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RELATO DE CASO

Hemorragia intracraniana espontanea em

pediatria: relato de paciente hemofilico que

sobreviveu devido a cisto cerebral

Spontaneous intracranial hemorrhage in children: report of

haemophilic patient who survived due to brain cyst

RESUMO

Relatamos o caso de um uma crianca
de 2 anos de idade que sobreviveu apds
um episédio agudo de hemorragia in-
tracraniana espontinea grave com sinais
clinicos e radioldgicos de hipertensio
intracraniana e hernia¢io transtentorial.
O paciente foi para cirurgia de urgéncia
para drenagem do hematoma, sendo
inserido um cateter para monitorar a
pressdo intracraniana. Na andlise da to-
mografia de cranio inicial, antes da dre-
nagem do hematoma, constatou-se um

e do neuroradiologista, possivelmente
evitou um desfecho pior, visto que o cis-
to serviu de acomodagio para o cérebro
ap6s a hemorragia macica. Ap6s investi-
gacio, constatou-se tratar de um caso de
hemofilia tipo A sem diagnéstico prévio.
O paciente foi tratado em terapia inten-
siva com controle da presso intracrania-
na, reposi¢io de fator VIII e obteve alta
sem sequelas neuroldgicas evidentes.

Descritores: Hemorragias intracra-
nianas; Herniacdo transtentorial; Hiper-
tensdo intracraniana/etiologia; Hemofi-

cisto cerebral contralateral ao hematoma
que, segundo andlise do neurocirurgiio

lia A/complicacoes; Tomografia compu-
tadorizada por raios x; Crianga; Relatos
de casos

INTRODUGAO

Hemorragia intracraniana (HIC) aguda grave é um evento potencialmente
fatal com alta morbidade e mortalidade."? Estd associada ao aumento agudo da
pressao intracraniana (PIC), sendo que conforme o hematoma aumenta, a PIC
se eleva, determinando sintomas inespecificos como cefaleia, ndusea, vomito
e alteragao do nivel da consciéncia. A expansio da HIC pode resultar em
herniagao transtentorial, causando deterioragao neuroldgica e perda do reflexo
pupilar.®) Convulsées sio frequentes nos casos de HIC em pediatria.®”

Relatamos o caso de uma crianga de 2 anos de idade que apresentou um
episddio agudo de HIC grave com sinais de hipertensao intracraniana. A causa
da HIC revelou ser hemofilia tipo A. O que chamou aten¢io neste caso foi um
cisto cerebral evidenciado na tomografia computadorizada inicial. A hipStese
da equipe assistencial era a de que o cisto fosse responsdvel por minimizar a PIC
e evitar herniagdo transtentorial de graves consequéncias.

O paciente foi tratado com drenagem do hematoma e monitoracio da PIC
na unidade de terapia intensiva (UTI), além da administragio de fator VIII,
tendo recebido alta sem sequela neurolégica evidente.

RELATO DE CASO

Crianca de 2 anos de idade, 12kg, sexo masculino, descendéncia niponica,
com queixa de sonoléncia hd 1 dia, foi avaliado no pronto atendimento. Paciente



nao apresentava histéria de internagdes anteriores, nem
comorbidades, tinha a carteira de vacina¢io atualizada.
Os pais nio relatavam qualquer doenga prevalente na fa-
milia. No atendimento inicial, o paciente apresentava-se
sonolento, hipocorado +/4, eupneico, afebril, responden-
do aos estimulos tteis com choro, pressao arterial de 100
x 40mmHg e glicemia capilar de 130mg%. Foi prescri-
ta reposico volémica de 20mL/kg com solugio salina a
0,9% e foram realizados exames laboratoriais na admissao.
A hipétese diagndstica inicial foi de intoxicagao exdgena,
apesar de os pais negarem qualquer possibilidade.

Enquanto estava em observagao clinica na emergéncia,
apresentou convulsio tonico-clonica generalizada com
cianose labial e queda da saturagao de oxigénio até 94%,
com duragio de aproximadamente 1 minuto. O médico
assistente descreveu paciente nao responsivo ao estimulo
verbal, sem abertura ocular espontinea, pupila esquerda
midridtica e nao fotorreagente, estando a pupila direita
isocérica com fotorrea¢io contralateral e ipsilateral, sem
sinais meningeos. Foi realizada tomografia computadori-
zada de crinio de urgéncia (Figura 1), na qual foi cons-
tatada hemorragia subdural contornando o hemisfério
cerebral esquerdo, heterogénea, com aparente sangramen-
to em atividade, exibindo espessura mdxima estimada
em aproximadamente 2,7cm na regido frontal; exercen-
do marcante efeito compressivo sobre o parénquima ce-
rebral vizinho; promovendo desvio da linha média para
a direita em aproximadamente 1,9cm ao nivel do septo
peltcido, com sinais de herniagio subfalcina do giro do
cingulo, e transtentorial descendente e lateral (uncal e
para-hipocampal); comprimindo de maneira significativa
o mesencéfalo. Verificavam-se os II e IV ventriculos com
dimensoes bastante reduzidas, devido ao efeito compres-
sivo determinado pelas herniagdes cerebrais. A tomogra-
fia computadorizada revelou ainda uma lesao de aspecto
cistico, aparentemente sequelar, comprometendo o lobo
frontal direito.

Nesse interim, houve deterioragao do estado neurolé-
gico do paciente ¢ a escala de coma de Glasgow diminuiu
para 6, tendo sido intubado com sequéncia rdpida; foi
iniciada ventilagio mecinica. O neurocirurgido foi acio-
nado e procedeu 4 drenagem do hematoma com urgéncia
e a instalagao de cateter de PIC. Os exames de admissao
revelaram um tempo de protrombina de 13,4 segundos
com internacional normalized ratio (INR) de 0,97 e tempo
de tromboplastina parcial ativada (TTPa) de 94 segundos
(relagdo paciente/normal: 2,63). Demais exames dentro da
normalidade. A mae foi questionada sobre sangramentos
anteriores e relatou uma ocasiio em que, em uma coleta
de exames de rotina, a crianga apresentou um hematoma
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Figura 1 - Tomografia computadorizada de cranio inicial: evidéncia do cisto
cerebral a direita e hemorragia intracraniana a esquerda (setas), com sinais de
hemorragia intracraniana e desvio da linha média.

importante no local de puncio. Na ocasio foi orientada a
procurar um médico, mas nio o fez.

O paciente foi transferido para a UTT pedidtrica, onde
permaneceu em ventilagio mecanica, modo pressao con-
trolada, com uso de capnégrafo, tendo como alvo a tensao
de diéxido de carbono no final da expira¢io (EtCO,) en-
tre 35 e 45SmmHg, evitando também a hiperéxia. Recebia
sedoanalgesia com tiopental (60mcg/kg/minuto), fentanil
(4mcg/kg/minuto) e midazolam (0,4mcg/kg/minuto).
Recebeu hidantal em dose de ataque de 15mg/kg e dose de
manutengio de 5mg/kg/dia. Recebia ainda noradrenalina
(0,2mcg/kg/minuto) para manter a pressio de perfusio
cerebral entre 40 e 65mmHg. Foram instalados um cateter
central de inser¢do periférica em veia basilar direita e um
cateter venoso central de duplo limen 4F em veia jugular
interna direita. O paciente permaneceu em jejum, rece-
bendo soro de manutencio isotdnico com 100mL/kcal e
eletrélitos basais no primeiro dia, sendo que, no segundo
dia, foi iniciada nutri¢ao parenteral total. A PIC foi mo-
nitorada com objetivo de manté-la abaixo de 20mmHg.

Exames foram repetidos: INR de 0,99; TTPa de 80
segundos, com relagao paciente/nomal (P/N) de 2,37; e
fibrinogénio de 328mg/dL (normal: 200 - 400mg/dL).
O paciente foi avaliado pela equipe de hematologia
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pedidtrica, sendo dosados os fatores VIII (23%; normal:
57% - 192%) e inibidor de fator VIII (indetectdvel), reve-
lando um quadro de hemofilia tipo A. Iniciamos reposi¢io
intravenosa imediata de fator VIIL.

No terceiro dia de internagio, iniciou-se a reducio do
tiopental auxiliado por eletroencefalografia continua.

O paciente foi extubado com sucesso no 19° dia de
internagdo. Evoluiu com ptose palpebral a esquerda. Gra-
dativamente recuperou as habilidades motoras e intelec-
tuais, voltou a falar normalmente e houve diminuicio da
ptose. Na tomografia computadorizada de crinio controle
(Figura 2) nota-se a nova arquitetura cerebral com reaco-
modacio do parénquima cerebral, sem sinais de hemato-
mas. Atualmente o paciente é acompanhado em ambula-
torio especializado em pacientes hemofilicos.

Figura 2 - Tomografia computadorizada de crénio antes da alta hospitalar
evidenciando o remodelamento cerebral.

DISCUSSAO

HIC espontinea apresenta alta mortalidade e morbi-
dade.” A incidéncia é estimada em 24,6 casos por 100 mil
pessoas por ano, com taxa de mortalidade de 40% em 1 més
e 54% em 1 ano, sendo que apenas 12% a 39% dos pacientes
recuperam a independéncia funcional a longo prazo.®” HIC
espontinea representa 50% dos acidentes vasculares cerebrais
em criangas, enquanto perfaz apenas 15% nos adultos. Em
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adultos, hipertensdo arterial é a causa mais comum de HIC,
enquanto em criangas, fatores secunddrios como malforma-
coes vasculares causam HIC, embora existam poucos estudos
na pediatria.® A HIC ¢ importante causa de morbidade e
mortalidade na hemofilia com incidéncia de 2,2 - 7,5%.7
A reposicio de concentrado de fator de coagulagio, neuro-
cirurgia de urgéncia e manejo rdpido e adequado das vias
aéreas ¢ essencial nos pacientes comatosos.” Uma aborda-
gem multidisciplinar, envolvendo hematologistas, neuroci-
rurgia e intensivistas, ¢ crucial para um desfecho favordvel.
A diminui¢io da mortalidade em 30 dias estd possivelmente
relacionada a introdugao de protocolos de investigagao, ao
diagnéstico precoce e a estratégias de manejo desses pacientes
em ambientes de UTI com monitorizagio.®?

No caso relatado, o paciente ji apresentava sinais de
hernia¢io transtentorial na tomografia computadorizada de
cranio inicial, dada a grande extensdo da hemorragia. Os
sinais de deteriora¢io neuroldgica foram rdpidos, seguindo
graus cada vez mais acentuados de sonoléncia, até convulsao
e midriase unilateral. O que chama a atencio e foi consenso
entre as diversas equipes que deram assisténcia ao paciente
¢ que o cisto cerebral acomodou as pressoes e impediu um
desfecho mais trdgico para este paciente. Hd casos relatados
de pacientes com discrasias sanguineas congénitas que apre-
sentaram cistos cerebrais devido a sangramentos anteriores
que reabsorveram.’” Suspeita-se que o cisto cerebral desse
paciente possa ter origem em hemorragias antigas, possivel—
mente ainda no periodo intrauterino.

CONCLUSAO

Este relato enfatiza a importincia do reconhecimento
precoce dos sinais de hemorragia intracraniana em crian-
cas, a busca da causa subjacente e o tratamento imediato
pela equipe neurocirtrgica, além da monitoriza¢io em
unidade de terapia intensiva com protocolos de manejo
da hemorragia intracraniana. A hemorragia intracrania-
na sustentada e a herniagio cerebral sio urgéncias neu-
rolégicas. Assim como na parada cardiorrespiratéria, uma
urgéncia neurolégica demanda um algoritmo organizado
no atendimento ao paciente grave. O objetivo de ter um
protocolo de urgéncia neuroldgico ¢ instituir o manejo
padronizado, baseado em evidéncias, para o paciente com
hemorragia intracraniana e/ou herniagao transtentorial.

Desta forma, mesmo com a extensa hemorragia intra-
craniana, o paciente nio apenas sobreviveu a um evento
catastréfico, mas também recuperou suas fungdes neuro-
l6gicas adequadamente. O que destacamos deste caso sio
as imagens da tomografia computadorizada de cranio, nas
quais um cisto cerebral parece acomodar as pressoes do
hematoma e evitou um desfecho dramitico.



ABSTRACT

We report the case of a 2-year-old child who survived an
acute episode of severe spontaneous intracranial hemorrhage
with clinical and radiological signs of intracranial hypertension
and transtentorial herniation. The patient underwent emergency
surgery to drain the hematoma, and a catheter was inserted
to monitor intracranial pressure. In the initial computed
tomography analysis performed prior to hematoma drainage,
a brain cyst was evident contralateral to the hematoma, which,
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based on the analysis by the care team, possibly helped to avoid
a worse outcome because the cyst accommodated the brain after
the massive hemorrhage. After the investigation, the patient was
determined to have previously undiagnosed hemophilia A. The
patient underwent treatment in intensive care, which included
the control of intracranial pressure, factor VIII replacement and
discharge without signs of neurological impairment.

Keywords: Intracranial hemorrhages; Intracranial pressure;
Intracranial hypertension/etiology; Hemophilia A/complications;
Tomography, x-ray computed; Child; Case reports
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