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Sindrome de Rasmussen em paciente pedidtrico: relato de caso

Rasmussen syndrome in a pediatric patient: case report
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RESUMO

Introdugao: A Sindrome de Rasmussen (SR) é uma encefalite rara,
cronica e progressiva, presumivelmente de origem autoimune, que
afeta predominantemente criangas. Caracteriza-se por crises epilépticas
focais farmacorresistentes, deterioragio neuroldgica progressiva e atrofia
hemisférica cerebral. Objetivo: Descrever a evolugio clinica, os desafios
terapéuticos e o desfecho de uma paciente pedidtrica com sindrome de
Rasmussen. Relato de Caso: Este caso descreve uma paciente do sexo
feminino, de 8 anos de idade, com histéria de atraso no desenvolvimento
neuropsicomotor, queevoluiucomepilepsiafocal farmacorresistente. Apds
investigagao clinica e por imagem, o diagnéstico de SR foi confirmado.
Devido a refratariedade ao tratamento medicamentoso, foi indicada
hemisferectomia funcional. O procedimento foi temporariamente
adiado devido a infecgao por SARS-CoV-2 e posteriormente realizado
com sucesso. No pds-operatdrio, a paciente apresentou complicagdes,
incluindo instabilidade hemodinimica, disttirbios hidroeletroliticos,
diabetes insipidus, infecgbes respiratérias e lesao renal aguda. Apds
aproximadamente 65 dias de internagio, foi obtido controle completo
das crises. Resultados: Este caso evidencia a complexidade do manejo da
SR em pacientes pedidtricos e refor¢a a importincia de uma abordagem
individualizada. Conclusao: A hemisferectomia mostrou-se eficaz no
controle das crises e na estabilizagao da progressao neurolégica.

Palavras-chave: Sindrome de Rasmussen; Epilepsia farmacorresistente;
Hemisferotomia; Encefalite autoimune; Neurologia pedidtrica.
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ABSTRACT

Introduction: Rasmussen’s Syndrome (RS) is a rare, chronic, and
progressive encephalitis, presumably of autoimmune origin, that
predominantly affects children. It is characterized by drug-resistant focal
seizures, progressive neurological deterioration, and cerebral hemispheric
atrophy. Objective: To describe the clinical course, therapeutic
challenges, and outcome of a pediatric patient with Rasmussen’s
syndrome. Case Report: This case describes an 8-year-old female
patient with a history of delayed neuropsychomotor development who
developed drug-resistant focal epilepsy. Following clinical and imaging
investigations, the diagnosis of RS was confirmed. Due to refractoriness
to medical treatment, functional hemispherectomy was indicated. The
procedure was temporarily postponed due to SARS-CoV-2 infection
and was later performed successfully. Postoperatively, the patient
developed complications, including hemodynamic instability, electrolyte
disturbances, diabetes insipidus, respiratory infections, and acute kidney
injury. After approximately 65 days of hospitalization, complete seizure
control was achieved. Results: This case highlights the complexity of
managing RS in pediatric patients and emphasizes the importance of
an individualized approach. Conclusion: Hemispherectomy proved
effective in controlling seizures and stabilizing neurological progression.

Keywords: Rasmussen’s syndrome; Drug-resistant epilepsy; Hemisphe-

rotomy; Autoimmune encephalitis; Pediatric neurology.

INTRODUCAO

O diagndstico baseia-se em trés pilares principais: (1)
inflamacio cortical unilateral e atrofia hemisférica, (2)
epilepsia farmacorresistente e (3) deterioragio neuroldgica
progressiva. A etiologia permanece incerta, embora
mecanismos autoimunes envolvendo citotoxicidade mediada
por linfécitos T e ativagio microglial estejam implicados.
O tratamento permanece desafiador. A imunoterapia pode
retardar a progressio, mas a cirurgia é frequentemente
necessdria. A hemisferectomia continua sendo o tratamento
mais eficaz para o controle das crises, apesar dos déficits
funcionais.

METODOS

Este estudo é um relato de caso clinico retrospectivo
baseado na andlise de uma paciente pedidtrica diagnosticada
com Sindrome de Rasmussen. Os dados foram coletados
a partir de prontudrios médicos, exames de imagem e
avaliagoes multidisciplinares. O estudo foi aprovado pelo
Comité de Etica em Pesquisa (CEP) da Pesquisa Clinica
Santa Casa BH (n° de aprovagio 7.720.307/2025).
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Paciente do sexo feminino, 8 anos de idade, sem
intercorréncias neonatais, apresentava histéria de atraso no
desenvolvimento neuropsicomotor (sentou-se aos 12 meses,
deambulou aos 24 meses ¢ iniciou a fala por volta dos 2
anos de idade). Nao foi identificada etiologia especifica
para o atraso do desenvolvimento. Ao exame neurolégico
pré-operatdrio, a paciente apresentava hemiparesia a direita,
redugio da autonomia funcional, comunicagio verbal
limitada e controle esfincteriano incompleto. Aos 4 anos de
idade, iniciou crises epilépticas focais. Apesar do tratamento
com levetiracetam (30 mg/kg/dia) e topiramato (5 mg/kg/
dia), as crises epilépticas permaneceram sem controle. A
paciente também fez uso de clobazam, 4dcido valproico e
carbamazepina, sem obtengio de controle satisfatério das
crises, caracterizando quadro de epilepsia farmacorresistente.
Durante a internagio, aos 8 anos de idade, a paciente
apresentou multiplas crises epilépticas focais, 0 que motivou
investigagio diagndstica complementar. Do ponto de vista
neuroldgico, apresentava hemiparesia 4 esquerda persistente,
compativel com o desfecho péds-operatério esperado apds
hemisferectomia direita. Mantinha dependéncia funcional
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parcial, porém encontrava-se clinicamente estdvel. A
tomografia computadorizada (TC) de crinio evidenciou
sinais de atrofia hemisférica cerebral, corroborando
a hipétese diagndstica de sindrome de Rasmussen. A
ressonncia magnética (RM) de encéfalo demonstrou atrofia
do hemisfério direito, mais acentuada na regido temporal
mesial, com alteragio de sinal no hipocampo direito,
sugestiva de esclerose mesial temporal (Figura 1).

Durante a internacio, devido as crises refratdrias, a
paciente foi transferida para a unidade de terapia intensiva
pedidtrica, onde evoluiu com estado de mal epiléptico,
necessitando de suporte ventilatério invasivo e sedagio
continua com midazolam. Apds estabilizacio clinica, foi
encaminhada a um centro tercidrio. Apds recorréncia das
crises, a videoeletroencefalografia (VEEG) demonstrou
descargas epileptiformes predominantemente no hemisfério
direito, associadas a lentificagio unilateral da atividade
de base, compativel com o foco epileptogénico. Esses
achados foram concordantes com as alteragbes observadas
na RM, reforcando a correlagio andtomo-eletroclinica.
Devido a refratariedade ao tratamento medicamentoso,
o caso foi discutido em reunido multidisciplinar, sendo

indicada hemisferectomia funcional. O procedimento

foi temporariamente adiado devido a infecgio por SARS-
CoV-2 e posteriormente realizado com sucesso. O periodo
p6s-operatério foi marcado por complicagdes, incluindo
instabilidade hemodinimica, distdrbios hidroeletroliticos,
diabetes insipidus, infeccio respiratéria e lesio renal
aguda, as quais foram manejadas com cuidados intensivos
multidisciplinares. Apesar dessas complicagées, a paciente
apresentou melhora clinica progressiva, com estabilizagio
dos parAmetros metabdlicos e resolugio das condigoes
infecciosas. A imagem pés-operatdria demonstrou achados
esperados apds hemisferectomia funcional direita, sem
evidéncia de complicagdes agudas (Figura 2).

Na alta hospitalar, a paciente permanecia livre de crises
epilépticas. Manteve uso de medicamentos antiepilépticos,
incluindo levetiracetam e topiramato, com seguimento
ambulatorial programado.

Discussio

A Sindrome de Rasmussen (SR) ¢ uma encefalite
rara, cronica e progressiva, presumivelmente de origem
autoimune, que afeta principalmente criangas e
adolescentes. Caracteriza-se por crises epilépticas focais,

Figura 1. Ressonancia magnética (RM) de encéfalo pré-operatéria, sequéncias ponderadas em T2/FLAIR, demonstrando atrofia

do hemisfério direito com redugio de volume e alteragdo de sinal no hipocampo direito, sugestiva de esclerose mesial temporal.

Legenda: Exame realizado antes da cirurgia em 23 de novembro de 2024.

Fonte: Autores; Dados de pesquisa (2025).

Figura 2. Ressonincia magnética (RM) de encéfalo pés-operatdria, em sequéncias ponderadas em T2/FLAIR, demonstrando
achados compativeis com hemisferectomia funcional direita, com extensa cavidade cirtirgica hemisférica direita, redu¢io
volumétrica encefdlica ipsilateral e dilatagio compensatdria do ventriculo lateral direito, sem evidéncias de complicagoes agudas
pés-operatdrias.
Legenda: Exames realizados p6s cirurgia no dia 27 de margo de 2025.
Fonte: Autores; Dados de pesquisa (2025).
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deterioragio neuroldgica progressiva e atrofia hemisférica
cerebral evidente em exames de imagem'®. O caso clinico
apresentado descreve uma crianga com histdria compativel
com o desenvolvimento de SR, incluindo atraso no
desenvolvimento neuropsicomotor e inicio precoce de
epilepsia focal, evoluindo para crises farmacorresistentes ao
tratamento medicamentoso convencional. O diagnéstico
foi confirmado com base na combinagio da apresentacio
clinica, achados de imagem e atividade epileptogénica
identificada na videoeletroencefalografia.

E importante destacar que este caso preenche os
trés principais pilares diagndsticos da encefalite de
Rasmussen’: (1) inflamagio cortical unilateral e atrofia
hemisférica demonstradas em neuroimagem, (2) epilepsia
farmacorresistente, evidenciada pela falha de multiplos
firmacos antiepilépticos, e (3) deterioragio neuroldgica
progressiva, observada ao longo da evolugio clinica da
paciente. Adicionalmente, houve clara concordancia entre
os achados eletrofisiolégicos e de neuroimagem, com a
VEEG demonstrando atividade epileptiforme e lentificacio
unilateral no hemisfério direito, correspondendo aos achados
de RM de atrofia hemisférica direita ¢ comprometimento
temporal mesial. Essa correlagio andtomo-eletroclinica
refor¢a o diagnéstico e a lateralizacio da zona epileptogénica.
Nos casos de epilepsia farmacorresistente associada a SR, a
hemisferectomia funcional é considerada o tratamento de
escolha, com o objetivo de eliminar as crises epilépticas e
interromper a progressio da disfuncio neuroldgica’. No
presente caso, a paciente foi submetida ao procedimento
ap6s cuidadosa avaliacio multidisciplinar, abordagem
considerada essencial em pacientes com comprometimento
neuroldgico progressivo. Embora tecnicamente bem-
sucedido, o pds-operatério foi marcado por complicagoes
clinicas, incluindo distarbios hidroeletroliticos, infecgoes
instabilidade diabetes
insipidus e lesdo renal aguda. Apesar dessas intercorréncias, a

respiratdrias, hemodinimica,
paciente apresentou evolugio clinica favordvel, com redu¢ao
expressiva da frequéncia das crises epilépticas e estabilizagio
clinica progressiva, indicando resposta satisfatéria ao
tratamento cirdrgico. Embora o controle completo das crises
possa ser alcancado em parte dos pacientes, esse desfecho
nio ¢ universal, ¢ uma redu¢io substancial na frequéncia
e na gravidade das crises jé é considerado um resultado
terapéutico altamente relevante. No presente caso, a auséncia
de novas crises durante o periodo de acompanhamento
reforca o beneficio clinico da intervengio cirtrgica.

A auséncia de novos episédios de crise reforca a
eficdcia do tratamento cirtrgico nos casos de epilepsia
farmacorresistente secunddria a encefalite de Rasmussen.
Do ponto de vista clinico, este caso destaca a importincia
do reconhecimento precoce da triade diagndstica e da
intervengio cirﬁrgica oportuna, que podem impactar
significativamente os desfechos neurolégicos a longo prazo
e a qualidade de vida. Por fim, este relato contribui para a
compreensio de uma condigio neuroldgica rara, enfatizando
os desafios diagnésticos e a necessidade de uma abordagem
terapéutica individualizada e multdidisciplinar.
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CONCLUSAO

Este relato de caso destaca a complexidade do
manejo da Sindrome de Rasmussen (SR) em pacientes
pedidtricos, reforcando a importincia de uma abordagem
multidisciplinar associada a um planejamento cirdrgico
criterioso, especialmente em cendrios clinicos marcados
por comorbidades significativas, como infecgoes ativas. A
decisio de postergar a hemisferectomia devido 4 infecgdo
por COVID-19 mostrou-se apropriada, garantindo maior
seguranga no periodo perioperatério. A resposta clinica
favordvel apés o procedimento cirtrgico confirma a eficicia
da hemisferectomia em casos de epilepsia farmacorresistente,
sustentando seu papel como uma importante opgio
terapéutica em pacientes selecionados. Embora seja uma
intervencao de alto risco, a hemisferectomia pode ser uma
alternativa terapéutica vidvel em casos selecionados para o
controle das crises epilépticas em pacientes com dano cerebral
unilateral grave. As opgdes terapéuticas disponiveis para
encefalite crénica com epilepsia, incluindo medicamentos
anticonvulsivantes, imunossupressores e plasmaférese,
apresentam resultados varidveis dependendo do individuo.
Portanto, o tratamento deve ser individualizado para cada
paciente. Por fim, este relato contribui para a compreensao
de uma condigio neuroldgica rara e imprevisivel, destacando
os desafios diagnésticos e terapéuticos envolvidos. Estudos
adicionais voltados a elucidagio dos mecanismos da doenca,
identificagao de biomarcadores confidveis e desenvolvimento
de terapias mais eficazes sio essenciais para melhorar os
desfechos e a qualidade de vida dos pacientes afetados.
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