HIDRANENCEFALIA - UMA DOENCA
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RESUMO

Introducio: A hidranencefalia ¢ a forma mais grave de destrui¢ao
cortical cerebral bilateral cujo diagnostico diferencial inclui hidro-
cefalia severa, holoprosencefalia alobar e sindrome de Walker-War-
burg. E uma anomalia rara, ocorrendo em menos de 1 a cada 10.000
nascimentos em todo o mundo. Objetivo: Relatar um caso raro de
hidranencefalia diagnosticado na ultrassonografia obstétrica com
correlacdo com a ultrassonografia transfontanelar e com a tomogra-
fia computadorizada. Materiais e Métodos: Revisao do prontuério,
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registro fotografico dos métodos diagnosticos e revisao da literatura.
Resultados: Paciente do sexo feminino, 33 anos, com 33 semanas e
05 dias de gestagao, referindo perda de liquido amnidtico. A ultras-
sonografia obstétrica apresenta importante alteragdo do parénquima
cerebral substituido por liquido cefalorraquidiano; a foice cerebral
estd presente. Tais alteragdes sdo compativeis com hidranencefalia.
Conclusio: Relatamos um caso raro de hidranencefalia comparando
o exame pré-natal diagndstico — ultrassonografia obstétrica — com
os exames pos-natais — ultrassonografia transfontanelar e tomografia
computadorizada.

Palavras-chave: Hidranencefalia. Encéfalo. Ultrassonografia.
Lactente.

ABSTRACT

Introduction: Hydranencephaly is the most severe form of bilateral
cerebral cortical destruction which the differential diagnosis
includes severe hydrocephalus, alobar holoprosencephaly and
Walker-Warburg syndrome. It is a rare anomaly, occurring in less
than 1 per 10,000 births worldwide. Objective: Report a rare case of
hydranencephalia diagnosed by obstetric ultrasonography correlated
with transfontanelar ultrasonography and computed tomography
scan. Materials and Methods: We carried out a review of medical
records, photographic record of diagnostic methods, and review
from the literature. Results: We report a 33 years-old female patient,
with 33 weeks and 05 day of gestation reffering loss of amniotic
fluid. Obstetric ultrasonography shows close destruction of the
brain parenchyma replaced by cerebrospinal fluid. The falx cerebri
is present. Those features are compatible with hydranencephaly.
Conclusion: We report a rare case of hydranencephaly comparing
prenatal diagnosis - obstetric ultrasonography - with postnatal
exams - transfontanelar ultrasonography and computed tomography.

Keywords: Hydranencephaly. Brain. Ultrasonography. Infant,

INTRODUCAO

A hidranencefalia ¢ a forma mais grave de destruicdo cortical ce-
rebral bilateral cujo diagnodstico diferencial inclui hidrocefalia severa,
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holoprosencefalia alobar e sindrome de Walker-Warburg (GENTRY
E CONNELL, 2013; GHOSH, 2013). E uma anomalia rara, ocor-
rendo em menos de 1 a cada 10.000 nascimentos em todo o mundo
(MALIK et al., 2013; TAORI et al., 2011).

A hidranencefalia ocorre apds completo desenvolvimento dos
ventriculos e cérebro, geralmente no segundo trimestre da gestagao
(GENTRY E CONNELL, 2013;. MALIK et al., 2013). Ha total ou
quase total destruicdo do parénquima cerebral ao nivel da artéria
carotida interna bilateral (GENTRY E CONNELL, 2013; GHOSH,
2013; TASI, KUO e CHOU, 2008). O cérebro ¢ substituido pelo li-
quido cefalorraquidiano e debris sdo cobertos por leptomeninges e
dura-mater (GENTRY E CONNELL, 2013; GHOSH, 2013; MALIK
et al., 2013; TAORI et al., 2011). O talamo e a por¢ao medial e infe-
rior dos lobos frontal e temporal também podem estar preservados.
Como os ventriculos ja foram formados, a foice cerebral esta presen-
te (MALIK et al., 2013). O tronco encefalico geralmente ¢ atrdfico,
no entanto, o cerebelo ¢ quase sempre normal (MALIK ef al., 2013).
O tamanho da cabeca pode estar aumentado, apesar da auséncia de
cortex cerebral bilateral (GHOSH et al., 2013).

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 33 anos, com 33 semanas e 05 dias de
gestacao, referindo perda de liquido amniotico. Tabagista (15 cigar-
ros por dia) e etilista. Sorologias da gestacao: HbsAg negativo; Toxo-
plasmose IgM: negativo; Toxoplasmose IgG: positivo; HCV: negati-
vo; HIV: negativo; VDRL: negativo; Citomegalovirus IgG: negativo.
Urocultura positiva para Escherichia coli. A ultrassonografia obsté-
trica apresenta importante alteracdo do parénquima cerebral subs-
tituido por liquido cefalorraquidiano; a foice cerebral esta presente
(Figuras 1 e 2). Tais alteragdes sdo compativeis com hidranencefalia
e foram confirmados com a ultrassonografia transfontanela e com a
tomografai computadorizada realizadas apds o parto (Figuras 3 e 4).
A crianga nasceu com 35 semanas de gestacdo, falencendo 10 dias
depois na unidade de terapia intensiva pediatrica.
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Figura | - A ultrassonografia obstétrica mostra destrui¢ao quase total do parén-
quima cerebral (seta branca) substituida por liquido cefalorraquidiano (asteris-
co). A foice do cérebro esta presente.

Figura 2 - A ultrassonografia obstétrica mostra destruicao quase total do pa-
rénquima cerebral substituido por liquido cefalorraquidiano. A foice do cérebro
esta presente (setas brancas).
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Figura 3 - Ultrassonografia transfontanela demonstrando destrui¢do quase total
do parénquima cerebral substituido por liquido cefalorraquidiano.



Figura 4 - Tomografia computadorizada no corte axial ilustrando destruigao
quase total do parénquima cerebral substituido por liquido cefalorraquidiano.

DISCUSSAO

A etiologia da hidranencefalia ndo est4 bem estabelecida. Hipote-
ses incluem obstrucdo vascular e infec¢ao (MALIK et al., 2013). A
infeccdo por toxoplasma e citomegalovirus também podem ser rela-
cionadas como possiveis causas (MALIK et al., 2013). O mecanismo
patogénico atualmente aceito ¢ uma obstrucao intra-utero da artéria
carotida interna bilateral, com evidéncias de que o processo pode
comegar em 8 a 12 semanas de gestacao (GHOSH et al., 2015; TASI,
KUO e CHOU, 2008). No entanto, as estruturas supridas pela circu-
lagdo posterior (cerebelo, tronco encefalico, talamo, ganglios da base
e porcdes dos lobos occipital e temporal) estdo preservadas (GEN-
TRY E CONNELL, 2013; GHOSH, 2013; TAORI et al., 2011; TSAI,
KUO e CHOU, 2008). Outros fatores causais relatados incluem ex-
posicdo materna a cocaina, sindrome de transfusao feto-fetal e he-
morragia intraparenquimatosa no utero (MALIK et al., 2013).

A imagem do TC sem contraste ¢ diagnostica (GHOSH et al.,
2015). A borda do tecido cortical intacto abaixo da convexidade
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Ossea parietal pode ser impossivel de identificar devido aos artefa-
tos gerados pela calvaria sobreposta, entdo as vezes pode ser dificil
diferenciar a hidranencefalia da hidrocefalia grave (MALIK et al.,
2013). Neurossonografia do lactente e ultrassonografia pré-natal do
feto também ¢ util para o diagndstico de hidranencefalia (MALIK et
al., 2013; TAORI et al., 2011).

A ressonancia magnética fetal (RM) permite um diagnostico mais
preciso, permitindo um melhor aconselhamento pré-natal em relagao
ao prognostico e também direcionando a investigagdo subsequente
(teste de hipercoagulabilidade e teste do gene COL4A1) (GENTRY
E CONNELL, 2013).

A hidranencefalia pode ser diferenciada da hidrocefalia severa
pela identificacdo de uma borda fina de substancia branca e cortex ao
redor do ventriculo dilatado na hidrocefalia, enquanto na holoprosen-
cefalia hd um ventriculo unico, uma falange ausente e fusdo parcial
do talamo (GHOSH et al., 2015; MALIK et al., 2013). A sindrome de
Walker-Warburg ¢ caracterizada por lissencefalia em paralelepipedo,
hidrocefalia congénita, hipotonia e malformagdes oculares congéni-
tas como displasia de retina e microftalmia (MALIK et al., 2013).

A eletroencefalografia e os potenciais evocados somatossensiti-
vos mostraram auséncia de atividade cortical com preservagao das
ondas de origem do tronco cerebral 9 TSAI, KUO e CHOU, 2008).
Os estudos de potenciais evocados confirmaram os achados de ima-
gem de perda cortical extensa na hidranencefalia, € o uso de am-
bos os métodos acrescentou especificidade diagnostica e elucidagdo
do progndstico para a evolugdo das criangas com hidranencefalia
(TSAIL KUO e CHOU, 2008).

As criangas com hidranencefalia tém uma expectativa de vida di-
minuida - a sobrevida dura de semanas a meses (GENTRY E CON-
NELL, 2013; TAORI et al., 2011). Tem um progndstico invariavel-
mente ruim, com apenas a fun¢ao do tronco cerebral remanescente
(MALIK et al., 2013).

CONCLUSAO

Relatamos um caso raro de hidranencefalia comparando o exame
pré-natal diagnodstico — ultrassonografia obstétrica — com os exames
pds-natais — ultrassonografia transfontanelar e tomografia computa-
dorizada.
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