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Resumo

A neurocisticercose, causa importante de epilepsia nos paises em desenvolvimento
(onde ¢ endémica), ¢ a doenga parasitaria mais frequente do sistema nervoso central.
E causada pela forma larvar da Taenia solium, e ocorre quando o ser humano se torna
hospedeiro intermedidrio do parasita. As manifestacdes clinicas variam, de acordo
com a localizagdo, nimero e estadio das lesdes. A neuroimagiologia e os testes
imunologicos t€ém um papel fundamental no diagndstico, mas também na
monitorizagdo da resposta a terapéutica. O tratamento ¢ essencialmente médico, mas
alguns casos especificos requerem uma abordagem cirurgica. Esta ¢ recomendada na
apresentacdo extra-parenquimatosa da doenca, sendo a neuroendoscopia o
procedimento de elei¢do para a neurocisticercose intraventricular. Esta também

recomendada para neurocisticercose subaracnoide, espinhal e intraocular.

J4

A literatura disponivel sobre o tratamento cirtrgico da doenca € escassa, sendo
maioritariamente baseada em estudos observacionais, dados informais, e opinides de

especialistas.

Pretende-se, com este trabalho, sintetizar as indicagdes cirtrgicas no tratamento da

neurocisticercose, bem como analisar os seus resultados e complicagoes.

Palavras-chave: neurocisticercose, Taenia solium, cirurgia, tratamento, hidrocefalia.
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Abstract

Neurocysticercosis, an important cause of epilepsy in the developing countries (where
it is endemic), is the most frequent parasitic disease in the central nervous system. It is
caused by the larval form of Taenia Solium, and it occurs when the human becomes
the intermediate host of the parasite. The clinical manifestations vary according to the
location, number and stage of the lesions. Neuroimagiology and the immunological
tests have a vital role not only in the diagnosis, but also in the monitoring of the
therapeutic response. The treatment is essentially medical, although some specific
cases require a surgical approach. This last option is recommended in the
extraparenchymal presentation of the disease, neuroendoscopy being the procedure of
choice for the intraventricular neurocysticercosis. It its also recommended in the

subarachnoid, spinal and intraocular neurocysticercosis.

The available literature concerning this disease surgical treatment is scarce and it is

majorly based on observational studies, informal data and specialists’ opinions.

The present work intends to synthesize the surgical indications in the

neurocysticercosis treatment, as well as analyse its results and complications.

Keywords: neurocysticercosis, Taenia solium, surgery, treatment, hydrocephalus.
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“Learn from yesterday, live for today, hope for tomorrow. The important thing is not

to stop questioning.”

Albert Einstein
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Introducio

A neurocisticercose ¢ causada pela forma larvar da ténia do porco, Taenia solium,
sendo a doenga parasitaria mais comum do sistema nervoso central humano.(1,2) E
endémica na maioria dos paises em desenvolvimento, sendo a causa mais comum de
epilepsia. Em paises desenvolvidos, a incidéncia da doeng¢a tem vindo a aumentar em
individuos aparentemente sem factores de risco. Tal facto relaciona-se provavelmente
com o numero crescente de viajantes e de populacdes que imigram de areas

endémicas.(2)

A doenga ocorre quando os seres humanos se tornam hospedeiros intermediarios de
Taenia solium, ingerindo os seus ovos através de alimentos contaminados, ou
directamente de um portador, pela via fecal-oral.(3) A apresentagdo clinica ¢ variavel,

desde infec¢do assintomatica a hipertensdo intracraniana potencialmente fatal.(4)

Nas ultimas décadas, a combinacdo de testes diagndsticos modernos, o uso de
antiparasitarios, terapéutica anti-inflamatoria melhorada e neurocirurgia minimamente
invasiva, melhoraram o progndstico de doentes infectados com Taenia solium.(5) A
cirurgia ¢ reservada para doentes selecionados e desempenha um papel menor no

tratamento da doenca, sendo reservada para os casos mais graves.(6)

O tratamento da cisticercose ¢ um desafio para os profissionais de saude europeus,
uma vez que tém pouco contacto com a doenga, e tém pouca experiéncia na gestao da

mesma.(2)

Objectivos

O objectivo deste trabalho € realizar uma revisdo tedrica sobre a neurocisticercose,
com énfase no tratamento. Pretende-se sintetizar as indicagdes cirirgicas para o
tratamento da doenga, tendo em conta os beneficios e complicagdes para cada
indicagao.
Métodos

Foi feita uma pesquisa inicial nas bases de dados PubMed e UpToDate, as palavras-
chave foram neurocysticercosis, Taenia solium, surgery, treatment, hydrocephalus,
tendo sido selecionados artigos de revisdao publicados entre 1980 e 2018. Foi

analisada a bibliografia de alguns desses artigos. Foi também efectuada pesquisa de



resumos dos principais congressos ou jornadas da Sociedade Portuguesa de Doengas
Infecciosas e Microbiologia Clinica (SPDIMC), da Sociedade Portuguesa de
Neurocirurgia (SPNC) e da Sociedade Portuguesa de Neurologia (SPN).



Neurocisticercose

Taenia solium

Taenia solium (T. solium) tem um ciclo de vida com dois hospedeiros, ser humano e
porco (figura 1). O ser humano € o tnico hospedeiro definitivo para a forma adulta do
parasita, enquanto que ambos podem ser hospedeiros intermediarios, portadores da

forma larvar (cisticerco).(5)
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Figura 1 — Ciclo de vida de Taenia solium. Adaptado de
https://www.cdc.gov/dpdx/cysticercosis/index.html.

A cisticercose ¢ transmitida pela ingestao de ovos de 7. solium eliminados nas fezes
de um ser humano portador do parasita. Apds ingestdo, os embrides (oncosferas)

eclodem no intestino delgado, invadem a parede intestinal e disseminam-se por via



hematica para o cérebro, musculos, figado, e/ou outros tecidos. Durante um periodo
de trés a oito semanas, desenvolvem-se cisticercos.(5) Estes consistem em vesiculas,
de paredes membranosas, cheias de liquido e que contém o escolex (cabega) no seu

interior. Os cisticercos localizados no cérebro resultam em neurocisticercose (NCC).

Os seres humanos tornam-se portadores do parasita (infeccdo intestinal) através da
ingestdo de carne de porco crua ou mal cozinhada que contém cisticercos. O escolex
fixa-se e invade o intestino humano, onde surgem proglotides (segmentos) de parasita.
Os proglotides desenvolvem-se durante um periodo de dois a quatro meses, €
parasitas adultos podem residir no intestino durante anos. Podem ter até sete metros
de comprimento, e cada proglotide pode conter entre 50,000 a 100,000 ovos, que sao

eliminados nas fezes.

Algumas pessoas com cisticercose sdo portadores da infec¢@o intestinal, e a maioria
dos individuos com infecgao intestinal ndo desenvolve cisticercose sintomatica.(7) No
entanto, estes individuos apresentam risco de auto-inoculacdo dos ovos pela via fecal-

oral, e posterior desenvolvimento de cisticercose.

Os porcos adquirem a infeccdo através da ingestdo de alimentos ou agua
contaminados por fezes humanas de portadores da infeccdo intestinal. As taxas de
transmissao sdo elevadas em comunidades rurais, onde os porcos existem e a

contaminagao fecal do solo ¢ comum por falta de condi¢des sanitarias.(7,8)

Existe a concepgao errada de que a cisticercose ocorre devido a ingestao de carne de
porco. No entanto, como ilustrado na figura 1, a ingestdo de carne de porco
contaminada apenas causa a parasitose intestinal, porque o porco infectado contém a
forma larvar do parasita, que se desenvolve e chega a forma adulta no intestino

humano, mas ndo contém os ovos, que causam cisticercose.(8)

Pensava-se que a transmissdo da cisticercose ocorreria indirectamente, através da
ingestdo de produtos irrigados com agua contaminada com fezes humanas contendo
ovos de T. solium. No entanto, evidéncias epidemiologicas sugerem que a fonte mais
comum de ovos ¢ um portador assintomatico com parasitose intestinal no agregado
familiar. Logo, a cisticercose deve ser encarada como uma doenca amplamente

transmitida de pessoa para pessoa, perpetuada por porcos infectados.(8)



Epidemiologia

A NCC ¢ considerada a doenca parasitaria mais comum do SNC em humanos. E
endémica na maioria dos paises em desenvolvimento, onde se combinam todas as
condi¢des que favorecem a transmissdao da doenga, como o clima quente, a pobreza
extrema e o analfabetismo.(3) Deste modo, a NCC ¢ endémica na maioria dos paises
da América Latina, na Africa subsaariana e em grandes regides da Asia, incluindo o

subcontinente indiano, a maioria do sudeste da Asia e da China (figura 2).(5)
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Figura 2 - Endemicidade de Taenia solium no mundo (2015). Adaptado de Fourth
WHO report  on neglected  tropical  diseases. Disponivel em
http://apps.who.int/iris/bitstream/handle/10665/255011/9789241565448-
eng.pdf;jsessionid=2D5D282A0D72FCC2722DB196EB6128 A4?sequence=1.

O numero total de pessoas com NCC, incluindo casos sintomaticos e assintomaticos,
¢ estimado entre 2,56 milhdes e 8,3 milhdes. Estima-se que € a causa de cerca de 30%
de todos os casos de epilepsia nos paises endémicos, sendo também causa de
morte.(9) A Organizacdo Mundial de Saude (OMS) calculou que mais de 50,000

mortes por ano sao devidas a NCC.(8)

Com o crescente nimero de imigrantes de paises endémicos, tem havido um aumento
no nimero de pessoas com NCC nos paises desenvolvidos. Quase 90% das pessoas
diagnosticadas com NCC nos Estados Unidos da América (EUA) e na Europa sao
imigrantes latino-americanos. No entanto, a NCC também tem sido diagnosticada em

pessoas sem historia de viagens para paises endémicos, sendo a maioria infectada



através do contacto com alguém do agregado familiar com parasitose intestinal por 7.

solium.(3,7)

Na Europa, a doenga foi endémica no passado, mas actualmente o ciclo de vida do
parasita muito raramente ¢ concluido devido a introdugdo da inspec¢do da carne, a
melhoria progressiva da criagdo de suinos, a higiene, as condi¢des socioecondmicas e
a educacgao dos consumidores. Casos autoctones de cisticercose humana ¢ suina sao
notificados muito raramente na Europa.(10) Em Espanha e Portugal, encontra-se uma
situagcdo epidemioldgica particular, onde dados, no total, mostram um numero de
casos cinco vezes superior ao total de casos relatados em 17 paises europeus
analisados.(11) Em Portugal, a NCC nao ¢ uma doenga de declaracdo obrigatéria

(anexo 1).

Em Portugal, apesar de ndo existirem dados recentes, foram publicadas séries que
mostram que a NCC ¢ endémica no norte de Portugal. Num periodo de dez anos
(1983-1992), foram diagnosticados 348 doentes com NCC no Hospital Geral de Santo
Antonio (HGSA), no Porto, por tomografia computorizada (TC), o método “gold
standard” para diagnosticar a infeccdo cerebral.(12,13) Um estudo epidemiologico
realizado em 1992, numa aldeia do norte do pais, revelou uma prevaléncia de oito por
cento.(13) A Direc¢ao-Geral da Saude (DGS), entre 1993 e 1996, registou 379 casos
de cisticercose, sendo que em pelo menos 143 casos coexistia cisticercose ¢ doenga

do SNC.(14,15)

Controlo e prevencao

A parasitose intestinal e a cisticercose sdo transmitidas de humanos para animais e
vice versa, € os mesmos estdo directamente ligados a 4gua e saneamento, bem como a
fatores socioculturais, tais como hébitos de defecagdo, preparagdo de alimentos e
higiene pessoal. O controlo da NCC exige, portanto, abordagens integradas de

diversas areas, como a satde publica, medicina veterinaria e sectores ambientais.(9)

Em grande parte da Europa e nos EUA, os casos de 7. solium e cisticercose foram
reduzidos quase a zero durante o século XX. No Peru, um projeto numa regido rural,
com uma populacao de 81,170 pessoas e 55,638 porcos, demonstrou que a eliminacao

de T. solium ¢ exequivel.(16) O sucesso do projeto fornece informagdes valiosas



sobre estratégias que podem ser adaptadas para interromper a transmissao de 7.

solium, mas também para melhorar a detec¢ao dos casos e a gestao da doenca.

Intervengdes especificas, consideradas pela OMS, incluem: quimioterapia preventiva
das populagdes humanas em risco (a eficacia e segurancga deste tipo de intervencao
esta a ser investigada); vacinagdo e quimioprofilaxia em porcos, pois € importante
quebrar o ciclo de transmissdo para prevenir e controlar a cisticercose suina; melhoria
das condigdes sanitarias; melhores praticas de criagdo de porcos (confinar os porcos a
areas restritas, para que ndo circulem livremente em dareas com fezes humanas);
inspeccao e processamento da carne de porco (bem sucedido em paises desenvolvidos
mas ndo nas regioes com recursos limitados, em que a inspecc¢ao pode ser contornada
e as consequéncias econdmicas sao graves); educagdo para saude das populacdes, dos
trabalhadores da area da saude, dos criadores de porcos e dos trabalhadores da carne,

com enfoque na biologia da doenca, preparagdo da carne e higiene pessoal.(16—18)

A vacinagao de porcos tem sido investigada como estratégia para prevenir a infec¢ao
no hospedeiro intermédio, o porco, interrompendo assim o ciclo de vida do parasita e
eliminando a fonte de infec¢do humana. Diversos estudos mostraram que a vacinacao
do porco contra 7. solium suina foi altamente eficaz, com taxas de protecao perto de

100%.(19,20)

Manifestacoes clinicas

As sindromes clinicas relacionadas com 7. solium sdao divididas em NCC e
cisticercose extra-neural. A NCC, por sua vez, ¢ dividida em duas formas:
parenquimatosas e extra-parenquimatosa. As formas extra-parenquimatosas incluem

doenca intraventricular, subaracnoide, intraocular e espinhal.

Os cisticercos nos tecidos desenvolvem-se durante um periodo de trés a oito semanas
apos a ingestdo de ovos de 7. solium, em um ou em vdrios tecidos (apenas alguns
parasitas formam quistos viaveis, pois alguns morrem no processo de estabelecimento
no hospedeiro).(5) Durante a fase inicial vidvel (vesicular), os quistos ndo causam
muita inflamagao nos tecidos circundantes, € geralmente assintomatica e pode durar
varios anos. Os quistos eventualmente comegam a degenerar, provocando uma
resposta inflamatoria intensa do hospedeiro, com formagdo de granulomas. O quisto

vesicular passa para a fase coloidal, com uma parede espessada e conteudo gelatinoso.



O quisto torna-se depois de menores dimensdes, com paredes mais finas, e conteudo
mais denso, € o parasita deixa de ser viavel. Nesta fase, a reac¢do inflamatoria do
hospedeiro leva ao aparecimento de edema e/ou realce com contraste em estudos de
imagem. Esta resposta inflamatdéria estd associada ao aparecimento de sintomas
neurologicos. Os quistos degeneram e, eventualmente, evoluem para noddulos
calcificados. Embora muitas lesdes calcificadas se associem a inflamagao ligeira,
alguns quistos podem ter inflamagdo residual associada a ruptura da barreira hemato-

encefalica, provocando convulsdes recorrentes.(4,5,21)

A apresentacao clinica da NCC ¢ variavel, dependendo da localizagdao e do nimero de
lesdes, do estadio do parasita (vidvel, degenerado, calcificado), do grau de inflamacao
associado, da resposta do hospedeiro e do genotipo do parasita (figura 3).(4,22) A
doenca parenquimatosa ¢ a doenga extra-parenquimatosa, mais frequente no espaco
subaracnoide, ventriculos ¢ medula espinhal, diferem em diversos aspectos. No
entanto, alguns doentes apresentam multiplos estadios da doenca em vdrias
localizagdes.(22) A cisticercose fora do SNC ndo estd normalmente associada a
sintomas, excepto a cisticercose ocular e casos raros com envolvimento muscular

macico.(5)

Uma revisdo da literatura de Carabin et a/, que incluiu um niimero significativo de
publicacdes, revelou que, entre os doentes com NCC seguidos em neurologia, cerca
de 79% tém convulsdes/ epilepsia, o que vai ao encontro de estudos anteriores, em
que a epilepsia ¢ a manifestagao mais frequente da doenga. Segundo a mesma revisao,
38% dos doentes apresenta cefaleias intensas, 16% alteragdes focais e 12% sinais de
hipertensdo intracraniana (HIC). Outros sintomas como meningite, paralisia de nervo
craniano, alteragdes da marcha, alteragdes visuais e alteragdes do estado mental foram

relatados com menor frequéncia, em menos de 10% dos doentes.(24)

O principal determinante das caracteristicas da NCC sintomatica € se os quistos estdo
localizados no parénquima cerebral ou nos espagos extra-parénquima. Normalmente,
a NCC parenquimatosa apresenta-se com convulsdes, enquanto a NCC extra-
parenquimatosa estd associada a sintomas de HIC (como cefaleias, niuseas e
vomitos), devido a hidrocefalia, podendo ser acompanhados por alteracao do estado

mental.(5)



As manifestacoes da NCC parenquimatosa dependem da localizagdo dos quistos no
tecido cerebral, do nimero de parasitas e da resposta inflamatoria do hospedeiro. As
convulsdes sao normalmente focais, mas pode ocorrer generalizacao secundaria. As
criancas, habitualmente, apresentam convulsdes como primeira manifestacdo da
doenca, e a maioria apresenta em estudos de imagem uma ou duas lesdes
parenquimatosas em fase coloidal.(5,24) Na fase final, quando os quistos calcificam,
o desenvolvimento de gliose, provavelmente secundaria a inflamagdo dos tecidos

adjacentes a lesdo, aumenta o risco de epilepsia.(22)

Na NCC extra-parenquimatosa, os quistos podem estar presentes no espago
subaracnoide ou intraventricular. A hidrocefalia parece ser mais frequente em adultos
do que em criancas (que habitualmente tém NCC parenquimatosa € menos grave).(25)
Os quistos ventriculares frequentemente ficam presos nos foramina ou no aqueduto de
Sylvius (aqueduto cerebral), causando hidrocefalia obstrutiva. Quando os quistos se
desenvolvem no espaco subaracnoide, podem aumentar de dimensdes, causando
efeito de massa (especialmente quando se encontram no aqueduto de Sylvius), ou
provocar uma resposta inflamatéria, que pode levar a aracnoidite crénica, podendo ser
acompanhada por hidrocefalia comunicante, vasculite, meningite e acidentes
vasculares cerebrais (AVC).(1,6,22) Raramente, a NCC subaracnoide apresenta-se em
estudos de imagem em forma de “cacho de uva”, denominando-se NCC racemosa. A
NCC racemosa ¢ definida pela proliferacdo anormal das membranas quisticas com
desenvolvimento de novos quistos apds a degeneracao do escolex, sendo clinicamente
mais agressiva, apresentando-se com hidrocefalia, efeito de massa, meningite cronica,

convulsdes, AVC, deméncia reversivel e neuropatia craniana.(26)

Outras apresentagdes mais raras (cerca de um por cento dos casos) da NCC extra-
parenquimatosa sao a NCC da medula espinhal e a NCC ocular. A NCC ocular
apresenta-se com alteragdes da visdo, dor ocular recorrente e diplopia.(27) Na NCC
espinhal, os quistos estdo geralmente no espaco subaracnoide, causando inflamagao e
alteragdes desmielinizantes nas raizes dos nervos periféricos. Os sintomas incluem
dor radicular, parestesias e/ou perturbacdes dos esfincteres. Os défices neurologicos

dependem da localiza¢do da lesao.(28,29)

A cisticercose extra-neural ¢ rara na América Latina, mas comum em Africa e na
Asia, e habitualmente nao causa sintomas major.(30) Pode envolver diversos tecidos,

sendo os mais comuns o tecido muscular ou o tecido subcutaneo, podendo também
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afectar o coracdao. E assintomatica na maioria dos casos, excepto quando o

envolvimento muscular ¢ extenso, podendo causar miopatia aguda.(30)

— o s
Figura 3 — Apresentagdes imagiologicas diversas de neurocisticercose. A) multiplos
quistos viaveis (fase vesicular); B) lesdo tnica captante (quisto degenerado); C)
multiplas calcificagdes intra-parenquimatosas; D) quisto intraventricular; E)
cisticercose subaracnoide basal; F) encefalite cisticercotica; G) cisticercose ocular; H)
cisticercose muscular. Adaptado de Garcia HH, Del Brutto OH. Neurocysticercosis:
Updated concepts about an old disease. Lancet Neurol. 2005;4:654.

Diagnostico
O diagndstico de NCC ¢ baseado na neuroimagiologia, nas manifestacdes clinicas, na

epidemiologia, na exposi¢do e em testes imunoldgicos.

Del Brutto et al, propds pela primeira vez em 1996 os critérios de diagnostico para a
NCC, que foram revistos em 2001 e em 2016.(31-33) Esta actualizagdo mais recente
assenta em dois principios: a neuroimagiologia ¢ essencial para o diagndstico; e a
informacao baseada nas manifestacdoes clinicas, testes imunologicos e factores
epidemiologicos apenas fornece dados indirectos que favorecem o diagnodstico.(33)
Assim, os critérios revistos para NCC incluem critérios absolutos, neuroimagiologicos
e clinicos/de exposicdo, que resultam em dois niveis de certeza diagnostica: definitivo

e provavel (tabela 1).

A TC e a ressonancia magnética (RM) cranio-encefalica fornecem dados objectivos
sobre o numero, localizagao, morfologia, estadio das lesdes e inflamacao do tecido

circundante.(3,5) Frequentemente, o escolex ¢ visivel como um noédulo assimétrico no
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interior do quisto, € a presenga de varios quistos viaveis confirmam o diagndstico.
Com o processo degenerativo, os quistos apresentam limites mal definidos, ficam

rodeados por edema e captam contraste em forma de anel ou nodular.

Tabela 1 — Critérios de diagndstico revistos e graus de certeza diagnostica para
neurocisticercose.

Demonstragao histologica do parasita em biopsia do cérebro ou lesdo medular;
Visualizag@o dos quistos na fundoscopia;
Demonstragdo conclusiva de lesdes quisticas com escolex em estudos neuroimagiologicos.

Critérios neuroimagiologicos major:

Lesoes quisticas sugestivas de NCC;

Lesdes Unicas captantes;'

Lesdes quisticas multilobuladas no espago subaracnoide;

Calcificagdes parenquimatosas tipicas.'

Critérios neuroimagiologicos confirmados no follow-up:

Resolugdo de lesdes quisticas apds terapéutica antiparasitaria;

Resolugdo espontinea de lesdes Gnicas captantes de pequenas dimensdes;’

Migragao de quistos ventriculares documentados em estudos neuroimagioldgicos sequenciais.
Critérios neuroimagiologicos minor:

Hidrocefalia obstrutiva (simétrica ou assimétrica) ou alargamento anormal das leptomeninges basais;

Critérios clinicos/de exposicio major:

Deteccdo de anticorpos anti-cisticercose especificos ou antigénios cisticercoticos em testes
imunodiagnésticos padrio;'

Cisticercose extra-neural;

Evidéncia de contacto com membro do agregado familiar com parasitose intestinal por 7. solium.
Critérios clinicos/ de exposicio minor:

Manifestagdes clinicas sugestivas de NCC;'

Individuos que vivem, ou que viajaram de regides onde a cisticercose € endémica.

Definitivo:

Um critério absoluto OU

Dois critérios neuroimagiol6gicos major e um critério clinico/ de exposicao (qualquer um) OU

Um critério neuroimagioldgico major ¢ um confirmado no follow-up e um critério clinico/ de
exposic¢ao (qualquer um) OU

Um critério neuroimagiol6gico major e dois critérios clinicos/ de exposigdo (incluindo pelo menos um
critério major), combinados com a excluso de outras patologias que podem provocar achados
neuroimagioldgicos semelhantes.

Provavel:

Um critério neuroimagiologico major e dois critérios clinicos/ de exposi¢do (qualquer um) OU

Um critério neuroimagiol6gico minor € pelo menos um critério clinico/ de exposi¢do major.

NCC - neurocisticercose; T. solium — Taenia solium; "Lesdes unicas captantes: lesdes isoladas
captantes, em anel ou nodulares, didmetro de 10-20mm, com ou sem edema circundante, ndo dispostas
nas estruturas da linha média; Calcificagdes parenquimatosas tipicas: unicas ou multiplas, solidas,
diametro inferior a 10mm; testes imunodiagnosticos padrado: detecgdo de anticorpos para 7. solium por
EITB, e deteccdo de antigénios cisticercoticos por ELISA, com base em anticorpo monoclonal, no soro
ou LCR; Manifestagoes clinicas sugestivas de NCC: convulsdes, e outras como cefaleias cronicas,
défices neuroldgicos focais, HIC e declinio cognitivo. > O uso de corticosteroides invalida este critério.
Adaptado de Del Brutto OH, Nash TE, White AC, et al. Revised diagnostic criteria for
neurocysticercosis. J Neurol Sci. 2017;372:202—10.
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A TC ¢ melhor para identificar lesdes calcificadas (lesdes hiperdensas nao captantes,
geralmente sem edema circundante) e, na maioria das vezes, identifica quistos no
parénquima cerebral. No entanto, a RM ¢é melhor para detectar quistos extra-axiais. A
RM nas sequéncias fluid attenuation inversion recovery (FLAIR), fast imaging
employing steady state acquisition sequence (FIESTA), constructive interference in
steady state (CISS) ou balanced fast field echo (BFFE) permite visualizar quistos
interventriculares e das cisternas basais de forma mais clara do que a TC, uma vez

que sao isodensos com o liquido cefalorraquidiano (LCR).(5,8)

A NCC subaracnoide basal estd associada a um envolvimento espinhal em cerca de
60% dos casos. Nestes casos deve ser realizada RM da coluna, que identifica lesdes

da medula e do espaco subaracnoide medular com melhor defini¢do.(5,34)

Testes serologicos e do LCR tém sido desenvolvidos para detectar anticorpos anti-
cisticercose e antigénios cisticercoticos. Os testes para detec¢do de anticorpos
especificos para antigénios de 7. solium sdo preferiveis aos testes que utilizam

antigénios nao fraccionados, que tém menor sensibilidade e especificidade.

O melhor teste sorologico € o enzyme-linked immunoelectrotransfer blot (EITB), que
utiliza antigénios (fragdes de glicoproteina) purificados por cromatografia de lentil
lectina (lentil lectin purified glycoprotein antigens — LLGP) para detectar anticorpos
contra 7. solium no soro. A sensibilidade do EITB ¢ de 98% para doentes com dois ou
mais quistos viaveis no sistema nervoso.(5) Contudo, em doentes com apenas uma
lesdo, a sensibilidade ¢ de apenas 50-60%, podendo gerar falsos negativos. Nos casos
de NCC com quistos calcificados, a sensibilidade de testes de deteccdo de anticorpos

¢ baixa, incluindo o EITB.(5)

Os testes Enzyme-linked immunosorbent assay (ELISA) para deteccao de anticorpos
estdo amplamente disponiveis, mas devido a baixa sensibilidade e especificidade, a
maioria dos especialistas ndo os recomenda.(4) A detec¢do de anticorpos contra a
cisticercose no LCR por ELISA tem uma sensibilidade de 89% e especificidade de
93% nos doentes com quistos viaveis, e ainda ¢ usada quando o EITB ndo esta

disponivel.(5)

A detecgdo de antigénios de parasitas no soro por ELISA, com anticorpos
monoclonais em circulacdo, tem sido usada em estudos clinicos e de campo.

Antigénios circulantes estdo presentes no soro de doentes com quistos vidveis e as
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concentragdes s€ricas diminuem rapidamente apds o tratamento com antiparasitario
ou cirurgia. No entanto a sua especificidade e sensibilidade sdo baixas, e ndo se sabe
por quanto tempo permanecem em circulagdo. Na NCC subaracnoide, antigénios em
circulacdo estdo quase sempre presentes, pelo que nestes casos, testes quantitativos

por ELISA sao uteis para avaliar resposta a terapéutica.(5,35)

r

Uma puncao lombar (PL) para examinar o LCR geralmente ndo ¢ necessaria, mas
pode ser util para excluir outros diagndsticos. Este procedimento € contra-indicado
nos doentes com HIC. Alteracdes no LCR sdo mais frequentes em doentes com
inflamacao activa, multiplas lesdes ou nos casos de NCC ventricular ou subaracnoide,
como a pleocitose mononuclear ¢ um aumento ligeiro da concentracao de proteinas.

Baixas concentracdes de glicose no LCR tém sido associadas a pior progndstico.(5)

A visualizagdo directa do parasita na fundoscopia € patognomonico de NCC. Apesar
da NCC ocular ser pouco frequente, mesmo em areas endémicas, € muitos individuos
serem assintomaticos, a inflamacao associada ao quisto em fase degenerativa pode

ameacar a visao.(33)

Tratamento

Para o tratamento da NCC, recomenda-se uma abordagem multidisciplinar que pode
envolver diversas dareas da medicina, como a infecciologia, neurologia,
neurorradiologia, neurocirurgia e pediatria. Este deve ser individualizado, ter em
conta as manifestacoes clinicas da doenga, bem como o numero, localizacao e estadio
das lesdes. Devido as diferentes manifestagdes clinicas e as limitacdes da literatura,
muitas das recomendacoes sdo baseadas em estudos observacionais, dados informais,
ou opinides de especialistas, € ndo baseados em ensaios clinicos randomizados ou

controlados.

Foram publicadas este ano as guidelines para o diagnostico e tratamento da NCC por
um painel de especialistas da Sociedade Americana para as Doencas Infecciosas
(Infectious Diseases Society of America - IDSA) e da Sociedade Americana de
Medicina Tropical e Higiene (American Society of Tropical Medicine and Hygiene -
ASTMH).(36) Estas guidelines foram elaboradas de forma a serem aplicadas e
exequiveis nos EUA e no Canada. A aplicagdo das mesmas noutras regides ou paises

pode estar restringida devido ao acesso limitado a recursos. Na Europa, em 2017,
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foram publicadas um conjunto de recomendacdes sobre rastreio, diagndstico e
tratamento da cisticercose e parasitose por 7. solium, por um grupo de especialistas
(projecto COHEMI - COordinating resources to assess and improve HEalth status of
MIlgrants from Latin America) em saide migrante e doengas importadas, com
experiéncia especifica em cisticercose e parasitose por 7. solium, com o apoio da

Comissao Europeia.(37)

A abordagem terapéutica inicial inclui terap€utica sintomadtica, podendo ser necessaria
cirurgia em alguns casos de NCC extra-parenquimatosa. A abordagem da NCC extra-
parenquimatosa, espinhal e noutras localiza¢des, serd abordada no capitulo seguinte.
A terapéutica antiparasitaria, combinada com agentes anti-inflamatorios, ¢ importante
e recomendada, mas nunca ¢ urgente, ¢ deve ser precedida pela terapéutica

sintomatica.(36,37)

O tratamento das diferentes formas de NCC parenquimatosa encontra-se resumido na

tabela 2, e as recomendagdes terapéuticas mais detalhadas encontram-se no anexo 2.

Tabela 2 — Abordagem terapéutica de acordo com os varios tipos de

neurocisticercose intra-parenquimatosa.

Encefalite cisticercotica Controlar a  hipertensdo  intra-craniana; ndo  usar
antiparasitarios.
Uma ou multiplas lesdes quisticas ou | Tratamento sintomatico, incluindo antiepilétpicos, analgésicos

degenerativas e anti-inflamatérios; antiparasitirios combinados com
. . . . 1
corticoterapia em internamento hospitalar.

Apenas lesdes calcificadas Tratamento sintomatico, incluindo antiepilépticos, analgésicos

e anti-inflamatérios; para convulsdes recidivantes, repetir
estudos imagiolégicos e procurar sinais de edema
pericalcificagdes.

'Em doentes com lesdo tnica captante ou lesdo tnica quistica minor, pode ser considerado tratamento
com antiparasitario em regime de ambulatério, com monitorizagdo apropriada. Adaptado de Garcia
HH, Nash TE, Del Brutto OH. Clinical symptoms, diagnosis, and treatment of neurocysticercosis.
Lancet Neurol. 2014;13:1202-15.

A epilepsia associada a NCC com quistos viaveis, responde normalmente bem a
agentes antiepilépticos de primeira linha, sendo estes recomendados a todos os
individuos com convulsdes, por um periodo minimo de dois anos apos a ultima

convulsdo, com desmame progressivo.(5,36) Em relagdo a terap€utica com

antiparasitarios, esta ndo ¢ recomendada nos doentes com edema cerebral difuso ou
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com hidrocefalia, estando recomendada corticoterapia ou tratamento da HIC,
habitualmente com cirurgia, respectivamente. Nos doentes sem HIC, esta
recomendada a administracdo de antiparasitarios, albendazol (15mg/kg/dia) em
monoterapia durante 10 a 14 dias nos doentes com um ou dois quistos vidveis. Nos
doentes com mais do que dois quistos viaveis, recomenda-se terap€utica dupla com
albendazol (15 mg/kg/dia) e praziquantel (50 mg/kg/dia) durante 10 a 14 dias. Em
ambos os casos, os doentes devem fazer corticoterapia adjuvante prévia ao tratamento
com antiparasitarios, uma vez que estes podem piorar os sintomas da NCC por

inducdo de resposta inflamatéria.(36)

O tratamento de lesdes Unicas captantes intra-parenquimatosos inclui antiepilépticos
(para todos os doentes com convulsdes), antiparasitdrios e corticoterapia. O
antiparasitario recomendado ¢ o albendazol (15 mg/kg/dia), por um periodo de uma a

duas semanas, sendo recomendada corticoterapia concomitante.(36)

No caso de lesdes calcificadas intra-parenquimatosas, a abordagem terapéutica ¢
sintomatica. Uma vez que os quistos calcificados ndo contém o parasita viavel, o
tratamento com antiparasitarios ndo faz sentido. Os doentes com convulsdes devem
ser tratados com antiepilépticos, € o periodo de tratamento depende do risco de
recorréncia de convulsdes, sendo os factores de risco o numero de convulsoes
anteriores e o intervalo livre de convulsdes. O edema perilesional estd relacionado
com as convulsoes, sendo a sua causa em cerca de 50% dos casos em areas onde a
NCC ¢ endémica. Apesar da corticoterapia ser utilizada para controlar o edema
cerebral em diversas condigdes cerebrais, at¢ ao momento nao esta provado que o
beneficio da corticoterapia seja superior aos riscos associados, pelo que ndo esta
recomendado o seu uso por rotina. No entanto, podem ser utilizados corticosterdides
para ajudar a controlar a fase aguda de sintomas secundarios a edema perilesional
moderado a grave. A cirurgia estd recomendada nos casos refratdrios ao tratamento

com antiepilépticos, de forma a remover o foco epiléptico.(5,36)

Nos doentes com encefalite cisticercética, corticosterdides, diuréticos osmoticos e
craniotomia descompressiva sdo aconselhados para controlar o edema cerebral e
evitar HIC que coloque a vida do doente em risco. O uso de antiparasitarios pode

agravar o edema cerebral difuso, pelo que estes ndo devem ser utilizados.(5,36)
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Abordagem cirurgica no tratamento de neurocisticercose

As lesdes da NCC extra-parenquimatosa podem localizar-se no espago subaracnoide,
no aqueduto de Sylvius, nas cisternas basais ou nos ventriculos. A terapéutica
cirirgica ¢ recomendada nos casos de quistos intraventriculares, hidrocefalia, devido
a forma racemosa da NCC ou ependimite secundaria a NCC, e também nos casos de
NCC espinhal (intra ou extra-medular). Outras situagdes também podem necessitar de
uma abordagem cirurgica: grandes quistos no parénquima em fase coloidal; NCC
racemosa subaracnoide com efeito de massa; para confirmar o diagnostico nos casos
de lesdo unica atipica; e cirurgia para epilepsia refrataria associada a NCC.(6,36) Na
tabela 3 encontram-se sumarizadas as indicagdes cirurgicas no tratamento da NCC,

estando a neuroanatomia e a circulagao do LCR detalhadas no anexo 3.

Tabela 3 — Indicagdes cirurgicas no tratamento da neurocisticercose.

Neurocisticercose extra-parenquimatosa intraventricular: terceiro ventriculo, ventriculos laterais e
quarto ventriculo

Neurocisticercose extra-parenquimatosa subaracnoide se hidrocefalia

Hidrocefalia secundaria a neurocisticercose

Neurocisticercose espinhal sintomatica aguda

Neurocisticercose intraocular

Epilepsia intratdvel associada a neurocisticercose

Grandes quistos parenquimatosos em fase coloidal

Neurocisticercose extra-parenquimatosa intraventricular

Em relacao a NCC intraventricular, ¢ habitualmente assintomatica durante anos, até
que se come¢am a manifestar sintomas devido a hidrocefalia, devido ao bloqueio
mecanico do fluxo do LCR ou como resultado de inflamagdo e fibrose.(38) O local
mais frequente onde os quistos se encontram ¢ o quarto ventriculo, sendo que também
podem estar presentes nos ventriculos laterais e no terceiro ventriculo.(6) A obstrucao
mecanica do tracto de saida dos ventriculos ocorre quando os quistos ficam alojados
nas areas mais estreitas do sistema ventricular, como a entrada no aqueduto de
Sylvius, foramen de Monro, foramina de Luschka ou Megendie.(36) Quistos livres
podem causar sintomas agudos ou episodicos devido a obstrucao transitdria, por vezes

relacionados com movimentos da cabeca (sindrome de Bruns).(39) A sindrome de
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Bruns ¢ rara, sendo caracterizada por um conjunto de sintomas como episodios de
cefaleias intensas, vomitos e vertigens, desencadeados por movimentos abruptos da
cabeca. A causa presumivel desta sindrome ¢ uma massa intraventricular moével que

leva a hidrocefalia obstrutiva episddica, sendo a NCC uma etiologia importante.(40)

Para individuos com hidrocefalia e suspeita de NCC, o método de imagem
recomendado para melhor identificagdo de quistos intraventriculares e subaracnoides
¢ a RM, nas sequéncias tridimensionais ja referidas anteriormente. No entanto,
mesmo utilizando estas sequéncias especiais, 0os quistos podem nao ser visiveis. Nos
casos em que o grau de suspei¢do da existéncia de um quisto intraventricular ¢ muito
elevado, pode fazer-se ventriculografia por TC, onde se ird verificar um defeito de
preenchimento dos ventriculos pelo contraste.(6,41) Como ja referido, os quistos
podem mover-se, pelo que ¢ aconselhado realizar uma TC ou RM imediatamente
antes da cirurgia electiva, de modo a evitar uma abordagem ou procedimento

inadequado ou desnecessario.(6,42)

Na ultima década, a disponibilidade de neuroendoscopia exploratdria e a remogao de
quistos através da cirurgia minimamente invasiva tém proporcionado uma abordagem
mais segura e eficaz no tratamento de NCC intraventricular. No entanto, ndo ha
ensaios clinicos randomizados que comparem a utilidade e a seguranga da cirurgia
com o tratamento médico.(37) De acordo com uma revisdo sobre o tema, a
neuroendoscopia ou a microcirurgia aberta sdo indicadas para a remocao de quistos
que estejam a causar efeito de massa, obstrucdo do LCR, quistos localizados no

quarto ventriculo, ou se o diagndstico for incerto.(42)

Antes da década de 1990, o tratamento da NCC intraventricular com hidrocefalia
obstrutiva, passava por cirurgia para remog¢ao dos quistos. As taxas de cura eram
elevadas, mas a cirurgia estava associada a elevada morbilidade e alguma
mortalidade, especialmente nos quistos localizados no terceiro ventriculo.(36)
Actualmente, as abordagens neuroendoscOpicas tém muitas vantagens € sdo o0
tratamento de escolha para a NCC intraventricular com hidrocefalia. Evitam o shunt
ventriculo-peritoneal e as suas complicagdes associadas, bem como as complicagdes
de uma craniotomia, permitindo uma abordagem rapida e facil no interior do sistema
ventricular, com manipulagdo cerebral minima, permitem a excisdo de multiplos

quistos, com complicacdes pos-operatorias minimas.(6,42) As complicagdes ocorrem
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em menos de 5% dos doentes, e incluem hemorragia intra-ventricular, dano do férnix

cerebral, perda de LCR, convulsdes e meningite.(6)

No entanto, ndo existem ainda estudos randomizados que comparem o tratamento da
NCC intraventricular, que inclui controlo emergente da HIC devido a hidrocefalia,
seguida de excisdo de quistos por craniotomia ou neuroendoscopia, colocagdo de
shunt ou outros procedimentos de drenagem, tratamento antiparasitario e agentes anti-

inflamatoérios (corticoides).(39)

Para quistos localizados no terceiro ventriculo e nos ventriculos laterais, a
abordagem recomendada pela IDSA/ASTMH ¢ a excisdo cirargica através da
neuroendoscopia minimamente invasiva, com a ressalva de que varios especialistas
recomendam a nao utilizacdo de antiparasitario previamente a cirurgia, uma vez que
este tratamento pode levar a disrupcdo do parasita, provocando uma resposta
inflamatéria e condicionando o sucesso da cirurgia, e dificultando a remogdo do
quisto.(36) A neuroendoscopia utilizando um ventriculoscopio flexivel ¢ mais
adequada para quistos na parte posterior do terceiro ventriculo ou localizados na
regido do aqueduto, mas o ventriculoscopio rigido também pode ser utilizado para a
excisdo de quistos nos ventriculos laterais e na parte anterior do terceiro
ventriculo.(6,38) Habitualmente, um unico orificio na regido pré-coronal (do lado da
lesdo) ¢ o suficiente para o neurocirurgido aceder ao terceiro ventriculo e ao
ventriculo lateral.(6) Em vérias séries de casos em que a abordagem terapéutica foi a
neuroendoscopia minimamente invasiva, os resultados tém sido favoraveis (figura 4).
Algumas questdes foram levantadas sobre as consequéncias da ruptura de quistos, que
tem sido uma ocorréncia frequente, mas até ao momento, ndo ha evidéncias de efeitos
adversos com a ruptura do quisto.(36) E importante referir que, contrariamente ao que
acontece na ruptura de um quisto hidatico no parénquima cerebral, ndo se verifica
disseminagdo do parasita no caso de ruptura do quisto de NCC.(6,36) Os resultados
foram melhores com a remog¢do endoscopica comparativamente aos procedimentos

abertos.(36,43,44)

A neurocirurgia minimamente invasiva permite assim o restauro da circulacdo do
LCR, a remocgao completa dos quistos, previne o uso prolongado de antiparasitarios e
de corticosteroides, frequentemente identifica quistos adicionais ndo visiveis na
neuroimagem, impede a eventual migracdo de quistos nas cavidades ventriculares

desde o momento do diagnostico até a cirurgia, pode ser complementada por
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fenestracao da base ou da parede anterior do terceiro ventriculo, e adicionalmente, o

doente nao necessita de shunt ventriculo-peritoneal.(5,38,44,45)

4

Figura 4 — Apresentagdo imagioldgica de neurocisticercose no terceiro ventriculo,
submetida a neuroendoscopia. A) TC onde se vé hidrocefalia moderada, com cateter
de ventriculostomia (seta). B) e C) Imagens de RM, axial (B) e coronal (C), em TI,
com realce do contraste evidenciando um quisto (seta) no terceiro ventriculo, préximo
ao foramen de Monro direito. D) TC axial que evidencia melhoria da hidrocefalia
apds extragao endoscopica do quisto. Adaptado de Rangel-Castilla L, Serpa JA,
Gopinath SP, Graviss EA, Diaz-Marchan P, White AC. Contemporary neurosurgical
approaches to neurocysticercosis. Am J Trop Med Hyg. 2009;80:373-8.

H4, no entanto, contra-indicagdes para a remog¢do endoscopica dos quistos. Quistos
inflamados ou degenerados estdo frequentemente aderentes as paredes ventriculares e
epéndima, e a tentativa de remoc¢do de quistos aderentes esta associada a um risco
elevado de hemorragia e sequelas neurologicas, tal como acontece na
craniotomia.(36) Deste modo, quistos aderentes ndo devem ser removidos
cirurgicamente, independentemente da via endoscopica ou craniotomia, devido ao
elevado risco de complicacdes potencialmente fatais. A abordagem recomendada
nestes casos ¢ dirigida para a hidrocefalia, com o shunt ventriculo-peritoneal, apesar
da grande percentagem de complicagdes por faléncia do shunt e da morbilidade

associada a necessidade de varias revisdes do mesmo.(2,6,46) Para prevenir a faléncia
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do shunt, trés abordagens foram tentadas: shunts de baixo fluxo, corticoterapia
adjuvante e agentes antiparasitarios. No entanto, a evidéncia disponivel até ao
momento ¢ inconsistente no que respeita ao controlo da hidrocefalia.(36) Alguns
estudos (nenhum deles controlado randomizado) revelaram menores taxas de faléncia
do shunt nos doentes que, adicionalmente, receberam corticoterapia e terapéutica com
antiparasitarios.(46) Ainda que o grau de evidéncia seja baixo, devido a morbilidade
associada a faléncia do mesmo, recomenda-se administracao de agentes corticoides e
de agentes antiparasitarios apds a colocacao do shunt, nos doentes em que a remocao
cirtirgica dos quistos nao ¢ possivel.(36) Um estudo recente, refere ainda que casos
em que os quistos sdo removidos cirurgicamente com sucesso, se os estudos
neuroimagioldgicos e a pesquisa do antigénio do LCR subsequentes forem negativos,
o prognostico € excelente, sem necessidade de terapéutica antiparasitaria.(39)

Para os quistos localizados no quarto ventriculo, a evidéncia disponivel até a data ¢
ainda mais limitada. A neuroendoscopia € um procedimento mais exigente que a
craniotomia suboccipital, que era a abordagem mais usada, muito invasiva € nem
sempre resolvia a hidrocefalia, pelo que uma grande parte dos doentes necessitava de
um shunt externo.(43) A neuroimagiologia tem um papel fundamental para definir a
abordagem para a excisao do quisto.(6) Uma abordagem endoscopica através de um
orificio pré-coronal, com um endoscopio rigido, pode ser usada para quistos
localizados na parte superior do quarto ventriculo € no aqueduto. Um endoscopio
flexivel ¢ necessario para a excisdo dos quistos que se apresentam no foramen de
Magendie.(6) Como o endoscopio toca no topo da superficie do tronco encefalico, o
procedimento cirurgico requer um endoscopio flexivel e direcionavel, bem como um
neuroendoscopista experiente. As vantagens da neuroendoscopia na excisdo de
quistos do quarto ventriculo sdo o tempo cirurgico curto, perdas hematicas médias
muito baixas, sendo um tratamento seguro e eficaz para a NCC do quarto
ventriculo.(47) A IDSA/ASTMH recomenda a abordagem cirurgica para a remogao
de quistos no quarto ventriculo sempre que esta € possivel, em vez da terapéutica

médica e/ou colocagao de shunt ventriculo-peritoneal (figura 5).(36)

Ha relatos de casos de excisdao de quistos do quarto ventriculo através dos ventriculos
laterais, do terceiro ventriculo e do aqueduto de Sylvius, e séries de casos com
excelentes resultados. No entanto, permanecem preocupagdes quanto a seguranga

deste procedimento, ja que a abordagem requer a remocdao do quisto através do
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aqueduto e, como ja referido, s6 deve ser realizada por um neurocirurgido com

experiéncia em neuroendoscopia.(36)

Figura 5 — Apresentagdao imagiologica de neurocisticercose no quarto ventriculo,
submetida a neuroendoscopia. Imagens de RM ponderadas em T1 no plano sagital. A
esquerda: estudo pré-operatorio, evidenciando um quisto de 8mm localizado na parte
superior do quarto ventriculo (seta). A direita: estudo efectuado cinco semanas apos a
remocao endoscopica do quisto. Observam-se os limites da exposicao cirurgica (setas
brancas e barra branca sélida). Adaptado de Bergsneider M. Endoscopic removal of
cysticercal cysts within the fourth ventricle. J Neurosurg. 1999;91:340-5.

Neurocisticercose extra-parenquimatosa subaracnoide

A NCC subaracnoide ¢ rara, clinicamente mais grave, € quando os quistos se alojam
no aqueduto de Sylvius ou nas cisternas basais (localizacdes mais frequentes), esta
associada a morbilidade e mortalidade consideravel, principalmente devido aos
efeitos da HIC.(36) Pode apresentar-se através de grandes lesdes ocupantes de espaco,
causando efeito de massa (NCC racemosa) ou de respostas inflamatorias aos quistos
subaracnoides. A NCC racemosa ¢ considerada uma forma maligna da doenga, e
quando associada a hidrocefalia secundaria a meningite cisticercotica, tem uma alta
taxa de mortalidade (50%).(48) Quase sempre, ha uma resposta inflamatoria do
hospedeiro ao parasita, que resulta em meningite, edema e cicatrizes, que sao
responsaveis por complicagdes como hidrocefalia, sintomas neuroldgicos focais,

compromisso de nervos cranianos e complicacdes cerebrovasculares (enfartes

lacunares, acidentes vasculares cerebrais tromboticos e hemorragias).(36,49)

A abordagem da NCC subaracnoide ¢ inicialmente médica, apesar de ndo existirem

estudos randomizados ou controlados sobre terapéutica antiparasitaria neste tipo de
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NCC. Os resultados dos estudos que existem permitiram concluir que ha beneficios
com a terapéutica antiparasitaria, sendo que as doses e duracdo do tratamento sdo
habitualmente maiores do que a duragdo e doses utilizadas no tratamento da NCC
intra-parenquimatosa.(36) A IDSA/ASTMH recomenda que o tratamento com
antiparasitarios deve ser continuado até a resolucao imagiologica de quistos viaveis na
RM, e resolugdo da evidéncia de outros quistos, incluindo anormalidades do LCR e
antigénio no LCR e/ou no soro negativo. As respostas a terapéutica sao habitualmente
longas, podendo durar por vezes mais de um ano, sendo que a duracdo da terapéutica

deve ser individualizada.(36)

Os doentes devem receber também corticoterapia, previamente a terapéutica com
antiparasitarios, de modo a prevenir os efeitos adversos da mesma, relacionados com
a resposta inflamatdria do hospedeiro. A duracdo e a dosagem dos antiparasitarios e
dos corticoides, ou outros agentes imunossupressores, ndo foram estudados. Como a
corticoterapia de longa duragdo tem efeitos adversos graves, o metotrexato pode ser

usado em vez de corticoides ou como agente poupador de corticoides.(5,36,50)

A colocagdo de um shunt ventriculo-peritoneal € a intervencao neurocirirgica mais
frequente nos paises onde a NCC ¢ endémica, e nos casos NCC subaracnoide, ¢
frequentemente /ife-saving para o doente devido a hidrocefalia secundaria a este tipo
de NCC.(49,51) A IDSA/ASTMH recomenda, nos casos de NCC subaracnoide com
hidrocefalia, a colocacdo do shunt e terapéutica médica (antiparasitarios e corticoides)
associada.(36) O papel da neurocirurgia para a remogao dos quistos € controverso,
devido aos riscos associados, principalmente dos quistos aderentes, que tém risco
elevado de hemorragia. A remocao endoscdpica de quistos subaracnoides, através da
neuroendoscopia flexivel minimamente invasiva, estd descrita por alguns autores
como uma alternativa ao tratamento da NCC subaracnoide, pois permite a remogao da
maioria dos parasitas, recuperagdo rapida, e remocao ou colocacdo de shunt se
necessario.(44) No entanto, este tipo de intervencdo nem sempre € possivel, e muitas

vezes ndo se consegue a remocao total dos parasitas.(52)

Neurocisticercose espinhal

A NCC com envolvimento espinhal ¢ muito rara, mesmo nas regides endémicas, e

resulta geralmente de parasitas que se alojam no espago subaracnoide da medula

22



espinhal, como resultado de um fluxo descendente de vesiculas do espaco
subaracnoide intracraniano.(53) Quando ¢ realizada RM da coluna vertebral em
doentes com NCC subaracnoide, hd com alguma frequéncia envolvimento espinhal,

mas ¢ assintomatico na maioria dos casos.(34)

A abordagem terapéutica recomendada pela IDSA/ASTMH inclui corticoterapia para
todos os doentes com evidéncia de disfungdo medular (paraparésia ou incontinéncia),
e devem ser administrados também quando o doente estd sob terapéutica
antiparasitaria, de modo a prevenir a inflamacdo que os antiparasitdrios podem
provocar.(36) As abordagens médica e cirurgica devem ser consideradas, ainda que
nao haja dados que comprovem que uma abordagem ¢ superior a outra, pelo que a
abordagem deve ser individualizada e ter em conta os sintomas, localizagdo dos

quistos, grau de aracnoidite e experiéncia do cirurgiao.(36)

Uma revisdo recente mostrou que o tratamento médico com antiparasitarios de NCC
espinhal intramedular tem melhores resultados do que a abordagem cirurgica, com
recuperacdo clinica total e resolugdo imagioldgica das lesdes apds o tratamento
médico. Como ja referido, deve ser sempre adicionada corticoterapia adjuvante na
abordagem meédica.(53) O tratamento cirtirgico ¢ indicado na doenca sintomatica
aguda, para controlo do efeito de massa e da disfuncdo neuroldgica grave e
progressiva, apesar de corticoterapia. A ndo ser que o neurocirurgido tenha a certeza
que conseguiu remover todos os quistos, o doente deve fazer antiparasitarios no
periodo pos-operatorio.(36) Dada a raridade desta forma da doenca, € improvavel que

ensaios controlados e randomizados venham a ser realizados.

QOutras apresentacoes

A cisticercose ocular pode envolver a parte interna do olho, a camara anterior, a
cavidade vitrea e o espago subretiniano, mas também os musculos extraoculares e a
subconjuntiva. A NCC intraocular estd associada a maior destrui¢ao do olho devido a
resposta inflamatoria provocada pelo parasita, sendo que a localizagdo mais frequente

dos quistos ¢ a cavidade vitrea, seguida do espago subretiniano.(54)

A IDSA/ASTMH recomenda a excisao cirargica do quisto intraocular, com
corticoterapia antes e apds a remog¢do do quisto cirurgicamente, nao estando

recomendada outra terapéutica médica.(36,55) A abordagem cirurgica pode ser via
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transescleral para os quistos localizados na camara anterior do olho, sendo crucial a
localizagdo exacta do quisto antes do procedimento. Para quistos localizados na
cavidade vitrea e no espago subretiniano, recomenda-se abordagem transvitrea.(54) A
NCC intraocular ndo tratada cirurgicamente constitui uma contra-indicagdo para
terapéutica antiparasitaria devido a indugdo da resposta inflamatoria, que pode causar
cegueira, dai a importincia da fundoscopia antes do inicio de antiparasitarios.(36) A
cisticercose dos musculos extraoculares parece responder bem a terapéutica médica

oral combinada, com albendazol e corticoides.(56)

A cisticercose noutras localizagdes, como no tecido subcutaneo, no tecido muscular e
no coragdo, raramente causa sintomas, sendo na maioria das vezes achados
ocasionais. Nao existe por isso tratamento especifico para a cisticercose em

localizagdes fora do sistema nervoso.(30,37)

A epilepsia intratavel associada a NCC, pode ocasionalmente necessitar de cirurgia,

sendo a abordagem a mesma que esta recomendada para a epilepsia intratavel.(6)

Grandes quistos parenquimatosos (habitualmente em fase coloidal), podem causar
défices neuroldgicos focais e HIC, sendo necessario em alguns casos cirurgia

emergente, para reverter os défices neurologicos e reduzir a pressao intracraniana.(6)

As recomendagdes terap€uticas para o tratamento da NCC extra-parenquimatosa

encontra-se resumidas na tabela 4.

Tabela 4 - Recomendacgdes terapéuticas para o tratamento da neurocisticercose extra-

parenquimatosa.

NCC Excisdo do quisto Nao Nao A ruptura do
intraventricular: por recomendado. recomendados quisto durante
terceiro ventriculo e | neuroendoscopia. antes da cirurgia. | a cirurgia ndo
ventriculos laterais Nao necessario estd associada
apos cirurgia se a
remocao total do complicagdes.
quisto.
NCC Excisdo do quisto Nao Nao A abordagem
intraventricular: por cirurgia recomendado. recomendado. depende da
quarto ventriculo minimamente experiéncia do
invasiva ou neurocirurgido.
neuroendoscopia.
NCC Shunt ventriculo- No seguimento No seguimento da | A faléncia do
intraventricular peritoneal para da colocagdo do | colocagdo do shunt ¢ menor
quando remocio controlo da shunt. shunt. com
cirdrgica nio é hidrocefalia. corticoterapia
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possivel (ex.: e

quistos antiparasitarios

ventriculares adjuvantes.

aderentes)

NCC subaracnoide | Shunt ventriculo- Para todos os Ap6s controlo da | A dose de
peritoneal para doentes, hidrocefalia, corticoides
controlo da prednisona 1 albendazole 15 diminui de
hidrocefalia. mg/kg/dia ou mg/kg/dia durante | acordo com a

dexametasona meses combinado | intensidade da
0,2-0,4 ou ndo com resposta
mg/kg/dia, 3-4 praziquantel 50 inflamatoria. O
dias antes do mg/kg/dia. metotrexato
inicio e durante pode ser usado
terapéutica com como agente
antiparasitarios. poupador de
corticoides.

NCC espinhal Laminectomia e A todos os No periodo pos- A cirurgia esta
excisdo cirargica doentes com operatorio, indicada se
do quisto. disfuncao excepto quando doenca

medular; durante | remogao do sintomatica,

terapéutica com | numero total de aguda, e sem

antiparasitarios. | quistos. resposta a
corticoterapia.

NCC intraocular Excisdo cirirgica Antes e apos Contra-indicados | A resposta
do quisto. cirurgia. antes da cirurgia. | inflamatoéria

induzida pelos
antiparasitarios
pode causar
cegueira.

NCC — neurocisticercose; LCR — liquido cefalorraquidiano.
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Conclusao

A NCC ¢ uma doenca que afecta milhdes de pessoas em todo o mundo. E endémica
nos paises em desenvolvimento, e nos paises desenvolvidos a incidéncia tem vindo a
aumentar. Apesar dos avancos que tém sido feitos na defini¢cdo da doenga e das suas
caracteristicas, nomeadamente ao nivel do diagndstico, a abordagem da NCC
continua a representar um desafio para os profissionais de saude, principalmente nos
paises desenvolvidos, onde ¢ exigido um elevado grau de suspeicdo e onde os

profissionais de saude estdo pouco familiarizados com a doenga.

A NCC ¢ tratada, na maioria dos casos, apenas com terapéutica médica, sendo que a
neurocirurgia estd reservada para a forma extra-parenquimatosa da doenca,
habitualmente mais grave € com prognéstico mais reservado. Com os avangos nas
técnicas neuroendoscopicas, esta €, actualmente, a abordagem recomendada para a
remo¢dao de quistos intraventriculares, com resultados excelentes, complicagdes
minimas, € evita o shunt na maioria dos casos. Quando a hidrocefalia associada a
NCC necessita de shunt para controlo da HIC, os resultados ndo sdao tdo bons,
havendo com frequéncia complicagdes que necessitam de multiplas revisoes do shunt.
A neurocirurgia também desempenha um papel fundamental no tratamento da NCC
subaracnoide, de agudizagdes sintomaticas de NCC espinhal, da NCC intraocular, e

nos casos de epilepsia intratavel secundaria a NCC.

A evidéncia disponivel até ao momento sobre o tratamento da NCC ¢ ainda escassa,
baseada essencialmente em estudos observacionais, dados informais, e opinides de
especialistas, pelo que sdo necessarios estudos randomizados e controlados para uma

evidéncia mais consistente sobre este tema.
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ANEXOS

Anexo 1 - Lista de doengas transmissiveis de notificacao obrigatoria.

Doengas de Declaragdo Obrigatéria

Botulismo Doenga Invasiva Pneumocdcica Hepatite B Paralisia Flacida Aguda Tétano, excluindo Tétano Neonatal
Doenga Invasiva por Haemophilus . . . 5

Brucelose - Hepatite C Parotidite Epidémica Tétano Neonatal

Campilobacteriose Ebola Hepatite E Peste Tosse Convulsa

Célera

Equinococose/Hidatidose

Infegdo pelo novo Coronavirus (MERS-
CoV)

Poliomielite Aguda

Toxoplasmose Congénita

Criptosporidiose

Febre amarela

Infegdo por Bacillus anthracis

Raiva

Triquinelose

Infegdo por Chlamydia trachomatis,

Dengue Febre Escaro-Nodular (Rickettsiose) " . . Rubéola Congénita Tuberculose
Incluindo Linfogranuloma venéreo
L Infegdo por Escherichia coli produtora . . L P
Difteria Febre Q de Toxina Shiga ou Vero (Stec/Vtec) Rubéola, excluindo congénita Tularémia
. . " . " . Sal I do Typhi e na .
Doenga de Creutzfeldt—Jakob (DCJ)  Febre Tifoide e Febre Paratifoide Infegdo por virus do Nilo Ocidental almoneloses nao fyphr e nao Variola

Paratyphi

Doenga de Creutzfeldt -Jakob

Febres hemorragicas virais e febres

VIH (Infegdo pelo virus da

3 irus ZI
variante (vDCJ) por arbovirus Infegao por virus ZIKA Sarampo imunodeficiéncia humana) /SIDA
Doenga de Hansen (Lepra) Giardiase Leishmaniose Visceral Shigelose Yersiniose
Doenga de Lyme (Borreliose) Gonorreia Leptospirose Sifilis Congénita Resisténcias aos antimicrobianos

Doenga dos Legionarios

Gripe N&o Sazonal

Listeriose

Sifilis, excluindo Sifilis congénita

Doenga Invasiva Meningocécica

Hepatite A

Maldria

Sindroma Respiratoria Aguda - SARS

(Despacho no 15385-A/2016 de 21 de Dezembro)
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Anexo 2 — Recomendacdes para o tratamento das diferentes formas de

neurocisticercose intra-parenquimatosa

Strength of Recommendation;
orm Type of Therapy/Subgroup Recommendation Comment Quality of Evidence

m

1-2 viable cysts Monotherapy with albendazole Combination therapy showed  Strong; moderate
(15 mg/kg/d in 2 daily doses no additional benefit with 1
up to 1200 mg/d) with food or 2 cysts and more complex
for 10 d. pharmacology®.

Anti-inflammatory therapy Corticosteroids should be used ~ Adjuvant use of corticosteroids ~ Strong; moderate

whenever antiparasitic drugs is associated with fewer sei-

are used. zures during therapy Optimal
doses have not been clearly
defined®.

Single enhancing lesion due to  Antiparasitic therapy Albendazole (15 mg/kg/d in 2 Albendazole shown to im- Weak; high
neurocysticercosis daily doses up to 800 mg/d) for  prove seizure outcome in
1-2 wk. meta-analyses®. Different

studies have employed a

range of durations of treat-
ment without clear advan-
tages of longer duration.

Antiepileptic therapy Antiepileptic drugs should be Antiepileptic drugs can be dis-  Strong; moderate
used in all patients with continued after resolution
seizures®. of cystic lesions if no risk

factors for recurrence®. Risk
factors for recurrent seizures
include (1) calcifications

on follow-up CT, (2) break-
through seizures, and (3) >2
seizures during the course of
the disease.

Antiepileptic therapy Tr with antiepilepti M guidelines are Strong; moderate
drugs®. similar to that in other
patients with seizures.
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Strength of Recommendation;

Form Type of Therapy/Subgroup Recommendation Comment Quality of Evidence
Cysticercal encephalitis (with Avoid antiparasitic drugs, treat Cerebral edema mediated by Strong; low
diffuse cerebral edema) diffuse cerebral edema with the host inflammatory re-
corticosteroids'. sponse. Antiparasitic drugs
are associated with worsen-
ing edema.

Abbreviations: CT, computed tomography; NCC, neurocysticercosis.
*Two well-designed randomized trials demonstrated more rapid radiologic responses and fewer generalized seizures in patients treated with albendazole compared to placebo.
“The combination of praziquantel and albendazole was superior to albendazole alone in patients with >2 cysts, but was not better in those with 1 or 2 viable cysts.

“The optimal anti-inflammatory regimen has not been clearly defined. A trial comparing 6 mg/day of dexamethasone for 10 days with 8 mg/day for 28 days followed by a taper noted fewer
seizures in the higherdose group. Other studies have used prednisone 1-1.5 mg/kg/day during therapy.

4There are no clear data on optimal duration of antiepileptic drugs. Risk factors for recurrent seizures include calcifications on follow-up CT, breakthrough seizures, and >2 seizures during
the course of the disease. In patients without any of these risk factors and no seizures in the prior 3 months, antiepileptic drugs can be safely withdrawn within a few weeks of the reso-
lution of the enhancing lesion on high-resolution imaging studies.

“Two meta-analyses of randomized controlled trials have concluded that albendazole improved the outcome in patients with single enhancing lesions due to neurocysticercosis
fAlbendazole should be given along with anti-inflammatory drugs. The optimal dose and duration has not been defined, but doses have included dexamethasone 0.1 mg/kg/day for the
duration of therapy or 1-2 mg/kg/day of prednisone or prednisolone have been used.

9Management guidelines are similar to those in other patients with seizures. Many can be managed with a single drug. There are no data on relative efficacy of different antiepileptic drugs.
"A few case reports suggest that when corticosteroids are lowered or stopped, rebound perilesional edema can occur. Therefore, anti-inflammatory drugs should be used cautiously, if at
all, in patients presenting with perilesional edema around a calcified lesion

'Antiparasitic agents can worsen cerebral edema and should generally be avoided in patients with increased intracranial pressure from either diffuse cerebral edema (cysticercal enceph-
alitis) or untreated hydrocephalus

Retirado de White AC, Coyle CM, Rajshekhar V, ef al. Diagnosis and Treatment of
Neurocysticercosis: 2017 Clinical Practice Guidelines by the Infectious Diseases
Society of America (IDSA) and the American Society of Tropical Medicine and
Hygiene (ASTMH). Clin Infect Dis. 2018;66:¢49-75.
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Anexo 3 - Neuroanatomia e circulagao do liquido cefalorraquidiano.

Bridging veins Choroid plexus of Tateral ventricle

Supracallosal cistern — Superior sagittal sinus

Suba id s
Dura mater Subarachnoid space

Arachnoid granulations
IArachnoid

Chiasmatic cistern
Choroid plexus of 3rd ventricle
Interpeduncular cistern

Cerebral aqueduct (of Sylvius)
Prepontine cistern

Lateral aperture {foramen of Luschka) s P
Cistern of great cerebral vein
Choroid plexus of 4th ventricle
Dura mater

Arachnoid

Subarachnoid space

A

Median aperture (foramen of Magendie)

Cerebellomedullary cistern (cisterna magna)

Retirado de Atlas of Neuroanatomy and Neurophysiology, Selections from the Netter

Collection of Medical Illustrations. Disponivel em

https://pt.slideshare.net/rjprojetion/netter-atlas-de-neuroanatomia. Acedido em 15 de

Junho de 2018.
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