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RESUMO

Introducdo: O quarto ventriculo isolado (QVI) é doenca infrequente que acomete
principalmente criangas e resulta do bloqueio das vias de acesso do liquor ao quarto
ventriculo (QV) o qual se expande e comprime o cerebelo e o tronco encefalico. A
aguedutoplastia endoscopica (AE) consiste em técnica minimamente invasiva para o
tratamento do QVI e visa restabelecer o fluxo liquorico pelo aqueduto cerebral (AC),
reduzindo o efeito compressivo do QV sobre as estruturas neurais adjacentes. O
melhor entendimento da correlacéo entre os efeitos da AE na morfologia do contetudo
da fossa posterior e o desfecho clinico, podera contribuir para a tomada de deciséo
dos neurocirurgides. Objetivo: Avaliar a correlacdo entre as mudancas na morfologia
ventricular e neural da fossa posterior com o desfecho clinico dos individuos com o
QVI submetidos a AE. Método: Realizou-se estudo retrospectivo de pacientes
submetidos a AE entre os anos de 2006 e 2017. Foram considerados a faixa etaria,
sexo e etiologia do QVI. Avaliou-se a morfologia do contetdo da fossa posterior por
meio do desenvolvimento de escore radiolégico que considerou o padrdo de expansao
do QV e a deformidade das estruturas neurais adjacentes. O escore foi validado,
comparando-se seus valores com a mensuracao da distancia antero-posterior do QV
e avaliou-se a sua reprodutibilidade intra e interobservadores. Os valores do escore,
obtidos por consenso de trés especialistas, foram utilizados na comparacdo dos
exames no pré-operatorio e apdés um ano da AE. Correlacionou-se o escore
radioldgico com o desfecho clinico, representado pela mudanca das manifestacdes
clinicas e pela versdo brasileira da escala funcional pediatrica. Resultados:
Avaliaram-se 20 pacientes com média de idade de 4,7 anos. A hemorragia secundaria
a prematuridade e associada a infeccdo do sistema nervoso central foi observada em
nove casos. O escore radioldgico mostrou correlacdo com a mensuracéo do QV, com
boa reprodutibilidade intraobservadores e concordancia fraca entre eles. Houve
melhora das manifestagdes clinicas em 90% dos casos e melhora funcional do estado
mental, alimentacdo e funcionalidade motora no pos-operatdrio. Observaram-se
quatro casos de alteracdo reversivel da motricidade ocular. O escore radiol6gico
mostrou reducéo na expanséo do QV e no grau de deformidade do tronco encefalico
e cerebelo no poés-operatério. Houve concordancia entre a melhora do escore
radiolégico com a melhora clinica em 85% dos casos e com a escala funcional em
70% apds um ano da operacao. Conclusao: A AE reduziu as deformidades do tronco
encefélico e a expansdo do QV na maioria dos pacientes com o QVI e houve
concordancia entre a melhora morfolégica e o desfecho clinico. O escore radiolégico
mostrou-se util na avaliacdo e seguimento dos pacientes.

Palavras-chave: Quarto Ventriculo.Tronco encefalico. Cerebelo. Desfecho. Neuroendoscopia.



ABSTRACT

Introduction: Isolated Fourth Ventricle (IFV) is an uncommon disease that results
from the obstruction of all access routes for cerebrospinal fluid (CSF) to the fourth
ventricle (FV), which expands and compresses the cerebellum and brainstem,
especially in children. Endoscopic aqueductoplasty (EA) is a minimally invasive
technique that aims to re-establish the CSF flow through the cerebral aqueduct,
reducing the compressive effect of FV on adjacent neural structures. The correlation
between EA effects on the morphology of posterior fossa content and the clinical
outcomes were not well elucidated by previous studies. Objective: To evaluate the
correlation between changes in the morphology of the ventricular and neural contents
of the posterior fossa and the long-term clinical outcome in children with IFV after EA.
Methods: A retrospective study was carried out using data from the medical records
of patients who underwent EA between 2006 and 2017. Age, gender and aetiology of
IFV were considered. The morphology of the posterior fossa contents was evaluated
through the development of a qualitative radiological score based on FV expansion
pattern and the compression of adjacent neural structures.This technique was
compared with the measurement of the anteroposterior diameter of FV and intra and
interobserver reproducibility was evaluated. The score values obtained by the
consensus of three specialists were used to compare the preoperative data and those
obtained one year after EA using a randomized distribution of tests. The radiological
score was compared with the clinical outcome, represented by a change in clinical
manifestations and by the Brazilian version of the paediatric functional scale.Results:
Twenty children at the mean age of 4.7 years were evaluated. A haemorrhage
secondary to prematurity associated with a central nervous system infection was
observed in nine children. The radiological score showed a correlation with the FV
measurement, with good intra-observer reproducibility and weak concordance
between them. There were improvements of clinical manifestations in 90% of the cases
and gains in mental state, feeding and motor function during postoperative period
according to the pediatric function scale (p<0,05). Radiological score showed reduction
in the FV expansion and the degree of brainstem and cerebellum deformity in the
postoperative period. Conclusion: EA reduced brainstem deformities and FV
expansion in most of the children with IFV and there was agreement between
morphological improvement and clinical outcome. Radiological score proved useful in
the evaluation and follow-up of patients.

Key words: Fourth Ventricle. Brain stem. Cerebellum. Neuroendoscopy.
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1 INTRODUGCAO

O Quarto Ventriculo Isolado (QVI) acomete, principalmente, criangas com
hidrocefalia apos as vias de entrada e saida do liquor ao Quarto Ventriculo (QV) serem
obliteradas por processos inflamatérios. Além disso, a producdao ininterrupta do liquor
nessa cavidade leva ao seu crescimento progressivo, com compressao e deformagao
do mesencéfalo, ponte, bulbo e o cerebelo, sendo as manifestagbes clinicas
decorrentes dessas distorcoes (UDAYAKUMARAN et al., 2011; HARTER, 2004).

Esse fendbmeno € evidenciado nos exames de imagem pela dilatacdo
desproporcional do QV e a oclusdo do Aqueduto Cerebral (AC), podendo ou ndo estar
associado a dilatacdo ventricular supratentorial (MOHANTY e MANWARING, 2018;
SCHULZ et al., 2012).

Dentre os tratamentos validos, a Aquedutoplastia Endoscopica (AE) tem sido
recomendada pela maioria dos estudos, por ser técnica que utiliza acesso com menor
potencial de sangramento que as craniotomias da fossa posterior, ndo demonstrar o
mesmo indice de complicacbes que as derivacdes QV peritoneais e propiciar o
equilibrio pressoérico entre os compartimentos ventriculares supra e infratentoriais.
Com esse equilibrio podera ocorrer a reversao das alteracdes morfolégicas do QV e
das estruturas neurais da fossa posterior e, consequentemente, a melhora clinica dos
doentes (FALLAH et al., 2016; OGIWARA e MOROTA, 2013; GALLO et al., 2012;
SCHULZ et al., 2012; SAGAN et al., 2006; FRITSCH et al., 2004; TEO et al., 1999).

Entretanto, essa premissa ainda néo foi comprovada em trabalhos anteriores e
a maioria relata que apos a AE ocorre diminuicéo parcial do QV (FRITSCH et al., 2004;
MOHANTY e MANWARING, 2018). Um estudo mostrou haver aumento da espessura
da ponte e da cisterna pré pontina, sem elucidar o grau de recuperagéo do cerebelo
(SCHULZ et al., 2012).

N&o se estudou até agora as caracteristicas anatébmicas da expansao do QV
em relacdo a fossa posterior e 0os padroes de deformidade do mesencéfalo, ponte,
bulbo e cerebelo dos pacientes com o QVI antes e apés a AE em pelo menos doze
meses de seguimento.

Outra dificuldade em se interpretar os estudos sobre o tratamento do QVI é se
ha correlacado entre a mudanca na morfologia do conteido da fossa posterior com

alguma melhora no desempenho dos pacientes em fungbes como deambulagéo,
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alimentacao e estado mental. Os trabalhos, em geral, consideram as manifestacoes
clinicas sem comparar o grau de incapacidade neuroldgica.

A proposta valida, a ser considerada para o entendimento dessa relacdo, seria
correlacionar um sistema de pontuacéao radiolégico detalhado com o desfecho clinico,
contemplando ndo somente as manifestagdes clinicas, mas também, o estado

funcional dos pacientes.
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2 REVISAO DA LITERATURA

2.1 Neuroanatomia relevante ao estudo

Na elaboracéo desse estudo, utilizou-se o0 conhecimento anatémico classico e
o aplicado a neuroendoscopia ventricular referente a descricdo da fossa posterior, QV
e 0 AC.

2.1.1 A fossa posterior

A fossa posterior € o compartimento intracraniano delimitado pela tenda do
cerebelo e a sua incisura superiormente e o foramem magno inferiormente. Seu limite
anterior € formado pelo dorso selar e o clivus. Péstero lateralmente o 0sso occipital a
delimita. A incisura da tenda € delimitada anteriormente pelo dorso selar, lateralmente
pela borda livre do tentério e posteriormente pela borda anterior da juncéo entre a
foice do cérebro e a tenda do cerebelo ou juncao falco tentorial. A tenda do cerebelo
consiste em deflexdo da dura méater e fixa-se lateralmente a parte petrosa do 0sso
temporal e, posteriormente, ao 0sso occipital. Em seu ponto posterior e mediano de
fixacdo, h& a confluéncia dos seios venosos. O clivus forma o limite anterior da fossa
posterior e se estende do dorso selar ao basium, que é o limite anterior do forame
magno (RHOTON, 2000).

Nos cortes sagitais dos exames de imagem, o limite superior da fossa posterior
pode ser realizado por uma linha que conecta o dorso selar com a borda anterior da
juncao foice tentoério e, em seu limite inferior, pela linha que conecta as margens do
forame magno ou linha de MacRae (VURDEM et al., 2012) (FIGURA 1).
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Figura 1 — Ressonancia magnética com contraste em corte sagital ponderada em T1 mostrando os
limites superior e inferior da fossa posterior

Linha dorso selar — Jungao foice tentério

Linha de MCRae

2.1.2 O quarto ventriculo

Consiste em cavidade mediana em formato de tenda que se localiza entre o
cerebelo e o tronco encefalico. Conecta-se rostralmente ao terceiro ventriculo por
meio do AC, caudalmente a cisterna magna pelo forame mediano (Magendie) e,
lateralmente, aos angulos ponto cerebelares por meio dos forames laterais (Luschka).
O QV contém um teto, um assoalho e dois recessos laterais, que sdo projecdes
estreitas que contornam a juncdo bulbo-pontina abrindo-se nos angulos
pontocerebelares por meio dos forames laterais (RHOTON, 2000) (FIGURAS 2 e 3).
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Figura 2 — Ressonancia magnética do encéfalo. Corte sagital ponderado em T2 mostrando o
guarto ventriculo normal e suas relagGes anatémicas

& ’i Terceiro ventriculo

Aqueduto Cerebral Véu medular superior

Fastigio

Quarto ventriculo

Vermis cerebelar

Véu medular inferior
Forame de Magendie

Cisterna Magna

Figura 3 — Ressonancia magnética do encéfalo. Corte axial ponderado em T2 mostrando o
quarto ventriculo normal e suas relagdes anatdmicas

Recessos laterais

Quarto Ventriculo

O assoalho ventricular apresenta aspecto losangular em visdo pdstero-anterior
e é classicamente dividido em trés partes: triangulo superior, parte juncional e
triangulo inferior. O triAngulo superior contém estruturas pontinas das quais o coliculo
facial relaciona-se com o nudcleo do nervo facial e fibras do nervo abducente,

apresentando importancia clinica na abordagem dessa cavidade. Na parte juncional
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observa-se frequentemente, por via endoscopica, a estria medular e o tubérculo
auditivo, que sdo estruturas pontinas. O triangulo inferior foi a estrutura melhor
visibilizada em estudo sobre a anatomia endoscopica do QV. Classicamente descrito
como calamus scriptorius, devido a sua semelhanca com a ponta de uma caneta
tinteiro. Contém o trigono do hipoglosso e do vago, correspondentes aos ndcleos dos
nervos hipoglosso e vago, respectivamente. Também apresenta a area postrema que
€ conhecida como o centro do vomito (LONGATTI et al., 2008).

Em seu limite posterior o QV relaciona-se com o vermis cerebelar, estrutura
mediana do cerebelo. Este € delimitado pdstero-superiormente pelo véu medular
superior e poéstero-inferiormente pelo véu medular inferior. A juncdo dessas duas
estruturas chama-se fastigio (FIGURA 2).

O plexo coroide, responsavel pela sintese do liquido cefalorraquidiano, localiza-
se fixado ao véu medular inferior e estende-se pelos recessos laterais, alcancando os

angulos ponto cerebelares no nivel dos forames laterais.
2.1.3 O aqueduto cerebral

Corresponde ao residuo da cavidade mesencefalica primitiva e consiste na
porcdo do sistema ventricular em forma de tubo, situando-se ventral ao teto do
mesencéfalo e estendendo-se da comissura posterior em seu limite cranial ao coliculo
inferior em seu limite inferior (MATYS et al., 2013). O AC relaciona-se ventralmente
com o tegmento mesencéfalico e esta proximo do nucleo dos nervos oculomotores e
trocleares, essenciais para a motricidade ocular.

Em revisdo da anatomia endoscopica do AC, foram descritos cinco segmentos:
1) o adito, que se relaciona dorsalmente com a comissura posterior; 2) a primeira
constriccdo correspondente ao coliculo superior; 3) a ampola, na qual ha pequena
dilatacéo natural; 4) a segunda constriccdo que corresponde ao coliculo inferior e 5)
0 egresso que consiste em seu segmento final em continuidade com o QV (LONGATTI
et al., 2007).

Em estudo morfométrico, utilizando ressonancia magnética com alta resolucéo,
concluiu-se que o AC é estrutura curva com extensdo média de 14,1 mm com sua
medida transversa variando de 0,9 mm na segunda constriccdo a 1,2 mm na regiao
da ampola (MATYS et al., 2013).
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2.2 O quarto ventriculo isolado

A primeira descricdo do QVI foi em criancas com hidrocefalia que
desenvolveram oclusédo do AC e isolamento secundario do QV, ap0s serem tratadas
com derivagdes liquédricas (FOLTZ e SHURTLEFF, 1966; Ol e MATSUMOTO, 1986).

Conjecturou-se que com a hiperdrenagem dos ventriculos do compartimento
supratentorial, ocorreria colapso do AC em um tipo de obstrucdo funcional,
favorecendo o isolamento do QV, que ndo seria drenado pela valvula (Ol e
MATSUMOTO, 1986). Essa oclusédo poderia ser reversivel pela dilatacdo ventricular
em alguns casos. Fato denominado “fenbmeno Raimondi” ou irreversivel, devido a
existéncia de processos inflamatérios no epéndima aquedutal (Ol e MATSUMOTO,
1986). Entretanto, esse mecanismo € atualmente considerado incompleto para
explicar a fisiopatologia do QVI a partir da associagédo da obstrugdo do AC com os
forames de saida do QV, por processos hemorragicos e infecciosos. Estes, em Ultima
analise, gerariam inflamacéao que obstruiria os forames (HARTER, 2004).

O estudo do QVI é limitado devido a sua pouca frequéncia. Na populacéo
infantil, a etiologia mais relatada foi a hemorragia da prematuridade e, ainda assim,
estima-se que cerca de 15,4% das criangas prematuras com hemorragia ventricular
desenvolverédo a doenca (POMERANIEC et al., 2016; FRITSCH et al., 2004). Adultos
podem ser acometidos por essa condicdo, porém, em menor frequéncia,
principalmente por neurocisticercose, hemorragias e pos resseccdes tumorais
(GALLO et al., 2012; AGAPEJEV, 2002).

Em virtude do efeito expansivo do QV sobre as estruturas neurais adjacentes,
as manifestacdes clinicas sao similares aos tumores da fossa posterior (GALLO et al.,
2012), e foram relatadas cefaléia, ataxia, tetraparesia, alteracdo do nivel de
consciéncia, bradicardia, sintomas inespecificos e sinais de disfuncdo bulbar
(UDAYAKUMARAN et al., 2011; FRITSCH et al., 2004).

Postula-se que a interacéo entre os fatores desencadeantes e 0 processo de
dilatacdo é lenta e as manifestacdes clinicas surgem tardiamente, apos o tratamento
inicial da hidrocefalia, durando entre quatro semanas a doze anos (GARBER et al.,
2013).

A definicdo radioldgica para o QVI baseia-se na identificacdo do crescimento
anormal do QV associado a oclusdo do AC. Na vigéncia da dilatacdo dessa cavidade

ventricular, sem obliteracdo do AC, denomina-se QV pré isolado (OGIWARA e
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MOROTA, 2013). Outro diagndstico diferencial € a sindrome de Dandy-Walker, na
qgual ha agenesia congénita do vermis cerebelar, elevacao da confluéncia dos seios e
cavidade cistica na fossa posterior (MOHANTY e MANWARING, 2018).

Em casos extremos, o limite superior do QV pode ultrapassar a incisura
tentorial. Além disso, pode-se também observar dilatacdo dos recessos laterais no
QVI. Entretanto, ainda ndo ha critérios radiograficos validados para identificar os graus
de dilatacdo do QV (UDAYAKUMARAN et al., 2011; HALL et al., 1992).

Alguns critérios morfométricos foram empregados em diversos estudos para
acompanhar os pacientes com QVI e podem ser compreendidos em medidas lineares,
indices ventriculares e calculo volumétrico do QV (MOHANTY e MANWARING, 2018;
SCHULZ et al., 2012; AGAPEJEV, 2002).

Em estudo com avaliacdo do desfecho clinico e radiologico apos a AE, para
tratar o QVI, foi utilizado o volume do QV, a espessura pontina e a distancia da cisterna
pré- pontina como critérios de avaliacao, e verificou-se reducdo volumétrica média de
21,1ml, aumento do diametro pontino em 0,3 cm e aumento da cisterna pré-pontina
em 0,1 cm (SCHULZ et al., 2012).

Segundo Agapejev (2002), trés indices ventriculares foram usados para
identificar o QVI secundario a neurocisticercose em tomografias de adultos. Foram
usadas as medidas antero-posterior e latero-lateral do QV e relacionadas com a
distancia entre os cornos frontais dos ventriculos laterais e a maior distancia
transversa entre as margens internas do cranio. Os indices foram obtidos a partir da
razdo entre as medidas antero-posterior e latero-lateral do QV, antero-posterior e
bifrontal e &ntero-posterior e distancia transversa do cranio, seus valores de referéncia
foram 0,582, 0,267 e 0,063, respectivamente.

Entretanto, os valores do volume e dos indices do QV ainda nédo foram
estudados em criancas consideradas normais. A distancia antero-posterior do QV foi
a Unica mensuracao ja validada em estudo morfométrico das medidas ventriculares,
em 517 ressonancias magnéticas de criangcas normais, e mostrou variacdo meédia de
8,1a 11,56 mm (SARI et al., 2015).

Atualmente, trés técnicas cirargicas sao eficazes para o tratamento dessa
doenca: a craniotomia suboccipital com acesso amplo ao QV, a derivacdo QV
peritoneal e a técnica endoscépica (OGIWARA e MOROTA, 2013; HARTER, 2004).

A craniotomia da fossa posterior com fenestracdo do ventriculo para o espaco

subaracnoide, consiste em procedimento aberto que, a despeito de ser eficaz, possui
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a desvantagem de exigir acesso cirtrgico maior com risco aumentado de sangramento
(UDAYAKUMARAN et al., 2011; HARTER, 2004).

O uso das derivacdes do QV para o peritbneo tem sido muito utilizadas.
Contudo, possuem altas taxas de disfuncdes e revisdes, além do risco de lesbes no
assoalho do QV pela ponta do cateter ventricular ap6s a diminuicdo dessa cavidade
(MOHANTY e MANWARING, 2018; CINALLI et al., 2006; TEO et al., 1999).

As técnicas endoscopicas, aquedutoplastia e a interventriculostomia,
comunicam o QV com o compartimento supratentorial (FRITSCH et al., 2004; TEO et
al., 1999). A interventriculostomia foi descrita em alguns estudos para 0s pacientes
gue apresentaram expansao supratentorial do QV (SCHULZ et al., 2012; FRITSCH et
al., 2004). A aquedutoplastia, considerada segura e eficaz em muitos estudos, tem
sido o procedimento endoscopico de escolha no tratamento do QVI (MOHANTY e
MANWARING, 2018; CINALLI et al., 2006).

No seguimento desses pacientes, os estudos descreveram como principal
critério de sucesso a melhora clinica parcial ou a total, corroborada pela diminui¢ao
do QV. Entretanto, ainda néo se utilizaram métodos mais precisos que avaliassem o
estado funcional dos pacientes com o QVI antes e apds o seu tratamento (SCHULZ
et al., 2012).

Atualmente, ha poucas escalas pediatricas de uso pratico que foram
submetidas a validac&o cultural para a lingua portuguesa e, como opc¢ao, a escala
funcional pediatrica foi desenvolvida para ser utilizada em estudos que avaliassem o
desfecho clinico de criancas que estiveram internadas em ambiente de terapia
intensiva. Ela avalia o estado mental, a funcionalidade sensorial, a comunicacao, o
funcionamento motor, a alimentacéo e o estado respiratorio (POLLACK et al., 2009).
Essa escala foi submetida a validacdo transcultural para a lingua portuguesa e
considerada aplicavel nas criancas brasileiras durante o pré-teste. Os seus autores
reforcaram a necessidade de realizar outros estudos para a validacéo externa dessa
escala, tornando factivel a sua utilizagcdo no seguimento de criangas com o QVI
(BASTOS et al., 2018).

Atualmente, o diagndéstico e seguimento do QVI ndo possuem unico critério e
0s sintomas clinicos, muitas vezes, sao inespecificos, o que contribui para dificuldade

no manejo dessa doenca.
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2.3 Aquedutoplastia endoscoépica

A aquedutoplastia consiste na reabertura do AC para restabelecer o fluxo do
liquor entre o quarto e o terceiro ventriculos (CINALLI et al., 2006). Este procedimento
foi inicialmente proposto por Walter Dandy, para tratar hidrocefalias secundarias ao
fechamento isolado do AC, utilizando técnica aberta com craniotomia suboccipital e
insercao de tubo de borracha no AC. Realizou essa técnica em duas criancas que
permaneceram com o cateter por duas a trés semanas até ser retirado, a fim de

promover a epitelizacéo e estabilizacdo do pertuito (DANDY, 1920).

Com o desenvolvimento da neuroendoscopia ventricular, ao longo do Século
XX, tornou-se possivel a realizacdo da aquedutoplastia de forma minimamente
invasiva e com maior precisédo na visibilizagcdo do AC (DEMERDASH et al., 2017).

A despeito de ser inicialmente idealizada para tratar a hidrocefalia secundaria
a estenose aguedutal congénita, atualmente a AE ndo € recomendada para esses
casos, devido aos melhores resultados mostrados pela terceiroventriculostomia
endoscépica (MARX et al., 2018). Entretanto, essa técnica € indicada como primeira
opcédo no tratamento do QVI por muitos estudos de séries de casos e por metanalise
de estudos observacionais, ainda que haja limitagdo no niumero dos pacientes devido
a pouca frequéncia dessa doenca (FALLAH et al.,, 2016; SCHULZ et al., 2012,
FRITSCH et al., 2004; TEO et al., 1999).

Ha muita variacdo na técnica endoscopica entre os pesquisadores e alguns
consideram o emprego do endoscoOpio flexivel, que possibilita a navegacdo
endoscoépica com maior seguranca (TORRES-CORZO et al., 2004). Contudo, ndo ha
evidéncias que sustentem essa impressdao em detrimento do endoscépio rigido
(MOHANTY e MANWARING, 2018).

O acesso cirargico pode ser realizado pela via supratentorial ou anterégrada ao
fluxo liqudrico e pela suboccipital ou retrograda. A escolha delas é dependente de
haver dilatacdo ventricular supratentorial, que favorece a abordagem anterograda com
maior seguranca. Muitos trabalhos consideram a navegacdo endoscoépica
anterograda vantajosa em detrimento da retrégrada, que é feita pelo QV e apresenta
maior risco de lesdo do seu assoalho e estruturas vitais. Segundo essa ldgica,
portanto, a via retrégrada € indicada somente nos casos em que ndo ha dilatacao
supratentorial (MOHANTY e MANWARING, 2018; GALLO et al., 2012; CINALLI et al.,
2006; HARTER, 2004).

Entretanto, alguns estudos indicam a abordagem anterégrada mesmo sem
dilatagdo ventricular supratentorial, e realizam a dilatacdo ao mudar o regime de
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drenagem pela valvula antes da abordagem neuroendoscoépica (SCHULZ et al., 2012;
FRITSCH et al., 2004).

A reabertura aquedutal pode ser realizada com ou sem a insercao de cateter
cilindrico e multiperfurado, denominado, por muitos autores, stent e o seu uso foi
recomendado para evitar a reoclusédo aguedutal em longo prazo (FALLAH et al., 2016;
FRITSCH e SCHROEDER, 2013; TEO et al., 1999).

As principais complicagdes da AE estéo relacionadas com a inser¢ao do cateter
no AC, em virtude da sua proximidade com estruturas neurais relacionadas a
motilidade ocular (SCHULZ et al., 2012). Por isso, em alguns protocolos recomenda-
se a aguedutoplastia somente nas oclusdes do aqueduto menores que cinco
milimetros e quando maior, indicam o uso da derivacao QV peritoneal (MOHANTY e
MANWARING, 2018; CINALLI et al., 2006).
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3 OBJETIVOS

3.1 Objetivo principal

Avaliar a correlacao entre as mudancas na morfologia do conteudo ventricular

e neural da fossa posterior com o desfecho clinico das criangas com o QVI apos a AE.
3.2 Objetivo secundario

Desenvolver escore radiologico que considere o padrédo de expansao do QV e
a deformacdo das estruturas neurais da fossa posterior e avaliar sua acurécia e

confiabilidade.
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4 METODOS

4.1 Cenario do estudo

Ap6s anuéncia dos hospitais envolvidos e aprovacdo do Comité de Etica em
Pesquisa, Parecer Consubstanciado do CEP no. 2912566, CAAE:
53468816.0.0000.5149 (ANEXO A), realizou-se estudo observacional retrospectivo,
utilizando dados de prontuarios no periodo de 2006 a 2017 no Hospital das Clinicas
de Minas Gerais (HC-UFMG), Hospital Vila da Serra (HVS) e BIOCOR instituto em
Nova Lima.

O seguimento no pos-operatorio foi realizado no ambulatério Bias fortes do HC-
UFMG, consultério privado e consultorio do HVS. Na eventualidade de ndo haver
informacdes suficientes, alguns pais foram chamados para participarem de nova

entrevista.
4.2 Populagao estudada

Foram incluidas as criancas com idade entre zero e 14 anos que apresentavam
o diagnéstico de QVI e submetidas a AE. O critério diagndstico do QVI foi a associagao
das alteracdes radioldgicas de dilatacdo anormal do QV e oclusdo do AC com as
manifestacdes clinicas.

Foram excluidos os pacientes com a sindrome de Dandy-Walker e aqueles sem

os dois exames de imagem referentes aos periodos pré e pds-operatorio.
4.3 Variaveis do estudo

Foi desenvolvida ficha de avaliagéo para a coleta dos dados, preenchida no
momento da analise do prontuario e em entrevista com 0s pais dos pacientes
(APENDICE A). No campo inicial da ficha, identificou-se o paciente pelo nome
completo, nimero do prontuério, sexo, idade no momento da ultima aquedutoplastia,
nome dos responsaveis legais e contato telefénico. A etiologia do QVI foi registrada e
as manifestagdes clinicas que motivaram a indicacao da operagéo foram classificadas
em inespecificas ou associadas a fossa posterior. Consideraram-se como
manifestacbes inespecificas a cefaleia, macrocrania e a irritabilidade. As

manifestagdes relacionadas com a disfuncdo de estruturas da fossa posterior foram
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0S vOmitos, regressao motora, ataxia, nistagmo, disfagia, apneia do sono,
tetraparesia, opstotono e coma.

A versdo brasileira da escala funcional pediatrica (BASTOS et al., 2018)
(APENDICE B — QUADRO 1) foi incluida na ficha de avaliacdo para ser consultada e
preenchida, baseando-se no estado clinico dos pacientes, antes da operacdo e um
ano apos, segundo as informacdes obtidas nos prontuarios. A pontuacao total dessa
escala variou de 6 a 30 e valores menores indicaram melhor funcionalidade. A escala
foi categorizada em: normal quando a pontuacédo ficou em 6 ou 7 pontos; disfuncao
leve se 8 ou 9 pontos; moderada entre 10 e 15; grave entre 16 e 21 e muito grave se
acima de 21 pontos. O valor atribuido para cada dominio da escala era registrado em
campos destinados para o estado mental, funcionalidade sensorial, comunicacéo,
funcionamento motor, alimentacao e o estado respiratério e a soma deles também era
anotada em campo separado.

As aquedutoplastias foram caracterizadas na ficha de avaliagdo, quanto a via
de acesso em anterdgradas ou retrégradas, uso ou ndao do cateter e se ocorreram
complicacBes no pés operatorio.

Todos os exames imediatamente antes da AE e um ano ap6és foram obtidos em
Compact Disc (CD), ou por meio de fotos com resolu¢cdo minima de 300 pontos por
polegada (DPI). Diante da impossibilidade de se utilizar o computador para se
mensurar o QV em todos 0s exames, optou-se em criar escore radioldgico qualitativo
gue contemplasse o crescimento do QV e o padrdo de distor¢do das estruturas
neurais da fossa posterior para ser aplicado a todos os exames. Esse escore foi
aplicado em cada exame da casuistica, por trés especialistas, que ndo sabiam sobre
0s pacientes operados. As imagens foram apresentadas de forma aleatéria para
reduzir o viés de vé-las na sequéncia pré e pds-operatoria. Os valores do escore
radiolégico, obtidos pelo consenso dos especialistas, foram comparados com a
mensuracao do QV realizada no computador, pelo autor do estudo, nos mesmos
exames, para avaliar essa associacao e validar o ponto de corte da normalidade do
escore. O escore teve sua reprodutibilidade inter e intraobservador testada por outro
grupo independente de meédicos, em duas ocasides, e suas respectivas notas
comparadas com o consenso dos especialistas. Compararam-se os valores da soma
do escore radiologico e dos critérios expansao do QV e deformidade das estruturas
neurais entre os momentos operatérios. Além disso, considerou-se a variagdo da

morfologia do conteudo da fossa posterior em quatro situacdes: Reversdao completa,
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quando o conteldo da fossa posterior retornava a normalidade anatémica pelo escore
radiologico. Reversdo parcial quando persistia algum grau de deformacdo das
estruturas neurais. Estabilidade, quando a nota do escore radiologico néo foi alterada,
mesmo apos a AE, e piora se ocorresse aumento do valor do escore radioldgico.

Compararam-se 0s exames de imagem imediatamente antes da ultima
aquedutoplastia e um ano apés. Naqueles pacientes submetidos a mais de uma
aguedutoplastia, considerou-se como exame de imagem pré-operatorio o realizado
imediatamente antes da ultima operacéao.

Avaliou-se a associacao entre o escore radiolégico e os padrées de mudanca
das manifestagfes clinicas e da escala funcional entre os momentos operatoérios.
Além disso, comparou-se a variagdo das manifestacdes clinicas com a escala
funcional.

Analisou-se a concordancia entre a melhora do escore radiolégico com a
melhora clinica e pela escala funcional. Sendo considerado para isso, qualquer

melhora nessas trés variaveis.
4.4 Coleta dos dados morfolégicos

Todas as imagens dos pacientes foram analisadas por meio de variaveis
gualitativas e somente aquelas gravadas em CD foram submetidas a mensuracgéo do
QV. A andlise qualitativa foi realizada pela aplicacdo do escore radioldgico

desenvolvido pelos autores desse estudo.
4.4.1 Escore para avaliar o crescimento do quarto ventriculo

Criou-se escore radioldgico (TABELA 1), cuja pontuagdo variava de zero a
doze, para avaliar o grau de dilatacdo do QV e a estimativa da compresséo das
estruturas neurais adjacentes, por meio do padrao da extensdo dessa cavidade e pelo
grau da deformidade, observada no mesencéfalo, ponte, bulbo e cerebelo. Utilizou-
se, como referéncia, uma foto do exame de imagem em secc¢do sagital e outra em

secc¢dao axial, com visibilizacao dos recessos laterais (FIGURAS 4 e 5).
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Tabela 1 — Escore de dilatagdo do quarto ventriculo

Critério Soma
Extenséo Sim Nao
Superior 1 0 1
Inferior 1 0 1
Lateral 1 0 1
Compresséo Ausente Leve Moderada Acentuada
Mesencéfalo 0 1 2 3
Ponte/Bulbo 0 1 2 3
Cerebelo 0 1 2 3

12

Figura 4 — Ressonancia magnética em corte sagital mostrando as linhas referéncia para
a construcdo do escore de crescimento do QV

Linha dorso selar -
Juncado joice tentorio

Linha dorso selar — confluéncia
dos seios venosos

Linha Clivus — confluéncia
dos seios venosos




30

Figura 5 — Ressonancia magnética do encéfalo em corte axial mostrando a dilatagédo dos
recessos laterais

Dilatagédo do
recesso lateral

O critério extensado recebeu a pontuacdo com variagcdo em sua soma de zero a
trés e considerou-se a dilatacdo nos sentidos superior, lateral e inferior, recebendo um
ponto para a existéncia de cada um. Convencionou-se que havia extensao superior
do QV, quando o limite superior dessa cavidade ultrapassava a linha imaginaria,
conectando o dorso selar com o limite anterior da juncao foice tentorio. A extenséo
lateral foi definida quando havia dilatagdo dos recessos laterais (FIGURA 5) e a
extensdo inferior quando o limite inferior do QV ultrapassava a linha imaginéaria
conectando o ponto mais inferior do clivus a confluéncia dos seios venosos. Essa
altima linha foi convencionada em detrimento da linha de McRae, com a intengéo de
aproxima-la do limite inferior do QV normal e utilizar a confluéncia dos seios como
ponto fixo.

Ainda na seccao sagital, avaliou-se o padréo da compressao em cada estrutura
neural da fossa posterior, classificando-a em ausente, leve, moderada e acentuada.
Quando ausente ndo pontuava, grau leve recebia um ponto, moderada dois pontos e
a acentuada trés pontos, com sua soma variando de zero a nove. Para avaliacao do
mesencéfalo, considerou-se como compressao leve se houvesse deformacéo isolada
do tecto, moderada na deformacé&o adicional do tegmento e acentuada na situagéo
em que o mesencéfalo perdia completamente a sua estrutura morfoldgica. A ponte e
o bulbo foram avaliados como estrutura Unica, pois compdem o assoalho do QV. Nas

compressdes leves, convencionou-se a deformacdo do assoalho sem alteracdo nas
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cisternas entre o clivus e a ponte/bulbo. Nas moderadas, havia reducéo da cisterna
pré-pontina ou bulbar e nas acentuadas essas cisternas estavam apagadas. Para
avaliar a deformacéao do cerebelo, convencionou-se outra linha imaginaria conectando
o dorso selar a confluéncia dos seios (ponto C da FIGURA 4) e o ponto médio dessa
linha (ponto A da FIGURA 4) foi a referéncia para a normalidade na ocasido em que
a borda posterior do QV era coincidente com esse ponto. Nas compressdes leves, a
borda posterior do QV situava-se entre o ponto medio e trés quartos da distancia dorso
selar, confluéncia dos seios (ponto B da FIGURA 4). Nas moderadas, ultrapassava os
trés quartos da linha imaginéaria dorso selar a confluéncia dos seios sem alcancar a
confluéncia e, quando a alcancava, foi definida como deformidade acentuada
(FIGURA 4).

4.4.2 Aplicagéo do escore

O escore radiolégico foi aplicado em todos os exames dos pacientes dessa
casuistica, nos periodos pré e pdés-operatério, por meio de consenso entre trés
examinadores, formados por um neurocirurgido e dois neuroradiologistas, com pelo
menos dez anos de experiéncia em suas especialidades. Cada examinador recebeu
bloco com 84 imagens de 42 exames de pacientes, das quais 66 eram ressonancias
do encéfalo. As imagens foram ordenadas, numeradas e impressas em folha A4, com
resolucao de, no minimo, 300 dpi. Cada exame era representado por duas imagens,
organizadas com a sagital a esquerda e axial a direita, sem identificacdo dos
pacientes. Abaixo de cada par de imagens havia campos para preencher as notas dos
critérios extensao, compressao e a soma total do escore. Os exames dos pacientes
foram dispostos de forma aleatéria. Foram incluidos ainda dois exames normais.

Apos andlise independente dos exames, o0s trés examinadores estabeleceram
um consenso de valores. O resultado do consenso foi entregue para o autor do estudo,
gue sabia a correspondéncia dos pacientes com 0s exames e 0s registrava na ficha

de Avaliacéo.
4.4.3 Reprodutibilidade do escore radiologico

Para analisar a reprodutibilidade intra e interobservadores, aplicou-se o escore
radiolégico a outro grupo composto por seis examinadores, sendo dois

neurocirurgibes, com mais de dez anos de experiéncia, e quatro residentes de
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neurocirurgia, em dois momentos distintos com intervalo de quatro semanas entre as
avaliacbes. Nenhum examinador desse grupo teve contato prévio com 0S que
definiram o consenso das notas. Ndo houve comunicacdo entre os examinadores
durante a avaliacdo. Todos receberam bloco, simultaneamente com 0s mesmos
exames e na mesma ordem aleatéria dos que foram apresentados no grupo do
consenso. O escore foi explicado pelo autor do estudo e eles n&o conheciam os casos
em que foram submetidos a AE.

Além da versao impressa, as imagens dos exames foram projetadas em alta
resolucdo. Os examinadores preencheram os campos referentes a pontuacao de cada
exame e a entregaram ao aplicador, ap6és uma hora. As pontuacbes foram
compiladas, comparadas entre 0 mesmo examinador, entre 0os examinadores e

também com o grupo que estabeleceu o consenso das notas.
4.4.4 Mensuracédo do quarto ventriculo

A analise morfométrica foi baseada no calculo da distancia AP do QV,
executada no computador, somente nos exames obtidos em CD e gravados em
arquivos no formato Imagens digitais e comunicagdo em medicina (DICOM). As
imagens foram analisadas pelo mesmo examinador utilizando o programa Osirix®
(versdo ANVISA).

Para a mensuracdo dessa distancia, escolheu-se a imagem da ressonancia
magnética ou tomografia computadorizada em corte sagital, na qual o AC era
visibilizado. O ponto inicial era marcado pressionando-se o botdo do mouse, primeiro
no limite posterior do QV e a linha resultante era direcionada em angulo reto em
relacdo ao assoalho do QV e interrompida no ponto de contato com a superficie do
assoalho do QV, fornecendo a distancia em centimetros e era convertido em
milimetros (APENDICE E — FIGURA 10). Os resultados dessa mensuracdo foram
comparados com o valor total do escore radioldgico no intuito de se construir a
referéncia. Considerou-se o valor normal da distancia AP, abaixo ou igual a 11,56 mm,

conforme o estudo de Sari et al. (2015).
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4.5 Descricao da técnica da aquedutoplastia endoscoépica

Todas as criancas foram operadas sob anestesia geral utilizando-se o
endoscopio ventricular rigido acoplado a o6tica de zero grau e as vias de acesso
utilizadas foram a anterégrada ou a retrograda ao fluxo liquérico.

A via anterograda foi indicada quando os ventriculos laterais e o terceiro
ventriculo estavam dilatados e possibilitavam a navegacéo endoscopica. Os pacientes
foram posicionados em decubito dorsal, com a cabeca apoiada no suporte tipo
ferradura ou fixados no suporte de trés pinos. A inciséo foi realizada na regido frontal.
ApOs exposicdo Ossea e perfuracdo do cranio em ponto situado anterior a sutura
coronal e orientado na linha médio pupilar, a dura mater foi cauterizada e aberta.
Puncionou-se o ventriculo lateral com o neuroendoscopio. ldentificaram-se as
referéncias anatdbmicas intraventriculares e apds a visibilizacdo do AC, este foi
reaberto utilizando a ponta do bipolar do neuroendoscopio como estilete.
Eventualmente, o cateter de embolectomia era usado como estilete e levemente
insuflado no interior do AC. Se o0 neurocirurgido julgasse necessario, era colocado o
cateter multiperfurado no AC. O cateter da derivacéo ventricular externa foi utilizado
apo6s ser submetido a orificios extranumerdrios e introduzido paralelo ao endoscoépio
sob visdo, até o aqueduto aberto em direcdo ao QV. O endoscépio ndo ultrapassava
os limites do aqueduto. A extremidade proximal do cateter era suturada na dura mater
e galea aponeurotica com pontos prolene 4-0 ou conectado a um sistema valvular de
derivacéo ventriculo-peritoneal. A pele era suturada em dois planos.

Indicou-se a via retrograda naqueles pacientes que apresentaram 0s
ventriculos laterais e terceiro ventriculo pequenos e, portanto, ndo passiveis de
navegacao endoscopica. Os pacientes foram posicionados em decubito ventral com
a cabeca fixada no suporte de trés pinos. Realizou-se incisdo paramediana
suboccipital seguida por trepanacéo e abertura da dura mater. O QV era puncionado
com endoscopio rigido e seu interior visibilizado. Apds localizar o AC, este era aberto
com o bipolar sem a diatermia, somente como estilete e em seguida o cateter, com
orificios extranumerarios, era introduzido paralelamente ao endoscépio em direcdo ao
terceiro ventriculo. O cateter era suturado na dura mater com prolene 4-0, seguido

pela sutura cutanea.
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4.6 Avaliacao do desfecho clinico dos pacientes

O desfecho clinico foi avaliado baseando-se no padrdo de mudanca das
manifestacbes clinicas e pela variacdo na versdo brasileira da escala funcional
pediatrica (BASTOS et al.,, 2018). O julgamento da melhora baseou-se nas
informacdes dos prontudrios e corroboradas pelos pais das criancas. Considerou-se
como melhora total, aqueles que apresentaram remissdo completa de todos os
sintomas e parcial quando havia persisténcia de algum deles, mesmo com a reducéao
da sua intensidade. O sucesso da AE ocorreu nos casos de melhora parcial ou total.

A auséncia de melhora e a ocorréncia de piora dos sintomas foram anotadas.

4.7 Analise estatistica

Utilizaram-se os softwares SPSS V20, Minitab 16, Excel Office 2010, o R
versdo 3.5.1. Foram aplicados testes estatisticos paramétricos e considerado o nivel
de significancia quando o p foi menor que 0,05.

Utilizou-se a correlacdo de Pearson para avaliar a relacdo entre o escore
radiolégico e a mensuracdo do QV. Tal correlacao foi representada em porcentagem
e quando o seu valor fosse positivo, significava que a medida que uma variavel
aumentasse, a outra também o faria de maneira proporcional. O ponto de corte foi
obtido por meio de curva Receiver Operating Characteristic (ROC) ocorrendo
significancia pelo coeficiente de Pearson, e considerou-se como ponto de corte aquele
gue apresentasse a melhor relacéo sensibilidade e especificidade na identificacéo do
QV normal no seu valor menor que 11,56 mm.

Para analisar a validade interna do escore radioldgico utilizou-se a medida de
validacéo alfa de Cronbach, que deve apresentar valor acima de 0,70 para indicar
confiabilidade do construto. Essa medida foi associada ao coeficiente de correlacéo
intraclasse average para analisar a existéncia de erro sistematico entre as medidas
dos avaliadores. Dessa sorte, quanto mais proximos os valores entre esses
coeficientes, menor a probabilidade de existir esse tipo de erro. O coeficiente de
correlagao intraclasse single acima de 0,75 indicou alta confiabilidade.

Utilizou-se o coeficiente de concordancia Kappa para avaliar a concordancia
entre os avaliadores, entre o mesmo avaliador nos dois tempos e dos avaliadores com
o da avaliacdo consenso. Foi considerada concordancia quase perfeita para os
valores desse coeficiente entre 0,80 e 1,00, forte entre 0,60 e 0,80, moderada entre
0,40 e 0,60, razoavel entre 0,20 e 0,40 e fraca entre 0 e 0,20.
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O teste de igualdade de duas proporcdes foi utilizado na analise da distribuicao
da frequéncia relativa, entre as variaveis qualitativas, como a distribuicdo dos sexos e
das manifestac¢des clinicas em melhora parcial, total ou ausente.

Utilizou-se o teste T-Student pareado para comparar as médias do escore
radioldgico, escala funcional nos momentos do pré e do pés operatorio.

O teste ANOVA foi utilizado na comparacdo entre a diferenca dos escore
radiolégico do pré e pos-operatoério e o desfecho clinico quanto ao tipo de melhora das
manifestacdes clinicas.
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5 RESULTADOS

Durante o periodo estudado, vinte criancas, sendo 11 meninos, foram

submetidas a AE, com média de idade de 4,7 anos. (5 meses a 14 anos).
5.1 Avaliagao do escore radiolégico

A correlacdo entre o escore radiologico e a mensuracéo da distancia AP do QV
mostrou-se superior a 70%, conforme o Grafico 1 e a Tabela 2, e optou-se em construir

a curva ROC para determinar o ponto de corte para a normalidade.

Gréfico 1 — Correlacédo do escore radiolégico e a distadncia antero-posterior do quarto
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Tabela 2 — Correlagdo entre o escore radiolégico e a mensuragdo da distancia antero-
posterior do quarto ventriculo

Escore Média da Distancia Exames de imagem r Valor de p
Radioldgico AP (mm)
0Daz2 11,81 4
3ab 22,11 4
6a9 25,86 8 78,8% <0,001
10a12 35,5 2
Total 23,82 18

Legenda: AP: distancia antero-posterior.
r: Correlacdo de Pearson
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A partir da curva ROC (GRAFICO 2), cuja area sob a curva foi de 0,953, extraiu-
se as coordenadas (TABELA 3) e o ponto em que o escore radioldgico apresenta valor

de 2,5, verificou-se sensibilidade de 87,5% e especificidade de 100%.

Grafico 2 — Curva ROC do escore radiolégico

0,64

Sensibilidade

0,44

00 T T T T
00 02 04 06 08 10

1 - Especificidade

Tabela 3 — Coordenadas da Curva ROC do escore radiolégico

Escore Radiolégico Sensibilidade % Especificidade %
0,5 100,0 50,0
15 93,8 50,0
25 87,5 100,0
3,5 75,0 100,0
4,5 68,8 100,0
55 62,5 100,0
6,5 43,8 100,0
7,5 31,3 100,0
8,5 18,8 100,0
10,0 12,5 100,0

12,0 0,0 100,0
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Na Tabela 4 s&o apresentados a comparacao da avaliagdo dos examinadores
com o consenso do escore radioldgico. A concordancia da nota foi maior no residente

de neurocirurgia (R2), que apresentou indice kappa de 0,790.

Tabela 4 — Comparacéo dos examinadores com 0 consenso para a nota total do escore radiol6gico

Examinadores A.C CCl single CCl average Kappa
NCR1 0,819 0,681 0,819 0,606
NCR2 0,940 0,873 0,932 0,689
R4 0,922 0,855 0,922 0,673
R3 0,932 0,873 0,932 0,596
R2 0,944 0,889 0,941 0,790
R1 0,814 0,629 0,773 0,523

Legenda: A.C: Alfa de Cronbach
CCI: Coeficiente de Correlagéo Intraclasse
NCR: Neurocirurgido
R: Residente

O escore radiol6gico mostrou concordancia intraobservador com indice Kappa

de 0,626 e esse indice foi de 0,133, na avaliacéo interobservador (TABELA 5).

Tabela 5 — Reprodutibilidade intra e interobservador do escore radiolégico para o crescimento do Quarto

ventriculo
Concordancia intraobservador Concordancia interobservador
Escore Radiol6gico A.C CCl CCl  Kappa AC ccl CCl  Kappa
single  average single  average
Soma da Extenséo 0,768 0,624 0,769 0,623 0,853 0,476 0,845 0,230
Superior 0,767 0,622 0,767 0,621 0,811 0,380 0,787 0,377
Inferior 0,611 0,439 0,610 0,438 0,809 0,401 0,800 0,398
Lateral 0,684 0,520 0,684 0,519 0,788 0,365 0,775 0,362
Soma da Compressao 0,891 0,804 0,891 0,803 0,931 0,660 0,921 0,146
Mesencéfalo 0,806 0,675 0,806 0,674 0,887 0,542 0,877 0,263
Ponte/bulbo 0,853 0,745 0,854 0,744 0,883 0,526 0,870 0,273
Cerebelo 0,858 0,753 0,859 0,752 0,875 0,455 0,833 0,262
Soma do escore 0,898 0,814 0,898 0,626 0,937 0,677 0,926 0,133

Legenda: A.C: Alfa de Cronbach

CCI: Coeficiente de Correlacdo Intraclasse
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5.2 Dados clinicos

As diversas etiologias do QVI estdo demonstradas na Tabela 6. Observa-se
que a infeccdo do SNC esteve presente em 75% dos pacientes e a hemorragia da

prematuridade em 60%.

Tabela 6 — Distribuicdo das etiologias do quarto ventriculo isolado

Etiologias n %
Hemorragia da prematuridade e infeccdo do SNC 9 45
Sindrome de Chiari tipo Il e infeccdo do SNC 5 25
Hemorragia da prematuridade 3 15
Infecgdo do SNC 1 5
Pés ressecc¢éo tumoral 1 5
Pdés resseccgdo tumoral e infecgdo do SNC 1 5
Total 20 100

Legenda: SNC: Sistema nervoso central

As manifestacdes associadas com a fossa posterior mostraram 31 ocorréncias

nos vinte pacientes avaliados, sendo a disfagia a mais frequente (TABELA 7).

Tabela 7 — Distribuicdo das manifestagfes clinicas nos vinte pacientes com o quarto
ventriculo isolado

Manifestacdes clinicas Ocorréncias

Associadas com a fossa posterior
Disfagia

Ataxia

Vomitos

Opistotono

Regresséo motora

Depresséo da consciéncia

Apnéia do sono

Nistagmo

P P P N WS~ O O N

Tetraparesia

Inespecificas

(&)

Cefaléia
Irritabilidade
Macrocrania 1

Total de ocorréncias 39
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Ocorreram trés casos de complicacdes relacionadas com a motricidade ocular
nos pacientes submetidos a via de acesso anterdgrada para a AE. Nao houve

complicacBes nos pacientes que nao utilizaram o cateter multiperfurado (TABELA 8).

Tabela 8 - Distribuicdo das aquedutoplastias pela via de acesso, uso do cateter
multiperfurado e complicacdes oculares no pds operatdério

ComplicacBes oculares no pos operatorio

Via de acesso n Com cateter

Sim N&o
Anterégrada 16 14 3 13
Retrégrada 4 2 1 3
Total 20 16 4 16

A melhora total dos sintomas foi verificada em 65% dos pacientes, dessa série
de casos, apés um ano da AE. A melhora parcial foi observada em 25% e duas
criancas ndo demonstraram melhora.

As manifestag@es clinicas que persistiram foram a ataxia em cinco pacientes a
disfagia em dois e o nistagmo em um.

A pontuacdo média da escala funcional reduziu de 12,95 para 9,15 no poés-
operatorio e o estado mental, comunicac¢éo, funcionalidade motora e a alimentacéo

também reduziram a pontuacdo com valor de p < 0,05 (TABELA 9).

Tabela 9 — Escala funcional dos pacientes antes e apds um ano da aquedutoplastia endoscépica

Média
Dominios Valor de p
do pré-op do pds-op

Estado mental 1,70 1,05 0,015*
Funcionalidade sensorial 2,00 1,60 0,057
Comunicacédo 2,45 1,50 0,001*
Funcionalidade motora 3,60 2,30 <0,001*
Alimentacéo 2,05 1,35 0,003*
Estado Respiratério 1,55 1,30 0,135

Soma 12,95 9,15 <0,001*
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Na Tabela 10, observa-se a reducao do valor total médio do escore radiolégico
e das somas parciais dos critérios extensdo e compressao no pos-operatério, com

valor de p < 0,05.

Tabela 10 — Escore radiolégico antes e ap6s um ano da aquedutoplastia
endoscopica

Média
Critério Valor de p
do pré-operatério  do pos-operatorio
Extenséo 2,00 1,30 0,002*
Superior 0,65 0,40 0,021*
Lateral 0,60 0,40 0,163
Inferior 0,75 0,50 0,056
Compresséo 4,20 2,60 0,001*
Mesencéfalo 1,20 0,60 0,010*
Ponte/Bulbo 1,90 1,10 0,001*
Cerebelo 1,10 0,90 0,214
Total 6,15 3,90 <0,001*

Ocorreu reducdo do escore radioldégico nos pacientes que apresentaram
melhora parcial e completa no p6s-operatério e a diferenca entre as redu¢des com
valor de p de 0,317 (TABELA 11). A reducéo nos pacientes sem melhora clinica foi de
0,5. Entretanto, por serem dois doentes, nao foi possivel fazer analise de significancia

estatistica.

Tabela 11 — Comparagéo do escore radiolégico com as manifestacdes clinicas

Desfecho Clinico n Reducéo média do ER DP IC Valor de p
Melhora total 13 2,08 2,53 1,38 0,317
Melhora parcial 5 3,40 1,82 1,59

Sem melhora 2 0,50 0,71 0,98

Nota: ER: Escore radioldgico
DP: Desvio padrao
IC: Intervalo de confianca

O Grafico 3 mostra que houve recuperacao da anatomia original do conteudo
da fossa posterior em cinco casos e que em 12 pacientes, ocorreu reversao parcial

das alteracfes observadas no pré-operatorio.
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Gréfico 3 — Variagao da morfologia do conteddo da fossa posterior apés um ano da
Aquedutoplastia endoscoépica
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A Tabela 12 mostra que houve concordancia entre a melhora do escore
radiolégico e a melhora da escala funcional em 70% dos casos e que a concordancia

total ao considerar a estabilidade foi de 80%.

Tabela 12 — Concordancia entre a variagdo do escore radiol6gico e da escala
funcional apés doze meses da aquedutoplastia endoscopica

Escore radiolégico Escala funcional

Melhora Estabilidade Total
Melhora 14 3 17
Estabilidade 0 2
Piora 0 1 1
Soma 14 6 20

A Tabela 13 apresenta a concordancia entre a melhora do escore radiol6gico e

a melhora das manifestagdes clinicas em 80% dos casos.

Tabela 13 — Concordancia entre a variacdo do escore radiolégico e das manifesta-
tacdes clinicas ap6s doze meses da aquedutoplastia endoscépica

Escore radiolégico Manifestacao clinical

Melhora Sem melhora Total
Melhora 16 1 17
Estabilidade 1
Piora 1 0 1
Soma 18 2 20
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6 DISCUSSAO

Durante o processo de validacdo e avaliagdo da confiabilidade do escore
radiolégico, observou-se correlacédo significativa entre os seus valores totais com a
mensuracao do QV, que é a Unica medida dessa cavidade ja validada na populacao
abaixo de dezoito anos (SARI et al., 2015). A partir desse resultado e da determinacao
do ponto de corte pela curva ROC, obteve-se uma maneira de avaliar o QVI,
considerando o estado do contetdo neural e ventricular da fossa posterior. Assim, o
escore descrito nesse trabalho pode ser empregado como método alternativo no
seguimento radiolégico dos pacientes, com a vantagem de utilizar informacdes
morfolégicas detalhadas, ser dependente unicamente do reconhecimento de pontos
anatdbmicos e nado necessitar de instrumental acurado de mensuracdo. Esse fato
possui aplicacdo pratica jA que muitos servicos de neurocirurgia ndo dispéem de
pessoal com experiéncia na interpretacdo de exames de pacientes com o QVI. Desse
modo, esse escore poderia ser usado na comunicacao cientifica e discussédo de
casos. Entretanto, observou-se baixa concordancia interobservador dessa escala,
com indice kappa de 0,133. Esse fato, provavelmente, relacionou-se a alta
complexidade anatbmica desses pacientes, mesmo criando-se critérios definidos para
a sua interpretacdo. Essa complexidade pode ser verificada pelos diferentes padrbes
observados na expansdo do QV e na variacdo da anatomia dos recessos laterais. A
despeito da reprodutibilidade interobservador ndo ter sido favoravel, houve
concordancia intraobservador significativa, indicando boa confiabilidade temporal
dessa escala e os avaliadores demonstraram boa correlagdo com o grupo dos
especialistas, mesmo aqueles sem 0 mesmo nivel de experiéncia, mostrando que a
aplicacdo desse escore foi factivel em examinadores de diferentes graus de
proficiéncia. Portanto, esse método de avaliacdo do QVI mostrou acuracia elevada e
baixa precisao.

Comparando-se o padrédo de variacdo do desfecho clinico com o escore
radiolégico, observou-se que na maioria dos pacientes houve concordancia, isto é:
quando havia melhora do escore radioldgico, a pontuacdo da escala funcional e as
manifestacdes clinicas também melhoravam. Essa concordéancia foi observada em 14
pacientes em relacdo a escala funcional e em 17 quando considerou-se as
manifestagdes clinicas. Tal observagéo é defendida em varios estudos, que também

mostraram haver melhora clinica e radiol6gica na maioria dos pacientes com o QVI,
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apos a AE (RAOUF e ZIDAN, 2013; SCHULZ et al., 2012; SAGAN et al., 2006;
FRITSCH et al., 2004; TEO et al., 1999).

Entretanto, em seis casos da presente casuistica observou-se discordancia
entre a escala funcional e o escore radioldgico. Trés desses pacientes apresentaram
melhora do escore radioldgico sem mudanca da avaliagdo funcional. Sendo que em
todos eles observou-se que havia comprometimento funcional leve ou moderado no
pré-operatorio e houve ganho menor na avaliacao radiologica. Tal fato é corroborado
por estudo no qual observou-se melhora no tamanho do QV mesmo nos pacientes
pouco sintomaticos e tratados com a AE ou com a derivacao QV peritoneal, sugerindo
gue nesses casos menos extremos de compressao das estruturas neurais da fossa
posterior, 0 ganho funcional da cirurgia € menor (MOHANTY e MANWARING, 2018).

Na maioria dos pacientes dessa casuistica, houve mudanca significativa no
estado funcional , verificando-se a evolucao de disfuncdo moderada para leve um ano
apos o procedimento. Esse acontecimento foi atribuido mais a melhora do estado
mental, comunicacao, funcionalidade motora e alimentacdo, demonstrando relevancia
estatistica. Infere-se, a partir desse achado, que a melhora da alimentacéo relacionou-
se com a melhora da disfagia, sendo a manifestagcdo mais prevalente associada com
a fossa posterior dessa casuistica, e pode estar relacionada com a regressao na
deformidade do bulbo. O ganho da performance motora se deve, provavelmente, a
diminuicdo da compressao sobre o tronco encefalico e trato cortico espinhal, pois
observou-se reducdo média significativa na compressdo da ponte, bulbo e
mesencéfalo pelo escore radiolégico. Esse efeito também pode ser relacionado a
melhora do estado mental dos pacientes, pois a substancia ativadora ascendente,
situada no tronco cerebral e responsavel pela consciéncia, foi provavelmente
comprometida pela compressdo acentuada do tronco encefalico. Entretanto, a
melhora da comunicacdo pode nao estar diretamente relacionada com o tratamento
do QVI nos pacientes da faixa etaria pré-verbal, abaixo de 24 meses, e sim pelo fato
dos pacientes terem progredido no desenvolvimento neurocognitivo normal.

As manifestacdes clinicas, relacionadas com a fossa posterior, mais
observadas foram a disfagia, ataxia e o opstétono. Dentre as inespecificas a cefaleia
e 0s vomitos prevaleceram. Esse achado diferiu do encontrado em outro estudo de
série de casos que identificou a dificuldade alimentar e as crises convulsivas como 0s
sintomas mais frequentes (SCHULZ et al., 2012). Entretanto, as crises convulsivas

podem ser fator de confusdo nas criancas que nasceram prematuras, sendo a
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epilepsia prevalente nessa classe de pacientes. A heterogenicidade na apresentacao
clinica, demonstra que o QVI ndo possui comportamento Unico e, portanto, deve ser
cogitada diante de sintomatologia inespecifica (HARTER, 2004).

Como esse estudo foi o primeiro a considerar o padrao funcional, em pacientes
apos a AE, ndo € possivel comparar tal resultado com a literatura vigente. Contudo,
pode-se inferir que a escala funcional pediatrica foi reprodutivel nas criancas com o
QVI, corroborando com o recomendado pelo estudo brasileiro de validacéao
transcultural dessa escala (BASTOS et al., 2018).

Concernente as variacbes observadas no escore radioldgico, ocorreram
diversas apresentacdes no periodo pré-operatorio, com o seu valor total variando de
2, considerado limitrofe para a normalidade no processo de validacdo descrito, a
casos de compressdo e crescimento macicos do QV. Trés pacientes dessa série,
casos nimeros 1, 4 e 17 (APENDICE C — TABELA 14), apresentaram-se no pré-
operatério com graus préximos do maximo possivel de expansao do QV e compressao
das estruturas neurais. No caso 4, a paciente apresentava tetraparesia e disfagia e
evoluiu com opstétono e coma. Seu escore radioldgico foi avaliado em 11 e recebeu
nota 29, pela escala funcional, que também se aproximou do comprometimento limite.
Apoés ser submetida a AE, pela via anterégrada com stent, evoluiu com melhora
radiologica, recebendo nota sete pelo escore e ainda que ndo tenha melhorado
completamente dos sintomas iniciais, uma vez que persistiu com disfagia, evoluiu para
nota 10 na escala funcional, passando de muito grave para moderado. Analisando as
imagens, conforme as Figuras 6 e 7 (APENDICE D), observa-se que mesmo com a
regressao parcial do QV, houve melhora morfoloégica do tronco encefalico, que
deslocou-se em sentido posterior com visibilizagdo do liquor na cisterna pré pontina.
Notou-se ainda, que o cerebelo manteve-se deformado, mesmo apés um ano do
procedimento, e essa imagem recebeu nota 7 pelo escore radioldgico. Nesse caso,
houve concordancia entre o desfecho clinico e a melhora radiologica.

Esse padrdo de melhora no tronco cerebral também foi relatado em alguns
estudos, que ressaltaram a visibilizagdo da cisterna pré-pontina como sinal radiologico
de sucesso no tratamento do QV e consideraram o deslocamento anterior do tronco
cerebral como sinal de aumento da pressdo no interior da cavidade ventricular
(UDAYAKUMARAN et al., 2011). Em estudo de série de 13 criancas com o QVI,
submetidas a AE retrograda, observou-se achatamento do aspecto posterior do tronco

cerebral e apagamento da cisterna pré-pontina em todos os pacientes (RAOUF e
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ZIDAN, 2013). Essa impressdo qualitativa foi corroborada por estudo de série de
casos no qual mensurou-se o volume do QV, a espessura pontina e a cisterna pré-
pontina, utilizando o programa Osirix®, em 19 criancas submetidas a AE, sendo
observado reducao do volume do QV, em média 21,1ml, aumento da espessura da
ponte em 0,3 cm e da espessura da cisterna pré-pontina em 0,1cm. Contudo,
considera-se que a acuracia da mensuragao volumétrica do QV pode ser prejudicada,
devido a perda de tecido cerebelar pelos eventos lesivos que desencadearam o QVI,
como a hemorragia ventricular e a infecgdo (UDAYAKUMARAN et al., 2011).

Na maioria dos pacientes dessa casuistica houve reversdo parcial da
morfologia do contetdo da fossa posterior e esse fato pode estar relacionado com as
lesBes prévias precipitadas pelas etiologias do QVI. A infeccdo do SNC foi a mais
prevalente apresentando-se isolada ou associada a outras doencas como a
hemorragia ventricular da prematuridade e a sindrome de Chiari tipo Il. Proporcao
diferente foi relatada em outra série de casos, em que houve prevaléncia da
hemorragia da prematuridade, seguida pela infecgcdo do SNC (FRITSCH et al., 2004).
Essa discrepancia pode ser atribuida a maior representacdo de pacientes com a
sindrome de Chiari tipo Il, na casuistica atual em relagdo aos outros estudos. Nessa
sindrome ha deformidades anatdémicas do cerebelo, tronco encefalico e diminui¢do da
capacidade de circulacao liquérica nesse compartimento, o que associado a infec¢éao
do SNC pode potencializar o desenvolvimento do QVI (BANH e BROPHY, 2013).
Todas essas lesdes no tecido neural poderiam influenciar a sua consisténcia e reduzir
a capacidade de retornar a condic&o original. Essa conjectura pode ser corroborada
a luz da hipotese formulada por Rekate (1992), segundo a qual, o encéfalo é
compreendido fisicamente como uma substancia viscoeldstica, que possui
propriedade intrinseca de resisténcia a distorcdo, nomeada de turgor cerebral (Kb) por
esse autor. Tal propriedade fisica estaria condicionada ao conteido sanguineo da
estrutura neural e de agua intra e extracelular. Além disso, considera-se que quanto
mais rapido ocorre 0 processo compressivo sobre as estruturas neurais, maior € a
resisténcia a distorcdo. Sendo assim, nos pacientes com o QVI, nos quais além de
haver processos lesivos sobre as estruturas neurais causadas pela inflamacéo, que
potencialmente podem levar a perda de substancia do tecido nervoso, ha o processo
cronico e progressivo de compressao dessas estruturas pelo QV, ocorrendo perda
natural do turgor cerebral e reducdo da sujapacidade de recuperacdo morfolégica

original, mesmo apos cessada a compressao. Assim, € licito supor que em se tratando
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de processos cronicos de compressao, sobre as estruturas neurais, poder-se-ia
observar melhora clinica sem melhora anatémica dos pacientes.

N&o obstante, em alguns casos do presente estudo observou-se recuperacao
completa da morfologia do contetdo neural e ventricular da fossa posterior. Desses
pacientes, o que cursou com maior variacao da nota do escore radiologico, entre 0s
momentos operatorios, foi o de nimero 12 (APENDICE D — TABELA 14). A crianca
apresentou-se com escore de 7 (FIGURA 8 — APENDICE D) no pré-operatério e apos
ser submetido a AE pela via anterograda com cateter multiperfurado, evoluiu com
reversao total da compresséao das estruturas neurais e da expanséo do QV (FIGURA
9 — APENDICE D). Além disto, observou-se melhora clinica completa e ganho
funcional em um ponto. A despeito da melhora indubitavel nos parametros
radiolégicos e clinicos, observados nesse caso, ha controvérsia na literatura sobre a
importancia da reducédo do QV como resultado a ser esperado apés o tratamento do
QVI. Considera-se que a recuperacdo da estrutura ventricular ndo deveria ser o
objetivo a ser alcancado nesse tratamento, pelo motivo mencionado da atrofia ou
perda de substancia do cerebelo em alguns casos (RAOUF e ZIDAN, 2013). Na
presente casuistica observou-se que dos 13 pacientes que apresentaram melhora
completa dos sintomas, em sete casos houve persisténcia de alteracdes radioldgicas
segundo o escore, mostrando que existe certo grau de dissociagao clinico radioldgica,
conforme discutido. Esse achado foi concordante com o estudo de série de casos,
gue comparou seis pacientes submetidos a derivacdo QV peritoneal com dezenove
em que realizaram a aquedutoplastia. Foi observado que o grupo da derivacéo
apresentou maior reducdo do tamanho do QV que o outro grupo, sem diferenca no
padrdo de melhora dos pacientes (MOHANTY e MANWARING, 2018). Em outro
estudo de série de casos, constatou-se que mesmo com a melhora clinica e
radioldgica de todos os pacientes, tratados com derivagéo quarto ventriculo peritoneal
ou com a abordagem endoscopica, ndo houve reversdo do QV para sua anatomia
normal (TEO et al., 1999).

No caso nimero 15 (APENDICE C — TABELA 14) houve piora da avalia¢io
radiolégica no pos-operatorio tardio, sem interferéncia no escore funcional e melhora
das manifestacdes clinicas. A crianca foi submetida a AE via anterdgrada, com
cateter, e evoluiu com melhora completa dos sintomas, mantendo escala funcional
dentro da normalidade, mesmo ap6s 94 meses do procedimento a despeito da piora

radioldgica. A hipdtese, nesse caso, € que apés a AE, houve incapacidade transitéria
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em drenar o liqguor desse compartimento e houve dilatacdo residual, seguida por
processo de estabilizacdo do QV e adaptacao ao cateter. Tal fato pode ser entendido
conforme a hipdtese do QV compensado, descrita na literatura e procurou explicar
alguns casos de pacientes assintomaticos que, ainda assim, demonstravam
crescimento desproporcional do QV. Uma possibilidade seria a conversédo do fluxo
liqudrico para uma via menor de circulagdo, sendo absorvido diretamente pelo tecido
neural ou pelos seios venosos, sem passagem pelas estruturas da via maior da
circulacao liquérica (UDAYAKUMARAN e PANIKAR, 2012; Ol e DI ROCCO, 2006;).
O tratamento conservador, nos casos de estabilidade radiologica e clinica, foi
realizado em estudo retrospectivo no qual cinco criangcas, com QVI secundario a
hemorragia da prematuridade, foram acompanhadas por sete anos em média, sem
apresentar piora dos sintomas (POMERANIEC et al.,, 2016). Em relato de caso,
mostrou-se paciente que desenvolveu o crescimento do QV aos nove anos de idade
e manteve-se assintomatico aos 25 anos, sem abordagem cirdrgica
(UDAYAKUMARAN e PANIKAR, 2012).

Com essa melhora clinica e radioldgica observada na atual casuistica, infere-
se gque esse procedimento neuroendoscépico mostrou-se seguro e eficaz e o sucesso
foi obtido em 90% dos pacientes estudados, havendo melhora completa dos sintomas
em 65% das criangas. Esse achado foi comparavel ao encontrado em série de casos
similares (TEO et al., 1999). Em outra série observou-se 27,3% de melhora completa
e 68,3% de melhora parcial, com eficacia de 100% dos casos (SCHULZ et al., 2012).
Conforme essa outra série de casos, houve melhora clinica em todos os pacientes
apos a AE ou interventriculostomia em 18 criancas (FRITSCH et al., 2004).

A escolha da via de acesso para a AE, nessa série de casos, diferiu do proposto
em alguns estudos. Optou-se pela via anterégrada em dezesseis criancas que
apresentavam dilatacdo dos ventriculos laterais, possibilitando o acesso ao AC com
julgamento de menor risco de dano neural que a via retrograda, indicada nos casos
de ventriculos laterais pequenos. Esse argumento foi corroborado por estudo recente
em série semelhante de casos sem haver complicagbes (MOHANTY e MANWARING,
2018). Utilizando outra estratégia cirargica, Schulz et al. (2012) publicaram série de
dezenove criancas submetidas a tratamento endoscoépico do QVI, e empregaram a
via anterégrada para todos os pacientes, mesmo naqueles com ventriculos laterais

pequenos. Segundo 0s autores a neuronavegacao auxiliou o trajeto do endoscépio
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em dire¢do ao seu ponto de fenestracdo no atrio do ventriculo lateral, em direcéo ao
limite superior do QV.

Cinalli et al. (2006) também descrevem a mesma estratégia cirdrgica da
presente casuistica ao considerarem proibitiva a via anterograda, quando nao havia
dilatacao ventricular suficiente e realizaram a aquedutoplastia retrograda em dois dos
sete pacientes estudados. Os autores obtiveram sucesso em cinco casos e
reestenose em dois, dos quais um foi submetido ao acesso suboccipital com cateter.
Essa impressao também foi reforcada pelo estudo de Gallo et al. (2012), que
realizaram a via retrébgrada em 18 pacientes (16 criancas) e empregaram o
posicionamento sentado em dois casos. Os autores ressaltaram os beneficios
anatdbmicos e eficacia da via retrograda e relataram dois casos de oftalmoparesia
reversivel no pos-operatério. Da Silva et al. (2007) também relataram resultados
satisfatorios ao empregar a via retrégrada em quatro casos de QVI.

Na casuistica estudada, o cateter multiperfurado foi utilizado em 16 pacientes
e evitado em quatro casos. O uso do cateter nas aquedutoplastias foi considerado
fator isolado para o sucesso dessa técnica em metandlise, utilizando estudos
observacionais (FALLAH et al., 2016). Houve comprometimento da motricidade ocular
em quatro pacientes e tetraparesia em um caso. Houve regressdo completa desses
sintomas em todos eles. Tal achado foi semelhante em estudo retrospectivo de série
de dezoito criancas submetidas a aquedutoplastia endoscoépica devido ao QV,
observando-se comprometimento da motricidade ocular em quatro criancas, sendo
uma delas com déficit permanente (FRITSCH et al., 2004). O comprometimento
transitoério da motricidade ocular &€ complicagdo frequente apdés manipulagdo no
agueduto cerebral, e, anatomicamente, relaciona-se com distarbio no fasciculo
longitudinal dorsal, nucleo do nervo troclear, fasciculo longitudinal medial, tecto
mesencefalico e substancia cinzenta periaquedutal (TEO et al., 1999).

Outra diferenca entre a presente casuistica e a literatura, foi observada na
indicagdo da AE em detrimento da interventriculostomia nos casos em que se
observava a extensao supratentorial do QV. Em alguns estudos, a existéncia da
extensao superior do QV foi critério para se indicar a interventriculostomia no lugar da
AE, com o argumento que, nesses casos, haveria maior deformidade do mesencéfalo
e a aquedutoplastia acarretaria maior risco de lesdo do tegmento mesencefalico, por
nao se visibilizar adequadamente o aqueduto cerebral (OGIWARA e MOROTA, 2013;
SCHULZ et al., 2012; FRITSCH et al., 2004). Entretanto, esse procedimento requer
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maior experiéncia do neurocirurgidao, pois existe risco de lesao da vascularizacao da
regido da pineal, adjacente ao atrio ventricular, que esta deslocada pela expanséo
superior do QV. Tal fato foi considerado em artigo de série de casos que empregou
essa técnica em alguns pacientes (SCHULZ et al., 2012). Em avaliagdo retrospectiva
de 16 criancas com o QVI, sendo 8 tratadas com a abordagem endoscopica, em duas
delas optou-se em realizar a interventriculostomia e, entretanto, em uma delas a
comunicacdo endoscopica ndo foi possivel, a despeito de duas tentativas e a
derivacdo QV peritoneal foi realizada (TEO et al., 1999). Em série de casos com 18
criangas, submetidas a abordagem endoscépica, para tratar o QVI, cinco foram
submetidas a interventriculostomia em virtude da expanséao supratentorial (FRITSCH
et al., 2004). Na casuistica atual, ndo se observou dificuldade técnica para a
aguedutoplastia relacionada com essa forma de expansédo do QV.

A despeito da escala funcional e do escore radioldgico terem auxiliado na
interpretacdo dos resultados, devem-se considerar algumas limitagdes ao realizar
essa pesquisa.Trata-se de estudo retrospectivo, com amostra pequena de pacientes,
e mesmo sendo realizado a entrevista com o0s pais, para confirmar as informacdes
dos prontuarios, houve propensao ao viés do observador, pois a escala funcional foi
preenchida pelo préprio autor do estudo, podendo interferir na precisdo da sua
aufericdo. Além disso, a amostra heterogénea dos exames, realizadas em diferentes
aparelhos, sendo umas ressonancias e outras tomografias, podem ter influenciado na
baixa reprodutibilidade do escore radiolégico, sem interferir na comprovacédo da sua
acuracia.

Portanto, a aquedutoplastia endoscoépica além de melhorar os sintomas dos
pacientes, também impactou na performance funcional, reduzindo incapacidades
relacionadas com as disfunc¢des neurais e houve correlacdo entre o desfecho clinico

e a melhora pelo escore radiologico.
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7 CONCLUSOES

Na maioria dos individuos com o QVI submetidos a AE, houve reducdo na
expansdo do QV e deformidade das estruturas neurais da fossa posterior, com
concordancia satisfatéria entre a melhora radiolégica e os parametros do desfecho
clinico.

O escore radiologico mostrou-se valido como instrumento alternativo para
avaliacdo da expansao do QV e do estado deformacional das estruturas neurais da

fossa posterior.
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8 PERSPECTIVAS

Com a possivel publicacdo desse estudo que desenvolveu forma alternativa de
interpretacdo radiolégica do QVI, espera-se criar condi¢cdes para estudo mais amplo,
multicéntrico e prospectivo, utilizando metodologia similar de avaliacdo funcional e
morfolégica para, assim, comparar melhor os resultados e, se possivel, promover

classificacdo dessa doenca pouco frequente e compreender melhor a sua evolugéo.
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deslocamento para o hospital somente para a pesquisa, garantimos o ressarcimento do seu gasto com
transporte e alimentacdo."

Recomendagoes:

Corrigir o TCLE ao adulto, porque se confundi com trechos do TCLE aos responsaveis.
No TCLE ao adulto informa: "O objetivo geral da pesquisa & avaliar fatores relacionados ao sucesso
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da cirurgia endoscopica que voce ja foi submetido. Este estudo podera trazer maiores conhecimentos sobre
esse tipo de tratamento. PROCEDIMENTO: Durante uma consulta médica serdo feitas perguntas sobre os
dados clinicos do sew filho{a) além de um exame fisico/neurclégico de rotina. Voecés terdo que vir uma vez
para & entrevista e trazer os exames gue j& foram realizados. Depois da avaliagdo, novas orientagdes
medicas poderao ser fomecidas caso necessario. Caso haja necessidade de nove deslocamento para o
hospital somente para a pesquisa, garantimos o ressarcimento do seu gasto com transporte e alimentagdo.”
Percebe que ha uma confusda no procedimento, relacionando ao "filho", mas neste caso, seria ao adulto

maior de idade que j& passou por esta cirurgia.

Conclusoes ou Pendéncias e Lista de Inadequagtes:

Sou, 5.M..J.. favoravel & aprovacdo do projeto.

Consideragoes Finais a critério do CEP:

Tendo em vista a legislagdo vigente (Resclugio CHS 468/12). o CEF-UFMG recomenda aos
Pesquisadores: comunicar toda e qualguer alteragio do projeto & do termo de consentimento via emenda na
Plataforma Brasil, informar imediatamente qualguer evento adwverso ccorride durante o desenvolvimento da
pesquisa [via documental encaminhada em papel), apresentar na forma de nofificagio relatdrios parciais do
andamento do mesmo a cada 05 (seis) meses e ac término da pesquisa encaminhar a este Comité um
sumario dos resultades do projeto (relatario final).

Este parecer foi elaborade baseado nos documentos abaixo relacionados:

Tipo Documento Arquivo Postagem Auwstor Situagdo
Informagoes Basicas| PE_INFORMACO ES_B,&EICAS_D-D_F‘ 17/09/2018 Aceito
do Projeto ROJETO 820350 pdf 15:33:08
TCLE f Termos de | Termo_de_Assentimento_mencres_corr|  17/02/2018 | LEQPOLDO Acsito
Assentimenta | gido.docx 15:30:01 MAMDIC FERREIRA
Justificativa de FURTADO
Auséncia
TCLE / Termos de | TCLE_entre_7_e 12_amos_comigido.do | 17/08/2018 | LEQPOLDO Acsito
Assentimenta | X 15:28:13 | MANDIC FERREIRA
Justificativa de FURTADO
Ausénicia
TCLE { Termos de | TCLE_mencres_8 anos_ou_13_a_17_c| 17/08/2018 |LEOPOLDO Aceito
Assentimenta / omigido.doc 15:27:08 | MANDIC FERREIRA
Justificativa de FURTADOC
Ausénicia
TCLE ! Termos de | TCLE_ adultos_comigido.docx 171082018 | LEQPOLDO Aceito
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Balrro: Uridade Acminlstratya I CEP: 31.270-901
UF: MG Municiplo: SELD HORIZONTE
Telgfons: (31)3408-4502 E-mall: coep@iprpg.uimg.be

Piginm 0 du 0%

58



UNIVERSIDADE FEDERAL DE

MINAS GERAIS

Continuacho oo Parecer: 2912.568

Assentimento / TCLE_adultos_corrigido.docx 15:23:23 |FERREIRA Aceito
Justificativa de FURTADO
Aundncs
Declaragéo de Carta_adequacoes_CEP.docx 17/08/2018 | LEOPOLDO Aceito
| Pesquisadores 15:20:35 | MANDIC FERREIRA
Outros carta_resposta_termo_assentimento.dogi 04/08/2018 | ALEXANDRE Aceito
X 22:45:07 |VARELLA
GIANNETTI
TCLE / Termos de | Anuencia_HC_da_UFMG._pdf 03/08/2018 | ALEXANDRE Aceito
Assentimento / 00:28:21 |VARELLA
Justi_fuﬁva de GIANNETTI
TCLE / Termos de | Aunencia_Hospital_Vila_da_Serra.pdf 03/08/2018 | ALEXANDRE Aceito
Assentimento / 00:28:00 |VARELLA
Justificativa de GIANNETTI
Auséncia
TCLE /Termos de | Termo_de_anuencia_Biocor_instituto.pd| 03/08/2018 | ALEXANDRE Aceito
Assentimento / f 09:27:36 |VARELLA
Justificativa de GIANNETTI
| Auséncia
Outros Carta_Resposta_Recomendacoes_sos_| 03/08/2018 | ALEXANDRE Aceito
termos.docx 09:24:21 |VARELLA
GIANNETTI
Outros Carta_resposta_Consideracoes_sobre_ | 03/08/2018 | ALEXANDRE Aceito
a_pesquisa.docx 09:22:12 |VARELLA
GIANNETTI
Recurso Anexado | Justificativa_para_a_demora.docx 03/08/2018 | ALEXANDRE Aceito
pelo Pesquisador 09:19:22 |VARELLA
GIANNETTI
Outros Parecer_Dpto_Aquedutoplastia_2.pdf 21/02/2018 | ALEXANDRE Aceito
23:23:47 |VARELLA
GIANNETTI
Outros Parecer_Dpto_Aquedutoplastia_1.pdf 21/02/2016 | ALEXANDRE Aceito
23:23:16 | VARELLA
GIANNETTI
Projeto Detalhado / | Projeto_aquedutoplastia_so_departame | 31/01/2016 | ALEXANDRE Aceito
Brochura nto_e_COEP.doc 21:15:26 |VARELLA
 Investigador GIANNETTI
Folha de Rosto Folha_de_Rostro_Aquedutoplastia.pdf 31/01/2016 | ALEXANDRE Aceito
21:14:09 |VARELLA
GIANNETTI
Situagdo do Parecer:
Aprovado
Necessita Apreciagao da CONEP:
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APENDICE A - Ficha de avaliacdo para a coleta dos dados

1 DADOS GERAIS

Numero do caso:

Ano da admisséo:

Hospital: () Hospital Vila da Serra () Hospital das Clinicas () Biocor instituto

Registro: Prontuario:

Nome:

Sexo: () Masculino ( ) Feminino
Data do Nascimento: I Peso ao nascimento (Gramas):

Nome do Responsével:

Endereco:

Tel: () () ()
2 ETIOLOGIA DO QUARTO VENTRICULO ISOLADO

( ) Hemorragia da Prematuridade

Idade gestacional ao nascimento (semanas):
Grau da hemorragia pela USGTF:
Graul () Grau ll () Grau lll () Grau IV ()
( ) Hemorragia Idiopatica
() Infeccdo do SNC
( ) Congénita
( ) Adquirida Especificar agente:

() Ventriculite () Encefalite () Meningite

() Neurocisticercose

() Tumores do SNC Especificar Tumor:

() Chiari Il

3 AQUEDUTOPLASTIA

Primeira Aquedutoplastia: () Sim ( ) Néo
Data da primeira aguedutoplastia: / /

Data da aquedutoplastia atual: / /

Causa da reoperagao:

Via de acesso: ( ) Anterdgrada ( ) Retrograda
Uso do stent: ()Sim ( ) Néo
Complicacéo pos operatoria: ( ) Sim ( ) Nao
Especificar:

Desfecho da complicacdo: ( ) Resolugcdo completa ( ) Déficit permanente

Observacao:




4 AVALIACAO RADIOLOGICA (PRE OP)

() TC de cranio

( ) RM do encéfalo

Escore para o isolamento do quarto ventriculo

Critério Total Ma-
Ximo

Extenséo Sim Nao

Superior 1 0 1

Inferior 1 0 1

Lateral 1 0 1

Compresséo Ausente Leve Moderada Acentuada

Mesencéfalo 0 1 2 3

Ponte / Bulbo 0 1 2 3

Cerebelo 0 1 2 3

12

Escore:

Extensdo: Superior Inferior Lateral

Compressdo: Mesencéfalo Ponte / Bulbo Cerebelo

Soma:

Distancia antero posterior do quarto ventriculo (AP):

5 AVALIACAO RADIOLOGICA (UM ANO APOS A AQUEDUTOPLASTIA)

() TC de cranio

( ) RM do encéfalo

Escore para o isolamento do quarto ventriculo

Critério Total Ma-
Ximo

Extenséo Sim N&o

Superior 1 0 1

Inferior 1 0 1

Lateral 0 1

Compressao Ausente Leve Moderada Acentuada

Mesencéfalo 0 1 2 3

Ponte / Bulbo 0 1 2 3

Cerebelo 0 1 2 3

12
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Escore:

Extenséo: Superior ____ Inferior Lateral
Compressdo: Mesencéfalo__ Ponte/Bulbo__  Cerebelo
Soma:

Distancia antero posterior do quarto ventriculo (AP):

6 Desfecho Clinico
6.1 Manifestagoes clinicas pré op

Especificar:

Melhora em 1 ano: () Total () Parcial () Sem melhora () Piora

Especificar a manifestagdo remanescente:

6.2 Escala Funcional Pediatrica
Pré operatorio:
Estado Mental Funcionalidade Sensorial Comunicagao Funcionamento motor

____Alimentacdo ____ Estado Respiratério __ Soma

Apds um ano da aguedutoplastia endoscépica:
Estado Mental Funcionalidade Sensorial Comunicacao Funcionamento motor

Alimentacao Estado Respiratorio Soma



APENDICE B - Versao brasileira da escala funcional pediatrica

Quadro 1 — Versao brasileira da escala funcional pediatrica
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Normal
(Pontos = 1)

Disfuncéo leve
(Pontos = 2)

Disfung@o moderada
(Pontos = 3)

Disfungéo grave

Disfungé@o muito grave
(Pontos = 5)

Estado mental

Funcionalidade
sensorial

Comunicacéo

Funcionamento
motor

Alimentacdo

Estado
respiratorio

Periodos normais de
sonol/vigilia; responsividade
adequada

Audi¢d@o e viséo intactas e
responsivo ao toque

Vocalizacéo apropriada,
nado chorando, expressivi-
dade facial ou gestos
interativos

Movimentos corporais coor-
denados, controle muscular
normal, e consciéncia da
acdo e reagao

Todos os alimentos digeri-
dos por via oral com ajuda
adequada para a idade

Ar ambiente e sem suporte
artificial ou  dispositivos
auxiliares

Sonolento, mas susceptivel
ao ruido/toque/movimento
el/ou periodos de n&o respon-
sividade social

Suspeita de perda auditiva ou
visual

Diminuicdo da vocalizagéo
expresséao facial e/ou respon-
sividade social

1 membro com deficiéncia
funcional

Nada por via oral ou neces-
sidade de ajuda inadequada

para a idade com a
alimentacgéo
Tratamento com oxigénio

e/ou aspiracao de vias aéreas

Letargico e/ou irritavel

Nao reativo a estimu-
los auditivos ou a
estimulos visuais

Auséncia de compor-
tamento de busca de
atencao

Dois ou mais mem-
bros com deficiéncia
funcional

Alimentacéo via oral e
por tubo

Traqueostomia

(Pontos = 4)
Despertar minimo aos
estimulos

Nao reativo a estimulos
auditivos e a estimulos
visuais

Nenhuma demonstragéo
de desconforto

Controle deficiente da
cabeca

Nutricdo parenteral com
administracdo por via
oral ou por tubo

*CPaP durante todo ou
parte do dia e/ou suporte
ventilatério mecanico
durante parte do dia

Coma nédo responsivo, e/ou
estado vegetativo

Respostas anormais a dor ou
ao togque

Auséncia de comunicacao

Espasticidade difusa paralisia
ou postura de descere-
bracédo/decorticacao

Nutricdo parenteral exclusiva

Suporte ventilatério mecanico
durante todo o dia e toda
anoite

*CPaP - Pressdo positiva continua nas vias aéreas.



APENDICE C - Resumo dos pacientes da casuistica

Tabela 14 — Resumo dos pacientes com o quarto ventriculo isolado e submetidos a aquedutoplastia endoscdépica
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Caso Idade (meses)/sexo Causa QVI Manifestactes AE CcO EF Pré/p6s  ER Pré/Pos Melhora
1 27/M HV / Inf Vomitos e ataxia Ret s/s Nao 12/9 11/9 Parcial
2 98/F HV / Inf Voémitos, DF e AS Ant c/s Nao 12/8 8/6 Total
3 16/F SCIll / Inf Ataxia e DF Ret s/s Nao 9/9 6/5 Ausente
4 40/F HV TR, OP, DF, coma Ant c/s Nao 29/10 11/7 Parcial
5 5/M HV / Inf Macrocrania Ant c/s Nao 11/8 3/0 Total
6 24/M HV Ataxia e DF Ant c/s Nao 13/8 4/2 Total
7 5/M SCIl / Inf Ataxia e RM Ant s/s Nao 11/9 6/1 Parcial
8 24/M SCIl / Inf DF e RM Ant c/s Nao 12/8 4/2 Total
9 84/M HV Vémitos, RM e DF Ant s/s Nao 11/8 4/3 Parcial
10 72/IM PT DF Ant c/s Nao 27117 3/3 Ausente
11 48/M HV / Inf OP e coma Ant c/s Nao 14/8 7/5 Total
12 51/M HV / Inf Cefaléia e irritabilidade Ant c/s Sim 716 7/0 Total
13 84/M HV / Inf Cefaléia e vOmitos Ant c/s Nao 8/6 6/4 Total
14 84/M HV / Inf Irritabilidade Ant c/s Nao 10/10 6/3 Total
15 50/F HV / Inf Cefaléia e vOomitos Ant c/s Sim 717 5/9 Total
16 120/F Inf Ataxia Ant c/s Sim 19/12 717 Total
17 28/F SCIl / Inf Vémitos e OP Ant c/s Nao 20/9 10/8 Total
18 17/F HV / Inf Cefaléia Ant c/s Nao 10/10 2/1 Total
19 108/F SCIl / Inf Cefaléia e OP Ret c/s Nao 17/13 5/0 Total
20 108/F PT / Inf Nistagmo e Ataxia Ret c/s Sim 9/8 8/3 Parcial

Legenda: HV: Hemorragia ventricular da prematuridade R: tetraparesia Ant: Anterdgrada

Inf: infecc&o do sistema nervoso central
SCIl: Sindrome de Chiari tipo Il

PT: pds ressecg¢édo tumoral

DF: disfagia

AS: Apnéia do sono
RM: regressdo motora

Ret: retrograda

OP: opstétono
Ant: Anterégrada
c/s: com stent
s/s: Sem stent

CO: Complicagbes oculares

EF: Escala funcional pediatrica

ER: Escore radiolégico

c/s: com stent
s/s: Sem stent

CO: Complicagbes oculares

EF: Escala funcional pediatrica

ER: Escore radiologico
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APENDICE D - Histérico das aquedutoplastias e imagens

Tabela 15 — Historia das aquedutoplastias dos pacientes com o QVI e os tempos de seguimento

Tempo entre a Ultima Seguimento

Caso AE Causa da falha das AE anteriores AE e a anterior desde a Ultima AE
previas (Meses) (Meses)
1 1 Migracdo do stent 12 84
2 0 NA NA 77
3 1 Obstrucdo do AC 38 40
4 3 Obstrucgéo do stent, Exposicéo 1 73
cutanea do stent, stent deslocado
5 0 NA NA 61
6 0 NA NA 66
7 0 NA NA 49
8 0 NA NA 43
9 0 NA NA 44
10 0 NA NA 21
11 1 Stent deslocado 47 97
12 0 NA NA 82
13 0 NA NA 49
14 0 NA NA 15
15 0 NA NA 94
16 0 NA NA 95
17 0 NA NA 19
18 0 NA NA 44
19 0 NA NA 57
20 0 NA NA 48

Legenda: NA: N&o se aplica



Figura 6 — Ressonancia magnética do encéfalo em corte sagital ponderada em T2 a esquerda
e corte axial ponderada em T1 a direita

Nota: Referente ao paciente 4, periodo pré operatorio.

Figura 7 — Ressonancia magnética do encéfalo em corte sagital ponderada em T2 a esquerda
e corte axial ponderada em T1 a direita

Nota: Referente ao paciente 4, ap6s um ano da aquedutoplastia endoscopica.
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Figura 8 — Ressonancia magnética do encéfalo em corte sagital ponderada em T2 a esquerda
e corte axial ponderada em T2 a direita

Nota: Referente ao paciente 12, no periodo pré-operatorio.

Figura 9 — Ressonancia magnética do encéfalo em corte sagital ponderada em T1 a esquerda
e corte axial ponderada em T2 a direita
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Nota: Referente ao paciente 12, ap6s um ano da aquedutoplastia endoscopica.



APENDICE E - Mensuracgio do QV

Figura 10 — Ressonancia magnética do encéfalo em corte sagital ponderado em T2 do paciente
2 ap6s um ano da aquedutoplastia endoscépica

Tamanho da Imagem: 512 x 512
WL 4585 Ww. 9180
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Made In Ogiri

Nota: Imagem ilustrativa da mensuracgéo da distancia antero-posterior do QV nessa casuistica.



