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INTRODUCAO

A encefalite de Rasmussen é uma doenca inflamatoria cronica rara e que geralmente
afeta apenas um hemisfério do cérebro. E mais comum em criancas menores de 10 anos e é
caracterizada por convulsdes frequentes graves, hemiparesia progressiva e deterioracdo
intelectual. Foi descrita pela primeira vez em 1958, por Theodore Rasmussen, e mesmo tendo
passado mais de 60 anos, o conhecimento sobre essa doenga ainda € limitado, bem como suas
opcdes terapéuticast. Sua incidéncia é de 2,4 casos a cada 10.000.000 criangas por ano, e tende
a afetar aquelas previamente higidas e com desenvolvimento neuropsicomotor normal. E uma
doenca que causa epilepsia focal que tipicamente se torna refrataria a medicamentos, sendo o
diagnostico diferencial considerado a partir desse achado clinico?. E comum que com o tempo
a crianca desenvolva déficit funcional progressivo referente ao hemisfério afetado — quando
afeta o hemisfério esquerdo, os pacientes tém mais déficits ndo verbais; no direito, a dificuldade

é em tarefas ndo verbais®.

Sua etiologia é baseada em um ataque autoimune ao hemisfério cerebral envolvendo
anticorpos GIuR3, mas o motivo desse ataque ainda ndo é conhecido; é investigado se esse
gatilho é apenas enddgeno ou se surge apds contato com algum patogeno (infecgéo viral, por
exemplo) que ainda ndo foi bem relacionado. O diagnostico é dado baseado em dados clinicos
e achados no EEG ou ressonancia magnética (RM) de cranio. Os critérios para o diagnostico
séo preenchidos quando o paciente tem: crises focais em um hemisfério e lentiddo de onda no
EEG, déficits neuroldgicos, alteragdes cerebrais de atrofia com hiperintensidade do sinal em
T2 ou envolvimento radiografico da cabeca caudada ipsilateral®. O tratamento é dificil de ser

feito pois a doenca, com o tempo, se torna refrataria a medicamentos antiepiléticos. Isso pode
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fazer com que o paciente atinja uma polifarméacia, onde os riscos e beneficios precisam ser
dosados. Como a epilepsia de Rasmussen € uma doenca mediada por inflamacdo, ja foi descrito
0 uso de imunossupressores ou imunomoduladores, mas seus beneficios ainda ndo séo
comprovados em literatura. Inibidores da calcineurina como o Tacrolimo tem demonstrado
reducéo da progressio da doenca, porém, ndo tem efeito sobre o controle das crises®. Hoje em
dia, o Unico tratamento que cura as crises convulsivas é a remocdo cirurgica completa do
hemisfério acometido, a hemisferectomia, ou a hemisferotomia funcional, com a técnica de

desconexdo hemisférica, que se mostra mais segura na pratica®.

RELATO DE CASO

Crianca de 7 anos, sexo feminino, teve a primeira crise epilética aos 5 anos. Neste
episadio ocorrido em 2020, a crise ndo foi relacionada a febre, teve inicio com movimentos
clénicos em hemicorpo a esquerda, com posterior generalizacdo tonico clénica, durando o total
de cinco minutos. Ficou dois dias em observacdo e foi dado alta a paciente. Quinze dias depois,
teve segunda crise; ap6és ida a UPA, foi iniciado Fenitoina em dose de manutengdo
(5mg/kg/dia) e paciente foi transferida para hospital pediatrico para posterior investigacao. Nas
primeiras consultas de investigacao, ndo foi visto nenhuma alteracdo no eletroencefalograma
(EEG); portanto, o caso foi tratado como epilepsia comum. Porém, mesmo com o tratamento
adequado, a paciente continuava buscando servico médico por crises convulsivas frequentes.
Entdo, em maio de 2022, foi admitida em hospital pediatrico por persisténcia das crises, com
diminuicdo dos intervalos entre elas. Paciente estava com nivel sensorio rebaixado e foi
transferida & UT]I pediétrica. Iniciou-se Midazolam continuo e Fenobarbital em dose de ataque.
Apos controle das crises, foi realizado EEG e RM de cranio, que evidenciou achados
compativeis com Encefalopatia de Rasmussen. Neste momento, a paciente também foi avaliada
pelo servigo psicopedagdgico do hospital, que evidenciou comportamento mais desorganizado,
com lapsos de memodria, dificuldade de raciocinio, com funcionamento cognitivo e
comportamental pior do que o visto em internagdes anteriores. A paciente foi encaminhada
para realizacdo de hemisferectomia, com uso de Topiramato, Levetiracetam e Clobazam. Foi

indicado a dieta cetogénica, com controle total das crises em uma semana.
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DISCUSSAO

O diagnostico precoce da Encefalite de Rasmussen € essencial para prevenir a principal
e mais temida complicacdo, o déficit cognitivo progressivo. No caso descrito, a paciente
apresentava crises epiléticas ha dois anos antes do diagndstico correto ser feito. Essa demora
diagnostica pode ter ocorrido pois, nos atendimentos iniciais, 0 EEG da paciente ndo
apresentava alteracfes compativeis com a doenca, e seu estado cognitivo estava dentro dos
padrdes da normalidade. N&o é o ideal esperar a situacéo cognitiva piorar para assim poder dar
0 diagnostico correto; € essencial fazer uma investigagdo mais profunda sempre que uma
crianca tem epilepsia refrataria a medicamentos, colocando a Encefalite de Rasmussen como
diagnostico diferencial. Assim que a paciente foi diagnosticada, ela foi corretamente
encaminhada para a hemisferectomia, sendo este o Unico tratamento efetivo para as crises
convulsivas’. E importante destacar também a importancia da dieta cetogénica, que controlou
totalmente as crises, antes ndo controladas mesmo com medicagdo adequada. Essa opcéo de

tratamento ¢ efetiva e bem estabelecida para os pacientes com epilepsia refrataria®.

CONCLUSAO

Por ser uma doenca rara, € importante que seus aspectos clinicos e diagndsticos sejam
amplamente divulgados, capacitando médicos para possiveis atendimentos, sempre levando a
Encefalite de Rasmussen como diagndstico diferencial. A paciente do caso descrito teve uma
demora consideravel até o diagnostico correto ser feito, o que acarretou déficits neuroldgicos

importantes; por esse motivo, o diagndstico precoce é de extrema importancia.
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