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31 weeks GA, 3 weeks old: extensive cystic periventricular leukomalaci



Leucomalácia Periventricular Cística  com desaparecimento dos cistos
31 semanas de idade gestacional: extensa leucomalácia cística
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CASO CLÍNICO
Recém-nascido de 28 semanas e 4 dias, Apgar de 6,8, 900g. Cesariana por  por pré-eclâmpsia, sofrimento fetal crônico, recebeu 2 doses de esteróide pré-natal e sulfato de magnésio no dia o parto. Apresentou doença da membrana hialina, ventilação mecânica convencional (49 dias),  duas doses de surfactante.Apresentou Sepse tardia, Displasia, Enterocolite Necrosante IIB, Displasia Broncopulmonar, Retinopatia da Prematuridade com necessidade de tratamento a laser em ambos os olhos.
US cranianos evidenciando hemorragia periventricular (Grau I) à direita aos 7 dias de vida, evoluindo para cistos subependimários aos 21 dias de vida e 28 dias de vida.
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Aos 63 dias de vida,  leucomalácia multicística
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Aos 4 meses, ainda na UTI Neonatal dilatação biventricular (VD=6,9 mm e VE=6.9 mm) e fechamento dos cistos porencefálicos periventriculares por gliose. Orientado Terapia Ocupacional.
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Discussão
Lesão da substância branca cística e não cística

Diagnóstico diferencial das lesões císticas da substância branca

O desaparecimento da lesão cística

Como buscar a lesão difusa da substância banca

-Lesão da sustância branca cística e não cística
O ultrassom é uma ferramenta útil de cabeceira de leito, segura e acessível. A leucomalácia periventricular (LPV) produz alargamento maior do ventrículo lateral. Estamos focados em neonatos em quem LPV cística não pode ser detectada pelo ultrassom e sim pela RM. 
Kato A et al  investigaram se poderiam predizer LPV pelo aumento (alargamento) do ventrículo lateral. A injúria cerebral deve ser suspeita se o ventrículo lateral estiver aumentado, mesmo se a LPV cística não tenha sido detectada por ecografia.  
As alterações no crescimento cerebral que se correlacionam com o desfecho do neurodesenvolvimento podem ser observadas de forma simples e precoce através de técnicas ultrassonográficas no período pós-natal de crianças pré-termo que não apresentem lesão cerebral detectável como grandes hemorragias peri/intraventriculares ou leucomalácia periventricular.
 Quando se desenvolve ventriculomegalia com bordas ventriculares irregulares com afilamento da substância branca periventricular e corpo caloso, o diagnóstico de leucomalácia periventricular focal (LPVf) é evidente. 
Em um grande número de casos, entretanto, e na leucomalácia periventricular difusa (LPVd), o diagnóstico pode não ser feito até o aparecimento da ventriculomegalia com bordas regulares. 

No moderno tratamento intensivo, a leucomalácia cística, identificada ao ultrassom, é um achado muito incomum, principalmente nos RN abaixo de 26 semanas. Assim, a lesão difusa da substância branca (melhor detectada com a RM) é mais comum que a lesão cística (esta é  muito bem detectada pelo US). 
O US detecta muito bem a ventriculomegalia e esta, segundo Dammann e Leviton,  é melhor vista como uma forma de lesão da substância branca. A ventriculomegalia secundária a redução do volume da substância branca, sugere um profundo efeito no padrão e nível da conectividade córtico-cortical e córtico-fugal. Na coorte de RN com leucomalácia no estudo de Pierrat et al a ventriculomegalia foi um bom predictor de paralisia cerebral (29 de 30 RN com ventriculomegalia ao redor do termo desenvolveram paralisia cerebral). 


 A média de aparecimento dos cistos esteve em torno de 20 dias no estudo de Fujimoto et al e 18 dias (10-39 dias) no estudo de Kubota et al. Nos RN que apresentavam múltiplos cistos, a época da formação do cisto foi significativamente mais precoce em relação aos RN com cistos localizados. Os cistos podem desaparecer após um a três meses, geralmente cistos circunscritos, levando ao aumento dos ventrículos com diminuição da mielina cerebral.
 -O desaparecimento da lesão cística


Rodrigues et al, descreveram um caso de um RN com 27 semanas de gestação, 930 g, Apgar de 1,5, ventilado por 19 dias, persistente hipotensão arterial, pneumotórax bilateral com 6 semanas e ressecção intestinal por enterocolite necrosante com 7 semanas. Evoluiu com hipotonia, eespasmos hipertônicos intermitentes e faleceu com 18 semanas de idade. 
O ultrassom craniano mostrou ecogenicidade periventricular com 3 semanas e cisto periventricular de 9mm, com 7 semanas, não sendo mais visíveis com 15 semanas de idade e não foi observada dilatação ventricular; a necrópsia revelou uma cicatriz glial. A correlação neuropatológica do desaparecimento dos s cistos parece ser devido à reabsorção do fluido interno pelo tecido cerebral circundante com subsequente gliose.
Um grande estudo de Sarkar, S. et al  com  bebês prematuros extremos <27 semanas de gestação mostrou que em um de seis bebês com LPV cística, cistos vistos no início do ultrassom ((nos primeiros 28 dias pós-natal) não eram mais visíveis varredura posteriormente, obtida em uma idade pós-menstrual média de 35 semanas. No entanto, essas lesões, embora transitórias, são precursores de resultados adversos, incluindo déficits de neurodesenvolvimento. Neste estudo, a morte ou deficiente neurodesenvolvimento foi mais frequente entre os bebês com desaparecimento da leucomalácia periventricular cística em comparação com aqueles que nunca tiveram leucomalácia periventricular cística. Além disso, a leucomalácia periventricular cística detectada em qualquer momento foi independentemente associada com deficiente neurodesenvolvimento, independentemente de os cistos terem desaparecido, persistido ou aparecido tardiamente.
Portanto, este estudo demonstra  que bebês nos quais a leucomalácia periventricular cística não é mais aparente em torno de 36 semanas de d idade pós-menstrual compartilham o mesmo nível de riscos de desenvolvimento neurológico que bebês cuja leucomalácia periventricular cística ainda é prontamente aparente em 36 semanas de idade gestacional  pós-menstrual 

SE OS ULTRASSONS CRANIANOS EM SÉRIE NÃO FOSSEM REALIZADOS, PEQUENOS CISTOS PODEM SER PERDIDOS. VENTRICULOMEGALIA EX VÁCUO OCORRE SEMELHANTE À OBSERVADA NA LESÃO DIFUSA DA SUBSTÂNCIA BRANCA NÃO CÍSTICA.
Ultrassons seriados são necessárias para descrever toda a história natural da lesão da substância banca. Os cistos geralmente levam de 2 a 6 semanas para aparecer, embora o momento das alterações císticas dependa da gravidade da lesão da substância banca.

-Diagnóstico diferencial das lesões císticas da substância branca

Cistos circunscritos da LPV multicística não devem ser confundidos com pseudocistos frontais devido (coartacção dos ventrículos), cavitação porencefálica secundária a infarto venoso associado com hemorragia intraventricular da matriz germinativa e cisto subependimário consequente à hemorragia periventricular (Grau I).
- pseudocistos frontais devido (coartacção dos ventrículos),
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US em (A) no plano coronal evidenciando bilateralmente cistos nos cornos frontais dos ventrículos laterais (setas). Em (B), US no plano sagital evidenciado cistos no corno frontal do ventrículo lateral-colar de pérolas (seta) (Margotto, PR, 2020)

-cavitação porencefálica secundária a infarto venoso associado com hemorragia intraventricular da matriz germinativa (geralmente unilateral)
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-cisto subependimário consequente à hemorragia periventricular (Grau I)
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      -Como buscar a lesão difusa da substância banca

Leve ventriculomegalia ex vácuo com bordas irregulares, alargamento da fissura inter-hemisférica e espaços extracerebrais aumentados são frequentemente vistos nos US de bebês com crescimento cefálico prejudicado, sugestivo de atrofia. Os giros pode quase atingir o ventrículo lateral, além de se por uma complexidade reduzida de giração pós-primária.
Medição do adelgaçamento do corpo caloso: espessura do corpo caloso no plano sagital mediano <1,5 mm
Medição de espaços subaracnóides aumentados: largura coronal da fissura inter-hemisférica, medida no forame de Monro: distância entre os hemisférios> 3 mm; largura sino-cortical em vista coronal no forame de Monro> 4 mm
 Esses recursos refletem lesão difusa da substância branca e estão presentes apenas em US tardios (próximo ou com idade equivalente a termo).

                                                                                                          Agut T, 2020
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A aparência pode ser comparada a um colar de pérolas 








