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RESUMO

Paciente de 11 anos com quadro de epilepsia resistente a
medicamentos, apresenta crises gelasticas desde os 2 meses
de vida. Aos 6 anos evoluiu com crises convulsivas e episédios
de parada comportamental. Nos Ultimos meses desenvolveu

hiporexia, perda de 6 kg e aumento na frequéncia das crises.

HISTORICO CLINICO:

Paciente de 11 anos com quadro de epilepsia resistente a
medicamentos, apresenta crises gelasticas desde os 2 meses
de vida. Aos 6 anos evoluiu com crises convulsivas e episédios
de parada comportamental. Nos Ultimos meses desenvolveu
hiporexia, perda de 6 kg e aumento na frequéncia das crises.

ACHADOS RADIOLOGICOS:

Na ressonancia magnética de cranio pré-operatoria, observa-
se uma lesao nodular sélida no assoalho do terceiro ventriculo,
posterior ao pedunculo hipofisario. A lesao apresenta isossinal
em relagdo ao cortex nas sequéncias T1 (Fig. 1a) e discreta
hiperintensidade nas sequéncias T2/FLAIR (Fig. 1b), sem
realce pelo contraste, medindo aproximadamente 1,5 cm
(Fig. 1c). Este achado é compativel com hamartoma do tuber
cinereum. A ressonancia magnética realizada um ano apos
a termocoagulagao estereotaxica por radiofrequéncia nao

mostra alteragdes significativas (Fig. 2a e 2b).

DISCUSSAO:

Hamartomas hipotalamicos (HH), também chamados de

hamartomas do tuber cinereum, sdo malformagoes congénitas
raras e benignas do hipotalamo, compostas por neurénios e
células gliais desorganizados e que expressam acido gama-
aminobutirico (GABA). Essas lesdes se formam durante o
desenvolvimento cerebral e estdao associadas a sintomas
neuroenddcrinos e neuroldgicos significativos. Os HH
geralmente se manifestam na infancia e sdo caracterizados
por uma triade de puberdade precoce central, crises gelasticas
(risos involuntarios) e atrasos no desenvolvimento [1]. Dentre
esses sintomas, as crises gelasticas - episodios breves e
involuntarios de riso inadequado - sdo a principal marca
dos HH. No entanto, os HH também podem causar outros
tipos de crises, incluindo crises focais e crises generalizadas
secunddrias. Essas crises costumam comegar precocemente
e apresentam uma ampla variedade de manifestagoes clinicas
(semiologia ictal), o que torna o diagndstico e o planejamento
terapéutico desafiadores, especialmente em candidatos a
cirurgia de epilepsia pediatrica [1]. Se n&o tratadas, as crises
associadas ao HH podem evoluir para redes epilépticas mais
amplas e se transformar em encefalopatia epiléptica, como a
sindrome de Lennox-Gastaut, uma forma grave de epilepsia
caracterizada por multiplos tipos de crises, declinio cognitivo
e alteragdes comportamentais. As crises causadas por HH sao
altamente refratarias aos medicamentos anticonvulsivantes,
e os individuos afetados frequentemente apresentam piora
das fungdes cognitivas e comportamentais. Por isso, a
intervengao cirurgica é uma parte fundamental do tratamento
[2]. Como 50% a 100% dos pacientes com HH n&o respondem
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aos medicamentos, diversas estratégias cirdrgicas foram
desenvolvidas. As abordagens microcirurgicas tradicionais,
como as craniotomias pterional e inter-hemisférica, visam
ressecar ou desconectar o hamartoma, mas apresentam
riscos mais altos de complicagbes devido a localizacao
profunda da lesdo. Alternativas minimamente invasivas foram
introduzidas para reduzir a morbidade cirdrgica, incluindo a
radiocirurgia estereotaxica, a termocoagulagdo estereotaxica
por radiofrequéncia (RF-TC), a cirurgia endoscodpica e a terapia
térmicaintersticial alaser (LITT). ALITT eaRF-TC vém ganhando
popularidade por sua eficacia e seguranga, especialmente em
criangas [3]. Neste caso, o diagndstico de HH se destaca por
sua apresentacgao clinica caracteristica e achados de imagem
sugestivos, permitindo diferencia-lo de glioma da via dptica,
craniofaringioma e neuro-hipdfise ectépica. Em ultima analise,
o tratamento cirdrgico oferece as melhores perspectivas de
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O QUE APRENDI COM ESTE CASO?

Os hamartomas hipotalamicos sao lesdes congénitas raras
que podem causar crises epilépticas resistentes e alteragoes
hormonais. Aanalise porimagem, especialmente aressonancia
magnética, é fundamental para o diagndstico, pois permite
identificar caracteristicas tipicas dalesao e ajudam a distingui-
lo de diagnédsticos diferenciais importantes, sendo essenciais
para definir a conduta terapéutica mais adequada.
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Figura 1A: Ressonancia magnética pré-operatoria mostra uma lesao nodular sélida localizada no assoalho do terceiro ventriculo,
posterior ao pedunculo hipofisario, com isossinal em relagao ao cértex em T1, medindo aproximadamente 1,5 cm.
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Figura 1B: Ressonancia magnética pré-operatéria mostra uma lesao nodular sélida localizada no assoalho do terceiro ventriculo,
posterior ao pedunculo hipofisario, com discreta hiperintensidade em T2/FLAIR, medindo aproximadamente 1,5 cm.
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Figura 1C: Ressonancia magnética do cranio com contraste no pré-operatorio nao mostra realce da lesao apés a administragao do
contraste.
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Figura 2A: Ressonancia magnética realizada 1 ano apés a termocoagulagao estereotaxica por radiofrequéncia nao mostra alteragoes
significativas.
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Figura 2B: Ressonancia magnética realizada 1 ano apés a termocoagulagao estereotaxica por radiofrequéncia nao mostra alteragoes
significativas.
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