casos tinham também microcefalia.

fAs alteragdes eletrencefalogrdficas observadas na HC nSo

apresentam especificidade. Isto acontece porque cerca de 30X tem



epilepsia, e a intensidade da lesdo cevebral assim como o momento
em que ela acontece, associados a capacidade de vecuperagao, com
caracteristicas individuais, promove, certamente, diferentes
expressoes eletroencefagraficas.

Feristein e Hood em 1935 reiataram cerca de 30X de
anormalidades eletrencefaiograticas bilaterais, em em 60X no
nemisfério comprometido.

Liyken e cols (1964) analisando 77 tragados de 4@
pacientes com hemiparesia cronica, encontvavam $50% dos tracados
falhando em demonstvar a latevaliza¢fo da disfunglo cevebral, 135%
bilateral e i3% sinalizaram o hemisfério ipsilateral a deficiéncia
motova.

Churchill (4968) estudando 144 criangas hemiparéticas
subdivididas em epilépticas e nHo epilépticas encontrou 100X de
tragados anormais no primeivo grupo € 34,6%X no segundo grupo,
totalizando S9% de anormalidades, a maioria atividade
gpileptiforme.

Goutidres e cols (1972) relatam 64,8% de alteragdes
eletrencefalograficas, divididas em Leves (14,8%) e Severas (50X).
Também em FC hemiparética Cohen & Duffner (4984i) descrevem 37% dos
EEG como normais, 44Y% apresentavam pavoxismos € 19% assimetvia
interhemisférica, diminui¢io da amplitude ou depressdo durante o
sono no hemisfévrio comprometido.

ito e cois (L981) relatam 76¥% de anormalidades no EEG de
4i c¢rian¢gas com FC hemiparético, apresentando 353,5% descargas
epileptiformes.

Levine € cois (1987) analisando 414 criangas
hemiparéticas, descrevem 5i% com crises epilépticas € 71i% com EEG
alterado, predominando as descargas epileptiformes.

Uvenrant (4988) avaliando 1ié criangas com hemiparesia
(congénita e adquivida) rvefere 77% de exames alterados, a
anormalidade mais comum Ffoi a presenga de ondas lentas no
hemisfério comprometido (28X%).

Sussova (1990) refere 88% de anormalidade no EEG,
predominando as descargas focais e epileptiformes em 48,6% dos

casos hemiparédticos gstudados.
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Em nossa casuistica observamos que 55¥% dos tragados foram
anormais, havendo a presenca de achados epileptiformes em £22,3%X, de
achados nXo epileptiformes em 10%, e em 22,5%, uma combinaglo dos
dois achados. Nossos achados se aproximam aos de Dyken e cols
(1947), Chuvrchil (1968), Goutiédres e cols (L972). Apesar disto,
frente a trabalhos mais atuais, observamos um elevado numero de
tragados normais, mesmo entve portadores de crises epilépticas.

Ao procurarmos a corvelagdo entre o achado aiterado € o
hemisfério mais comprometido, observamos que S5?2% foram
homolaterais, 14% contralaterais e bilatevais em 27% dos casos.

Uvebrant (i988) e ito (4L987) também acharam predominio
|qos achados no hemisfério wmais comprometido: 6&62% e &i%
respectivamente . Em 4i5% dos casos Uvebrant (4988) encontrou
anormalidades bilaterais ou contralaterais. A explica¢do para estes

achados foram sugevidas por Ajimone & Baldwin (1955}, (apud Ito e

cols (1984): 43 as lesOes sdo difusas e bilaterais e o assim
chamado hemisfévrio “sadio” € provavelmente também comprometido e

potencialmente epileptogénico € £) as anormalidades obsevvadas no
hemisfério contvalateral 80, porvém, uma consequéncia direta das
descargas continuas do hemisfério lesado.

Quando estudamos as criangas com hemiparesia e epilepsia,
procurando diferenciar daquelas sem histdria de crises, observamos
que n3o nouve correiagio positiva entre os achados, embora
predominasse a anormalidade eletrencefalografica entre 0%
epilépticos B84,8% contva 30,7% entre os n8o epilépticos. 0 tipo de
alteragio também nHo demonstvou significantes diferengas entre os
dois grupos, predominando no grupo epiléptico a atividade nao
epileptiforme, isolada ou associada € nNo  grupo sem Crises a
atividade epiléptica. Isto de certo modo vem de encontro as teorias
de Ajimone e PFaldwin (195%5), anterviormente citadas. Autores como
Jabbour & Lundervold, conseguivam demonstrar lateralizagio no EEG
em 42 dos 43 casos estudados, além de correlagfes clinicas com a
habilidade mental, a etiologia, a presenga de crises, € com o tipo
de anormalidade no tragado.

Cohen e Duffner (4i9841) rvefevem que o EEG anovrmal, com

paroxismos, foi fator progndstico de convulsdes na hemiparesia e
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este resultado Foi semelhante ao constatado por Goutiéres ecols
(i972). Também Uvebrant (41988) refere que todos o0s epilépticos
(1@0%) apresentavam EEG anormal e entre os nfo epilépticos a
anovmalidade foi de 67%. Tto e cols (4987} encontraram,
respectivamente, 86,4% e 43%.

Muitos autores ja correlacionaram a anormalidade
eletvencefalogratica com a presenca de epilepsia. Gibbs & Gibbs
(1963) veferem que o EEG foi normal em apenas i0% dos hemipareticos
com epilepsia e em 30% entve os nio epilépticos, demonstrando
melhor progndstico clinico segundo os autores.

Consideramos que nossos achados eletrencefalograficas nio
foram indicadores clinicos para crises epilépticas, nem para
lateralizagio do hemisfério mais comprometido, antevemos a
necessidade de procurar indicadores mais sutis como os utilizados
por outros autores.

0 estudo tomografico do cvranio constitui um valioso exame
complementar na hemiparesia congénita. Varios trabalhos tem
procurado enfocar corvelagdes entve a alteragio morfoldgica do
cérebro € 0% achados c¢linicos de epilepsia, retardo mental,
gravidade da deficiéncia motora, etc.

G  trabalhos realgam a tomografia computadovizada de
cranio, como um exame atrvaumatico, capaz de propovcionar uma boa
avaliagho morfoldgica, orientando, segundo o tvabalho de Molteni e
cols (4L987), para o processo fisiopatoldgico da lesdo e quanto ao
quadro clinico e prognostico esperado.

A classificagBo dos achados tomograficos tem 51do
essencialmente baseadas no aspecto das anormalidades, isto €, se
s3a0 restritas a substancia branca subcortical ou envolvem
estruturas corticais e dentro destes dois grupos subdivisdes
adicionais tem sido propostas. Entretanto, apds o trabalho de
Kotlareck e cols (19814) os autores tem procurado seguir os mesmos
parametros, isto &, procurado classificar os achados em: normal,
alargamento ventricular unilatevral, cavidade no codrtex e substancia
branca subcortical. Uvebrant (1988) acrescentou outva subdivis3o:
outras anormalidades, onde incluiuw malformac¢Bes, calcificagoes,

atrofias hemisféricas, etc.



P
L
~

Em nosso trabalho seguimos a classifica¢3o de Kotlareck e
cols (1981) modificada por Uvebrant (4988).

0 exame tomografico norwal na Hemiparesia Congénita tem
sido descrito entve 1i% e 26¥%. Em nosso trabalho 16,7% dos exames
foram considevrados normais. Este 1indice se elevou a 28X num
trabalho mais extenso (Fiovesana € cols 19%91).

Uvebrant (i988) e Taudorf e cols (1984) relatam indices
mais altos de CT normais 26 € 25%, respectivamente. Uvebrant
atribui ao fato de estudar criangas com boa evolu¢io, diferente de
outros autores, gque estudaram criang¢as institucionalizadas e
provavelmente quadros mais graves. Nossa amostra contém criangas
com quadros leves, de dtima evoluglo, e tambem o extremo oposto,
assim como de faixa etaria mais diversificada.

g achado tomografico de alargamento ventricular
unilateral € sugerido entre os autores como compativel com a
leucomalacia periventricular, wma patologia da regifo
subependimdria dos ventriculos laterais, onde temos a matriz
germinal, muito vulnevivel entre 2é = 36 SEMANAS de
gestacgoa,é,ia,19.30,52,54,56,61,68,63,64,73,87.93,iEi,182.186,128,192,193.

Segundo Calvert € cols (L987) a leucomalacia
periventricular ¢ um infarto da substincia branca adjacente aos
angulos externos dos ventriculos latevais e ¢ rveconhecida como
importante causa de FPC em sobreviventes prée~termo, ou seja,
geralmente associada ao fator idade gestacional. A patologia e a
evolugho tem sido descritos, mas os fatores etioldgicos nfo s3o bem
conhecidos (Schuman € Seledenick (1980); Takashima e Tanaka (1978).

Volpe (4994) nos traz uma nova vis3o a respeito das
lesBes periventriculares ocorvidas no recém-nascido prematuro,
fazendo disting8o entre os quadros de leucomaldcia peviventricular
e de infarto hemorvagico periventricular, enfatizando que a
hemiparesia ocorre mais no dltimo porque € geralmente assimétvico,
enquanto que na leucomaldcia o quadro ¢ gevalmente Dbilateral,
simétrico levando principalmente ao quadrvo de diplegia espastica.

" Uvebrant (1988) encontvou em seu trabalho a ocorréncia de
alargamento ventricular unilateral em 36% dos casos, tanto no grupo

a termo como no pré-tevmo. Em nossa casuistica, verificamos 23,8%
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de achados tomograficos compativeis com GII. Entre os nascidos preé-
termo houve maior incidéncia deste achado (44,4%), enquanto no
grupo a termo a ocorvéncia foi de 18,2%.

0 achado cavidades cortico-subcorticais tem sido proposto
como resultado de infartos na distribuigBo das grandes artérias
cerenvais, principalmente ¢a artéria cerebrail
mégia38,107,108,137,175 Copnstatamos ao comparar GII € GIII que
houve predominio de nascidos a termo no GIII e Kotlareck € cols
(1$81) observaram ser a maiovia dos pacientes com GII também
nascidos a termo, aieém disso tiveram complica¢des perinatais € um
pior progndstico quanto ao grau da deficiéncia motora, e maior
ocorréncia de epilepsia € retardo mental. Raseado nestes dados
Kotlareck deduziu que a les3o nestes casos foi por obstruglo
arterial que ocorreu duvante o tvabalho de parto, mas ele ndo
encontrou explicagfo no curso clinico dos seus pacientes para a
suposta ocluslo arterial. Claeys € cols (i983) sugeviram que as
iesBes arteriais devem ocovrer proximo ao nascimento, porque o
padr3o morfoldgico das lesbes s8o semelhantes ao do cévredbro adulto.
Cocker e cols (196%) relatam dois casos de oclusio perinatal da
artéria cerebral média, fazendo varios comentarios soovre o evento
inicial, sem conseguirem concluir objetivamente, embora alevtem
para a necessidace de uma boa avaliacdo da placenta e dos vasos
cerenrais para se descodbriv o sitio da lesBo.

Na Tabela XXXIII demonstramos alguns trabalhos soore os

achados tomograficos na HC e 0% nossos dados.



Tabela XXXIV

Relagdio dos ackados tomogrdficos na Hemiparesia Congénita

comparados com os dados do presenfe Lrabalho

\ N=18 N=37 N=4@ N=52 N=109 N=42
TAC N\ % % % % b %
61 if if 7,9 i3 26 16,7
GII 44 31 09 33 36 £3,8
GIII 44 i8 42,3 46 2o 42,8
GIV 39 8 ig 16,7
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n = numero de pacientes estudacos

Como ja referimos anteriormente a proporgiao de TAC normal
em nossa casulstica foi dentro do espevado, enquanto o achado
alargamento wventricular unilateral foi o menovr ja vegistvado. Cabe
aqui considera¢oes sobre a interpretaglio dos achados e a
dificuldade em se classificar determinados exames. A exemplo o0s
casos §, 28, 33 e 41 também poderiam ser considerados alargamento
ventricular uwnilateral mas © que predominava no exame €eva a
cavidade cortico-subcortical adjacente.

i achado cavidade cortico-subcorticias, esteve presente
em 4P2,8% dos casos, superior aos achados de Claeys e cols (i9B3) e
Uvebrant (1988).

Atvravés da variabilidade dos achados nas diferentes
casuisticas, consideramos aprvopriada a proposta de Uvebrant, a0
considerar que a cliassificagBo dos achados deve ser minuciosamente
revista, a fim de encontrarmos uwma classificagfo mais sensivel
capaz de tornar possivel a associag8o ao periodo patogénico e a
causa etioldgica propriamente dita. Wiklund, Uvebrant e Flodmark em
1990, refazem a classificaglo no mesmo grupo de hemiparéticos que
foi estudado em L1588 por Uvebrant. Neste trabalho eles dividem os
achados tomograficos em cinco grupos, introduzindo o aspecto

malformagio do 8NC, retirado principalmente do grupo cavidades



cOrtico-subcorticais e outros mantendo um outro grupo miscelania
(3% .

Eles relatam 17% de walforma¢gdes do SNC, mas ainda
reforgam que o aspecto dowinante foi atvofia periventrvicular 42¥%,
consistente com o insuito hipdxico-isquemico no cérebro imaturo. O
achado cavidades cortico-subcorticais foi especificado apenas para
lesdbes hipodensas no parénquima, consistentes com areas de enfarto
(i2¥% dos casos).

Uvebrant (1988) constatou que neste Grupo II11
predominaram as Causas pré-natais (49%), sobre as perinatais (35%).
Em nosso trabalho a proporgio foi semelhante (78% x 50X) mas
consideramos um maior ndmevo de casos com fatores combinados (33%
desses grupos) .

Quanto ao Grupo II - alargamento ventricular unilateral,
Uvebrant (i988) constatou nas criangas a termo um predominio de
fatores pré-natais ou desconhecidos, havendo neste grupo o maior
numero de fatores combinados pve e perinatal. Nosso trabalho
constatou a presenga de fatoves perinatais em 80X deste grupo,
havendo combinaglo dos eventos em 40¥% destes casos.

No Grupo IV - achados nfo classificaveis, obsevrvamos 100X
de incidéncia de fatores de risco ou evidéncia etioldgica pré-
natal, suportando ainda mais a nova classificagdo proposta por
Wiklund e cols (1990-19%1).

0 aspecto tomografico novrmal ndo indicou o periodo
patogénico nos dados de Uvebrant, embora apontasse mais para o prée-
natal (50% dos casos puro ou combinados) e esta incidéncia subiria
pra Bé¥% se fossem considerados os indetevminados como provaveis
pré-natais. Em nosso trabalho predowminaram os fatores combinados,
havendo Bé&Y% de fatores pré-natais neste grupo. Houve apenas um caso
com fatores isolados perinatais.

Quanto a avaliag®o fisico-neuroidgica, observamos que o0
dado clinico microcefalia esteve presente em todos o0s grupos
tomograficos, obedecendo a propor¢i3o de distribuigfo dos casos, nZo
havendo associagio entre as variaveis, embora o Grupo III detivesse
um maior ndmero de criangas com microcefalia e com perimetro

craniano anaixo da media.



Wiklund e Uvebrant (1994} realizaram outvro trabalho onde
associaram especificamente o aspecto tomogratico e os achados
clinicos, concluindo que uma TAC normal indica melhor progndstico
quanto a fungio da miAo, desenvolvimento neurowmotor, preservagio da
esteregnosia, capacidade intelectual, capacidade global. Em nossos
dados chegamos a conclusdes semelhantes neste grupo, inclusive que
a sindrome piramidal deficitdria € incompleta (1@0X), que predomina
a deficifncia motora cruval (7i%) sendo gevalmente leve (7i¥) e o
desenvolvimento foi novmal em 86X dos casos.

Segundo Wiklund € cols (i994) alguns casos com achados
tomograficos normais podem ser explicados por lesdes cerebrais
parasagitais. Volpe € Fasternak (1977) tem demonstrado que esta
espécie de les@o ¢€ geralmente impossivel de ser vizualizada na
tomografia e consideraram por ser tipicas de criangas nascidas a
termo que sofrem asfixia perinatal, rvesultando clinicamente em um
maior envolvimento dos membros superioves que inferiorves. Este tipo
de lesHo poderia explicar aqueles casos (29%) de Hemiparesia com
predominio braquial, ficando para os demais a hipotese de que a
les3o possa ser a nivel mais baixo na subst8ncia branca ou no
tronco cevebval.

Entre os exames tomograficos alterados observamos que o
hemisfério mais comprometido covrvespondeu ao hemicovpo paretico em

todos os casos, conforme foi verificado  por varios
autores38,4@,198, £O9-242

-~

O achado alargamento ventricular unilateral na TAC sempre
foi ressaltado na maioria dos trabalhos como a principal lesdo
ocorrida em nascimentos prematuros, vesponsavel geralmente pela
diplegia espastica. Koeda e cols (1999) sugerem em acovrdo com
outvos trabalhos, que a diplegia espdstica no pré-termo deveria ser
considerada uma entidade clinica distinta, caracterizada desde o
aspecto morfoldgico do SNC até o quadro clinico. Apesar disto,
observamos aspectos tomograficos compativeis com a leucomalacia
periventricular, em nascidos a termo e muito frequentemente
acometendo apenas um hemisfério causando a hemiparesia. Koeda e
cols (199@) explicam esta situa¢3o como sendo decorréncia de anoxia

intra dtero por volta da PB2 semana de gestaglo, em um dos seus
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Casos.

Uvebrant (4988) relata casos com alargamento ventricular
unilaterai apresentando 49% de predominio braquial e 8% de
predominio cvural. Em nossos trabalhos observamos 60% e 20%,
respectivamente. Também nossos dados reveiam um progndstico pior
para o GII em relag8o ao GBI, pois 50% tinham deficifncia motora
grave (apenas 10X leve) e também 50¥ apresentavam desenvolvimento
neuwromotor atrasado. Nestes itens Uvebrant relata um progndstico um
pouco melhor, principalmente em velag3o ao grau da deficiéncia
motora; que, para nos também tem carater evolutivo.

Cabe aqui a consideragdo quanto as diferengas sdcio-
culturais entre o nosso pais e a Suécia, onde Uvebrant vealizou o
seu trabalho, as quais certamente incidem sobre os programas de
habilitag8o da crianga com hemiparesia.

0 achado cavidades cortico subcorticias considerado peila
maioria dos autores como de pior progndstico, entre os nossos
casos, deteve Bé&X daqueles que apresentavam a sindrome
extrapiramidal associada a sindrome piramidal, assim como B80%¥ do
contingente dos portadores do comprometimento motor proporcionado,
€ a maior expressio entre aqueles de predominio braquiail (42%) .
Quanto ao grau da deficiéncia motora o progndstico no GIII foi
melhor do que no grupo GII, havendo @24i% levemente, 47 %
moderadamente e 32% gravemente comprometidos.

Wiklund e Uvebrant (1991), também encontvram neste grupo
23%, 39% e 38X, respectivamente.

Na avaliagdo da estereognosia observamos que o grupo mais
Pprejudicado foi o GIV, seguido pelo GII e GIII.

0 grupo com TAC normal n3o apresentou prejuizo na
astereognosia, concordando com Uvebrant que demonstrou ¢3% de
avaliagdo normal. Neste item, nosso trabalho nio evidenciou a
correlagdo clinica encontrada pelos autores acima citados, de que a
estereognosia estaria mais prejudicada no Grupo III.

Também Molteni € cols (i987) referem que 7@% das criangas
com astereognosia tinham lesOes corticais.

0 aspecto tomografico outros achados nfo classificdveis,

que sediou malformagdes e atvofias cerebrais, difusas, no tvrabalho
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de jvebrant (1988} apresentou cerca de 50% de bom progndstico.
ENTre noss0s Casos este foi o grupo e pior prognostico sob todos
08 ASPECLOS .

Quando estudamos o aspecto tomografico reiacionado aos
diagndsticos secundarios presentes, observamos que uma morfologia
cevedral normai, significou Dom prognostico em relaglo ao
desenvoivimento newomotor, pois apenas i4¥%X apresentava atraso,
enquanto no GIii 6@%, no Giil 39%, e no GIV B&X. Wiklund e Uvebrant
(1591) referem que o prejuizo motor, quanto a fungio da mio Foi
grave em somente 7% daqueles com TAC normal e modevrado em 3i¥%,
havendo uma boa funglo em 42X dos casos. No GII os achados Foram:
grave 32%, modervado 453X e leve £3%. Quando estes autores
consideraram o prejuizo gerail, o grupo TAC normal apresentou o
meihor prognodstico: 76% de prejuizo ieve, i7% modevado e 7% sevevo,
se contrapondo ao Grupo TII que apresentava: e3%, 3B% e 38¥%
respectivamente. iNo Grupo 11, estes autores encontvavam: 40¥%, 43%,
i7%, respectivamente.

Considerando nosso OGrupo IV  superponivel ao grupo
maiformagdes ce wWikiunc e ilivebrant, constatamos que também coincide
wim pior progndstico quando B84¥ deste grupo apresenta wm
compvomet imento moderado a severo, superponivel aos Nnossos achados.

D diagnodstico de epiliepsia foi raro em criangas com TAC
normal (3%} e mais comum naquelies com atrofia cortico-subcortical
(6F%) Ficando em 38BX para a atrofia periventricuiar e 32%¥ para as
malformagdes, no trabaiho de Wikilund e Uvebrant (1991). Em nossa
casuistica encontvramos vespectivamente: 14%, 28B%, 5@% e 7i%. Os
nossos achados tem diferido constantemente quanto ao prognostico do
grupo altargamento wventricular unilateral € outros AcChados niao
ciassificaveis que para nos tem demonstrado pior progndstico em
reiagio aos achados de Wikliund e Uvebrant .

Os autores como Kotliareck € cols (1i98i) € Claeys € cols
(1983) consideraram que B0¥% e 100%, respectivamente, das criangas
com hemiparesia e retardo mental pertenciam ao padvrio tomografico
compativeil com o nosso Grupo I17. Ja Uvebvrant encontvou 43% de
deficiéncia mental, neste achado tomogrdfico, apesar de ser o grupo

considerado de pior prognostico.



Em nosso  trabalho observamos que a dificuidade de
aprendizagem esteve presente em todos os grupos, e constatada em
66% entre as criangas maiores que sete anos, € apesar das
dificuldades a maioria tem condi¢8es de continuar frequentando a
escolia normai, havendo seguramente 7 casos (£9%) que dependeriam de
institui¢io especiaiizada para criangas deficientes mentais. 0
grupo tomografico que apresentou menor concentragio de criangas com
OA foi o GBI (50%) e o mais expressivo GIV (100%) ficando GII e GIII
com 73% e é82%.

Quanto aos distdrbios de comportamento observamos que no
Grupo I o progndstico foi muito bom jd que nSo se constatou
problemas, havendo maior concentra¢io no GII e GIV.

Guando comparados 0% achados tomograficos aos da
radiologia simples do crinio observamos que todos os grupos
detinham proporcionaimente a micvocefalia. WNa literatura n3o
encontvamos dados referencidveis.

Ito e cols (1984i) publicaram um trabaiho visando a
correlagio achados tomograficos e eletrencefalograficos na
paralisia cerebral hemiplégica. Relatam que 95% dos casos tinham
TAC anormal e em 76% o FEG era alterado, havendo em 59% dos casos
uma correla¢ido positiva entre os dois exames.

Uvebrant (1988) concorda com a literatura quanto ao EEG
ter menor capacidade informativa quando se considera a localiza¢io
ou a gravidade do quadvo clinico na paralisia cerebral. Dyken e
cols em 1964 ja vessaltam que este exame falhou em S50% dos Casos
para demonstvar o hemisfério mais cowmprometido clinicamente e
oDsSEervou que nos casos onde o EEG n3o evidenciou a lateralizaglo, o
fluxo sanguineo cerebral foi significantemente mais baixo sugerindo
a existéncia de uma lesio cevebral bilateral.

Em nosso trabalho observamos que o EEG n3o nos direcionou
para o grupo tomografico, inclusive o Grupo III deteve o maior
numero de tragados eletrencefalogrdficos normais (69%), Fficando o
GI com 43% de normalidade, o GII com 30% e o GIV com i4%.

Observamos que em 59% dos exames alterados houve
corveiagiao entre EEG € o hemistério cerebral mais comprometido, em

14¥% o EEG assinalou alterag8es no hemisfério nHo responsdvel pelo



quadro motor e em 27% os achados foram bilaterais. TAC e EEG
sinalizaram juntos o hemisfério clinicamente comprometido em 54,5%.

Wiklund e cols (1991) e Uvebrant (i988) procuraram
estabelecer a gravidade dos prejuizos na HC e os achados
tomograficos, considerando trés niveis de comprometimento: leve,
modevado e severo dependendo da concomitancia dos diagnodsticos
secundarios, do nivel destes prejuizos, associados ao grau de
disfun¢8o motora. Eles constataram que 39% apresentou prejuizo
globa: leve, 4%% moderado e 13% severo. 0 grupo que apresentou pior
progndstico foi aquele com cavidade cortico-subcortical e o de
melhovy progndstico foi o grupo com TAC normal.

Ewm nosso trabalho observamos que 35,7% apresentavam
prejuizo global leve, ou seja, eram portadores de um menor ndmero
de diagndsticos secunddrios e estes eram de lieve intensidade,
facilmente supevaveis. Em 26,2% dos casos consideramos o prejuizo
giobal reguiar e em 38,i%¥ prejuizo grave e portanto mal
prognostico.

J grupo tomografico que apresentou melhor progndstico foi
o GI, seguido pelo GIII € GII. 0 grupo de pior progndstico foi o
GIV, principalmente quando apresentava malformaglo do SNC.

A presenca  de retardo neuromotor, epilepsia de dificil
controie e dificuldade de aprendizagem acentuada, compativel com o

Retardo Mental foram os dados que definivam o mal prognodstico.



CONCLUSSES



&. 8. RELATIVAS AQ QUADRO CLINICO E NEUROLIGICT

Foi mais incidente no sexo masculino e no hemicorpo
direito.

0 pevimetro craniano abaixo do percentil 50 incidiu em
76,2%, havendo microcefalia em 21i,4%.

Fredominou a sindvome deficitdria e de liberag3o
piramidal incompleta, navendo associagio com a sinarome
extrapiramidal em 16,6¥%.

As  altera¢des trdficas foram menos acentuadas no grupo
com ceficiéncia motora leve. '

Apresentaram envolvimento dos nervos cranianos 42,8%

vcorvendo principalmente estyvabismo e detficiéncia visual.

&.E. RELATIVAS A0S FPOSSYVEIS FATORES DE RISCH FRE, FERINATAIS £
COMBINADOYS

Constatou-se fatores de risco pré-natal, em 76,2%;
perinatal em %7,2%; combinacio destes tatorves de risco em 38,1i¥%.
Nos nascidos a termo a frequéncia dos fatores pré-natais foi 79%
isolado ou combinado; nos pré-termo os fatores perinatais existivam
em 108X dos casos, sendo em 47¥% combinados. Naqueles pacientes com
fatores de vrisco pré ou periunatais isolados, houve frequéncia
significativamente maior de fatores pré-natais nos nascidos a termo
(Fisher=9,03) .

6.3, RELATIVAZ A5 ANORMALIPADES FATOLOGICAS NOS FARILIARES

Constatou-se a presenga de afecgdes neuroldgicas ou
malformativas em 62%: epilepsia em 4i¥%, malformagdes em P£Li¥ e
retardo no desenvolvimento e/ou rvetarvdo mental em 19%. Em 1i9%

destes casos havia dupla ocorvéncia de antecedentes familiares.



0 indice de consanguinidade nas familias foi 9,5%.

G. 4. RELATIVAS A0S DIAGNISTICOS SECUNDARIOS

Apresentavam vetardo neuromotor 50%. Atvraso especifico na
fala ocovreu em 44%. Crises epilépticas 38%, havendo crises
parciais com generaliza¢lo secundaria em 26% e crises primariamente
genevralizadas em i2X. Crises de dificil controle em 31X dos
epilépticos. A frequéncia de epilepsia n¥o diferiu entre os
nascidos pvé-termo € a termo. Houve corvelaglo estatistica entre os
portadores de crises e aqueles com antecedentes familiares para
crises epilépticas. 0 retardo neuromotor entre os epilépticos foi
de 73%, havendo correlagido estatistica.

A dificuldade de aprendizagem esteve presente em 68% nio
havendo associa¢do com o periodo de visco etioldgico, ou o

hemicovpo cowmprometido.

&.5. RELATIVAS & SUSFEITA CLINICA £ CONFIRMAcED DIAGNISTICH

A suspeita clinica da deficiéncia motora pelos pais foi
em média aons 9 meses, € a confivrmacio diagndstica aos 34 meses.
0 intervalo de tempo entre suspeita clinica e confirmagio

diagnodstica apresentou relagfo com o nivel econdmico € o cultural.

&.6. RELATIVAS AQS EXAMES COHPLEMENTARES

Exames radioldgicos simples do crfnio alterados em 2i,4%,
todos com micvocefalia.
0 eletrencefalograma foi altevado em 55%, apresentando

atividade epileptiforme focal ou genevalizada em P2,5%, atividade
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ndo epileptiforme em 10% e associa¢8o das duas em 22,5%. 0 exame
quando alterado assinalou 0 hemisfério mais compvrometido
clinicamente em 99%, demonstrando alteragdes bilatevais em 27% € no
hemisfério contralateral em £4%. 0 exame foi altevado em 81,8% dos
portadorves de crises epilépticas e nos assintomdticos em 30,7%.

A Tomografia aGxial Computadorvizada segundo os ‘grupos

considerados demonstvou a incidéncia de: GBI - normal=ié,7%, GII -~
alargamento ventricular unilateral=23,8%, GIII - cavidades cortico-

subcorticaia=48,8% e GIV - outros achados=1é6,7%.

Fredominaram os nascidos pré-termo nos grupos GI e GII,
os fatores perinatais no GII, & o8 nascidos a termo e fatores de
risco pré~natais no GIIT e GIV.

0 quadro clinico demonstvou algumas associagdes com os
grupos tomograticos considerados. A sindrome extrapiramidal
associada a sindrome piramidal predominou no GIII e a deficiéncia
motora leve no GI.

0 progndstico clinico esteve associado aos varios
diagndsticos secunddrios e ao grau da deficiéncia wmotora quando
analisados em conjunto, Ticando o melhor progndstico com aspecto
tomogrdtico normal (XE8corvr=6,720; F=0,01i).
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Anexo I

FROTOCOLE FARA ATENDIMENTO DBE FACITENTES COM FPARALISIA CEREBRAL

(Forma Hemipardtical

Responsavel: Frofa. Ira. Ana Maria Sedrez Gonzaga FPiovesana
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Anexo II

FADRONIZACAD FROFOSTA FARA AVALIAR O COMFROMETIMENTO
DA FUNCAD MOTORA WO HEHMICORFG FARETICO

LEVE

1. Atividades prodprias da idade ou limitada em até 25% no Hemicorpo
Faretico.

2. Lateraiidade suspeitada no 12 ano de vida.

3. Manutenglo da eievaglo dos membros (provas de Barre e Mingasini)

4. Aquisi¢io da preensBo voiuntdvia e pinga superior até os 18
meses com abevitura complieta da mio.

5. Leve circundag¢io A marcha com desvio medial do halux.
Articulag¢l@o do joelho preservada ou levemente comprometida.

6. Fresentes 0% movimentos associados na marcha embora diminuidos
em reiagdo ao Hemicorpo Normai.

MODERADG

i. Limitaclo das ativicades proprias c¢a idade no Hemicorpo Farético
entve 235 a 50X%.

€. Suspeita de comprometimento de Hemicorpo Comprometido antes do
i® ano ce vida, com ilateraiidade definida também nesta idade.

3. Deficiéncia na prova da eievagHo dos membros de contraposi¢So.

4. “reensdo voluntdria limitada a pringa inferior pouco e+iciente e
preensio paimar. Abertura parciai da m#o, poiegar aduzido n3o
Chega a pringa superior etficiente.

5. Marcha ceifante e/ou pé equino com semifliexB8o do joelho.

6. Movimentos associados & marcha veduzidos, faciimente opnservados.



ny

> )

Ul

Atividades proprias da idade comprometidas acima de 350X no
Hemicorpo Comprometido.

Cavactevizagio segura € precoce do hemicorpo afetado por
famiiiares, que também vrepresenta aiteva¢les trdficas mais
evicentes.

Manobras Deficitdrias: ndo se posiciona ou nem executa.

Freensfo voiuntaria paimar ausente, mio fechada, poiegar aduzido
permanentemente, dorso flexBo e prona¢io da mio parética.

Marcha ceifante, espastica, pé equino, semifiexdo co joeino com
artricuiacio fixa apds 0s £ anos.

Movimentos associados a marcha, ausentes, mantendo geralmente

postura de Wevdnick Mann.
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Anexo IV

ACHADOS ELETRENCEFALOGRAFICGS

Atividade epileptiforme generalizada menov ou igual a 2,5
~% € atividade epileptiforme focal na regido Frontail

esquerda (=) .

Atividade epileptiforme Focal regifio parieto occipital
diveita. Ondas lentas intermitentes na vegifio POT direita
(E + NE).

Novmal .

Atividade epiieptiforme na regido FO diveita (E).
Atividade lenta continua no HCE (NE).

Aitividade epileptiforme generaiizada (E).

Atividade epiieptiforme focal na regiio temporai
posterior direita e atividade lenta continua tempoval
posterior direita (E + RE).

Atividade epileptiforme focal na regido T. direita.

Assimetvia, diminui¢io da atividade vitmica no HCD (E +.
NE) .
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Atividade epiieptiforme generalizada menor ou igual a 2,5

Hz. Atividade epileptiforme Ffocali F. esquerda. Ondas

ientas intermitentes na regifio frontal esquerda (£ + NE).

Atividade epileptiforme focal na regifo central direita
LEDY.

Ativicade epileptiforme generalizada menor ou iguai a
£,5+z, mdxima a direita. Atividade lenta continua no HCD

(. + NED.

Novmai .

Assimetria, diminui¢30 do ritmo de sono no HCD.

Atividade epileptiforme Focal na regifio F.T. esquerda.
Assimetria, aumento do ritmo beta na regilo F. central

easquerda (£ + NE).

Atividade epileptiforme bifocal, nas regifdes 7. e 0. a

easquerda (E).

Atividade epileptiforme multifocal nas rvegites F.T.
esquerda e direita e F. esquerda. Assimetria, diminuigio

da atividade vitimica no HCD (E + NE).

Adtividade epileptiforme focail na regifo centro parietal

esquerda (E).
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i8 Atividade epileptiforme focal na regifio F. esquerda.
Assimetria, diminuigio da atividade vitmica no HCE (E +
NE ) .

i9 adtividade lenta continua no HCE. . Ondas lentas

intermitentes na regiflo T. divreita (RE).

2o Novmal .
21 Novmal.
2c Normal .
23 Novmai .
24 Novmal .
23 Atividade epileptiforme focal na regifio F.T.F. esquerda.

atividade lenta continua no hce (e + ne).

26 Nao tem EEG.
c7 Atividade epileptiforme focal na regifio T. Esquerda (E).
£8 Nao tem EEG.

29 Normal .
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30 Atividade epileptiforme multifocal nas regides F. e 0. a

diveita ¢ Fr. esquevda (E)

31 Normal.

3 Atividade epileptiforme bifocal nas vregides F. direita e

T. esquevda.

33 Novmal .
34 Novrmal .
35 Normal.
36 Normal .
37 Novrmai .
38 Novrmatl.
39 Ondas lentas intermitentes nas regides centro temporal

esquervda e T. diveita.

49 Novmail.
41 Normal.
42 Normai .
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Anexo V

ASFECTOS TOMOGRAFICOS

Dilatagfo ventricuiar supratentorial com
predominio do VLE. Atvofia cdrtico subcortical

modevada interessando o HCE. Restante normal.

Dilatag®o ventriculiar supratentorial acentuada com
predominio do ViLD. Atrofia e destruigdo dgo
parénquima cevebral a D., com formagio de cavidade
na regifio fronto parietal a D., em continuidade

com o VLD,

Dilatagdo ventricular simétrica, discreta. Atrofia
Fronto Temporo Farietal bilateral mais acentuada a
e, Assimetvria de cranio sendo menor a £.
Questiona-se coie¢lo epidural biparietofrontal,

maior a E.
Aspecto normal.

Dilatagfo do VLE acentuada, ViD e III wventriculo
moderadamente dilatados. Atrofia e destrui¢lo do
parénquima cerebral a €., com formaglo de cavidade
na regifio temporo parieto occipital profunda em
continuidace com o VLE. Atrofia do HCE em reiag3o
ao HCD.
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normai

DilatagRo woderada dos ventriculos iatevais com
predominio a D. Atrofia tempovo parieto occipital
posterior predominando a D. Assimetria de cranio

principaimente regilo parietal II.

Fresenga de area hipoatenuante em proje¢io
parietal D., lembrando angioma. Calcifica¢Oes
discretas na regifio parietal D. Atvofia do HCD em

relagio ao HCE.

Zona hipoatenuante tempovo pavietal E., de grandes
propor¢des, com traves no seu intervior e separada
do wventriculo lateral pelo ependima. Dilatagio do
VLE € do III ventriculo. Atvofia do HCE em relagio

ao HCD. Cisto porencefdlico.

Hemiatrofia cerebral D. com leve dilatagio exv
vacuo do VLD. A atvrofia predomina na regifo fronto
temporo parietal a D. Cr8nio assimétvico em

detrimento da regilfo parieto occipital D.

Dilatagio acentuada do sistema ventricular
predominando a [I. Atrofia parieto occipital do
parénquima cerebral predominando a D. Cranio

assimétrico em detrimento da regilo occipital D.
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Zona hipoatenuante para ventricular E., envolvendo
nucleo caudado, nucleo lenticular e capsula
interna. Desvio ex vacuo do sistema ventvicular
para a E. Alargamento discreto dos sulcos

corticais parietais e da fissura de Sylvius.

Ventriculos latevais levemente CONCavos em
disposigio paralela, apresentando dimensio, maior
o VLD. Agenesia de corpo caloso e septo pelucido.

Ma-formaglo do SKNC.

Zona hipoatenuante de grande dimensio fronto
temporo parietal E. em continuidade com o VLE que
se apresenta dilatado. Cisto aracnoideo compativel
com atvofia discreta do HCE. Cr8nio assimétrico em

detrimento da regifio fronto temporo parietal E.

novmal.

DilatagBo wventricular discreta a E., estando o

covrno anterior do VLE arredondado.Restante normal.

Assimetria dos VL por lesfo hipodensa, cistica em
topogratia do corno anterior do lobo frontal D.,
corpo do nudcleo caudado com comunicagio com ©

ventriculo lateral D.
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Calcificagdes serpengiformes em regido fronto
parietal E., ao nivel cortical atrofia do HCE em

relagio ao HCD.

Zona hipoatenuante de pequena dimens3o em regiio
tempovro parietal D., a nivel subcortical. Restante

normai.

Zona hipoatenuante de pequena dimensio em regifo
parietal E. profunda, envolvendo os ganglios da
base e proporcionando discreta dilataglo ex vacuo

do corno frontal do VLE. Restante normal.

normal

Zona hipoatenuante de médio tamanho em regido
temporo parietal D., comunicando~-se inferiormente
com o VLD e aparentemente a por¢iao superior
comunica~se com o espago sub-aracndide. Restante

novrmal.

Zona hipoatenuante de médio tamanho em regifo.
parietal D., com canal de comunicagdo com o VLD.
Atvrofia do HCD.

Dilatagio ventricular moderada a E., com
predominio do corno posterior. Hemiatrofia
cerebral a E. com desvio das estruturas medianas.

Assimetria craniana sendo menovr o E.
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Dilatag8o ventricular com grande predominio a E.
Area de atrofia tempovro parieto occipital E. em
continuidade com o VLE. Hemiatvofia cerebral E.
com assimetria de cranio em detvimento da regilo

temporo parietal E.

Zona hipoatenuante pava ventricular E£E. de pequena
dimensio, com discreta dilatag3o ex vacuo do VLE,

regifio anterior. Restante novmal.
normal.

Zona hipoatenuante de média dimensio em regifo
parietal anterior E., provocando dilataglo ex
vdcuo do VLE, sem comunicag3o. Hipotrofia discreta
do HCE.

Zona hipoatenuante de média dimensio, para
ventricular E., envolvendo gadnglios da base.
Discreta dilatagfo ex vacuo do VLE. Hipotrofia
discreta do HCE. '

Zona hipoatenuante de grande dimens8o em regifo
fronto temporo parietal D. em continuidade com o
vLLD que se apresenta dilatado e de Fformato
alterado. Atrofia modevrada do HCD e assimetria
craniana em detrimento da regilio fronto temporo

parietal D.
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31 iadm Zona hipoatenuante da regifo parietal E.,

profunda, de pequena dimens3o. Restante novmal.

32 iaiom Zona hipoatenuante de grande dimens3o em regido
temporo parietal @0. em continuidade com o VLD e
aparente comunica¢cdo com o0 espago sub-aracnoide.
Hemiatvofia cerebral D. predominando na regifo
temporo parietal D. causando provavelmente a

assimetria de cranio em detrimento desta regilo.

33 iaBm Zona hipoatenuante de grande dimens3o em regifo
fronto parietal E. em continuidade com o VLE que
se apresenta dilatado e de Fformato altevado.
Atvrofia do HCE interessando a regido da cavidade,
onde givos e fissuras est8o0 alargados. Assimetria
de crinio em detrimento de achatamento da regido

fronto parietal E.

34 3abm Dilatagio ventricular wmoderada a E. Discreta
atrofia do HCE, que apresenta sulcos corticais

discretamente alargados.
35 2adm normal.

36 i2a%m Zona hipoatenuante de média dimensio em regido
temporo parietal E. Dilata¢3o do VLE, ex vacuo sem
comunica¢io com a cavidade. Atvrofia do HCE e
assimetria de crlnio em detrimento da regilo

temporo parietal E.
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idade
na TAC Laudo
2a%m normai.
iaém Zona hipoatenuante de média dimensBo em regilo
parietal €. (média e posterior). Dilata¢io do VLE,
eX VACUO sem comunicaglo com a cavicdade. Atrofia
da regifio parietail no HCE e assimetria de cranio
discreta em detrimento desta regifio.
iiadm DiiatagHo ventricular modevraca com discreto
precominio a . Hemiatvofia cevebrai a L.
Assimetria de cranio sendo menov a [.
4aim Zona hipoatenuante em regifio parietal anterior, de
meédia dimensio em comunica¢io com o VLI que se
apresenta diiataoco. Hipotrofia co HCD e
concomitante assimetria de cranio com diminuiglo
¢O mesmo lado.
SaSm Zona hipoatenuante de pequena dimensio em vegido
parietai £. (anterior) que se comunica com o VLE.
Cranio ciscretamente assimétvrico
3aSm DiiatagBo do VLE discreta. Restante normal

Legenca: TAZ = Tomografia Axial Computadovizada

Vo = vepntricuio iateral
v./E.= direito/esquerco

HE = hemistério cevebral
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