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Malformacoes congénitas encefilica e craniofaciais

em bovino.

Cerebral and skull-facial congenital malformations

in bovine.
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Resumo

Foram analisadas, macroscopicamente,
malformagdes congénitas encefilicas ¢ craniofaciais
em bovino mestigo, recém-nascido, A andlise ob-
servou-se macrocefalia, em forma de abohoda, como
principal anomalia. Anecropsia revelou inexisténcia
de ossificacdio da caloty cramiana, substituida por uma
expansio de tecido mole, recoberto por tegumento
normal. Apos incisio antero-postenior ¢ exposigio
da porgio interma da cavidade craniana constatou-
se anexisténcia dos hemisférios cerebiais, cerebelo
¢ hipGiise, com persisténcia de remanescentes de
tecido nervoso em continuidade com a medula ds-
sed. Dacavidade craniana foram retirados 3,340 mi
de liquido cefalormquidiano, tendo ainda sido ob-
servadas fenda nasal parcial, fenda labial total,
mialoclusado, auséncia dos incisivos, desvio da linha
sagital, defeitos de formagio da orbita e globos ocu-
lares andomalos,
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Abstract

It was analyzed, anatomical, cerebral and skull-
facial congenital alterations in bovine of mixed race,
newly born. To the analysis macrocephaly was
observed, inabdboda form, as main anomaly. The
necropsy revealed mexistence of ossification of the
cranium, substituted by an expansion of soft fabric,
covered for normal tegument. After incision in the
front sense back and exhibition of the portion
interns of the cranial cavity was verified the
inexistence of the cerebral hemispheres, cerebellum
and hypophysis, with persistence of remainders
ol nervous fabric in continuity with the bone
marrow. Of the cranial cavity they were solitary
3.340 mlof LCR, having been still observed partial
nasal rift, split labial total, alteration in the occlusion,
absence of incisors, deviation of the medium line,
defects of formation of the arbit and anomalous
eyeballs,

Key-words: congenital malformatians — skull -
facial - cerebral - macrocephaly.
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Embriologicamenie sabe-se que o neuroerinio, ou
sepL a8 porgoes laterais ¢ o1eto do crinio deri-
vam do mesenguima que envolve o encélalo atra-
vés de ossificagio intramembranosa. Nesie ipo
de ossificagio s oflulas mesenguimais proliferum
¢ pradualmente mudam de forma passando a

osteoblastos gue viio formar tecido ostedide gue,

posteriormente, s¢ mineraliza. Formam centros
priniirios de 0ssiicagio que crescem para i pe-
riferia du futurs pega éssea imadiando espiculas
osseas. A base do crinio ou condrocrinio onig)-
na-s¢ a partie do mesénguima adjacente a
notocorda que se condrifica ¢ passa a formiar a
cantilagem paracordal. Rostralmente & cartilagem
puaracondul encomtrm-se as cartilagens hipofisarias
e as trabéeulas erinicas gue se fundem e formam,
respectivamente, o corpo do esfendide ¢ o
etmiide. Outras condensagoes mesenguimmis api-
recem, acada lado da placa mediana ¢ originam
as asas menor ¢ maior do esfendide. Com o apa-
rectmento da capsula pen-otica desenvolve-sc o
Labirmto membranoso que di ongem as pares
petrosas ¢ mastoideas do temporali mats tarde
estas duas partes se unem coma asa lemporal ca
placa puracordal ¢ completa-se a formagio do
osso  temporal  (SADLER.  2002;
KATCHBURIAN & ARANA, 2004).

O crinio pode apresentar anomalias de formagdo,
quie vamamde grandes defeitos come i crimiosguise,
combinacos com grosserrs delommudades encefilicas
como aanencetalia, o e pequenis alteragoes,
evidenciives apenas rdiogmficaunente. Outrasano-
malias sio causadas por ossificagio prematura de
uma ou mais suturas. Como exemplos se tém a
escalocelali gue ¢ o fechamento precoce da suturs
sagital; aacroceflia gque o resultadodo fechamen-
1o precoce da sutura coronal ¢ a plagiocefalia que
consiste no fechamento das suturas coronal e
lambdoide die wm dos lades doetinio (SADLER.,
2005 1, Anerania € o oposto dessas lesoes, porque
neste caso pode ocorrer apenas a formuagio parcial
da culoti craniima oo mesmosuz suséncia total (CO-
ELHO, 2002) ¢, portanio, ndo haveri presengade
suturas, Existem minda, numerosas sinostoses
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craniofacians. A mais conhiecida ¢ a sindrome de
Crowzon, comossificagiio das sutums sagital ¢ coronal
ao mascimento, dlém do fechamento antecipado da
fontanela antenor e da sutura frontal. Uma outra
sindrome gue envolve desenvolvimento cranial € 4
de Apert, que se carcteriza pelo fechmmento pre-
st da sutura coronal. Outras anomalias como,
porexenmplo, amicrocelulin decome da falta de cres-
cimento doencéfalo, enquanto que a macrocefaliaé
aexpansio dicaixa cramana atendendo a wm au-
mentoexagerado docrescimento do eneéllo ou res-
postia a wima pressiao intraluminar intensa
(PORTILLO, 2004,

Por sua vee, o face du viscerocriinio ¢ divididaem
teés tergos. O lergo superior, que Tz parte do
ACUrDEranio ¢ tem o osso frontal como principal
estrutura, ¢ lormado pelo processo frontonasal.
O seu desenvolvimento origing o processo fron-
tal, responsdvel pelo tergo superior da face ¢ 0s
processos nasuis mediais ¢ latenus, que onginam
aregio nasal, a porgao mediana do kibio superi-
or ¢ o palato primdrio, Os tergos médio e infenor
origimame-se dos dois primeiros arcos branguiais.
O primeir arco divide-se em processos maxila-
res direito e esquerdo ¢ originam a maxila, o 0sso
zigomiitico e parte do osso temporal, e em pro-
cessos nundibulares direitos ¢ esquerdos gue on-
cinam a mandibula, os ossiculos do ouvido ¢ o
Libio inferior. O segundo arco origing i porgio
basal da face, regiio do osso hidide (BHASKAR,
1989 KATCHBURIAN & ARANA, 2004),

Segundo Surk ¢ Ehrmanm (1958) 1 fossa incisiva
¢ ponto utilizado como referéncia para defeitos
faciais anfeniores ¢ posteriores, As lendas anten-
ores encontradas na face sio ocasionadas pela
faltindde penetragio mesodénmica aproprisda nos
suleos e adesintegragio de tecidos entre o pro-
cesso masal medial e processo maxilar da regiio
do filtro do libio superor e abarcam a fenda fabi-
al e as fendas entre o palato primirio ¢ o palato
secundirio, As fendas situadas atrds da fossain-
cisiva dever-se a falta de fusao das pratcleims
pabatines, onginandoentio s fendas pakatmae uvalkir

OMNIA SALDE, VOL. IENUMERO L JULHO/DEZEMBRO 2005



¥
Outra malformagao facial diz respeito ao tama-
nho da abertura bucal. A fusio dos processos
maxilares ¢ mandibulares leva it formagio de uma
abertura bucal normal, de acordo com os com-
ponentes genéricos herdados durante fecunda-
ciio: se a fusio for menor do que 0 normal iem-se
T NACTOSTOMEL &, S¢ MAIOT, WM microstomia,

O primordio do sistema nervoso central € a placa
neural, Com o desenvolvimento da placa neural
tem-s¢ a formagdo do sulco, da goteira ¢ final-
mente do ubo neural. Em torno de 24 dias de
gestagho fecha-se o neuropodo anterior ¢ o pos-
terior dois dias apds. A porgiio mais anterior, mais
larga, do tubo neural forma o encéfalo ¢ a poste-
rior, mais longa e regular, origing a medula espi-
nhal. Na quinta semana o encéfalo ji apresenta
dilataghes caracteristicas de suis porgies defini-
tivas: o telencéfalo, os hemisiérios cerebrais pri-
nuitivos, o diencéflo e o mesencéfalo i mostran-
do o inicio de formacio do metencélalo,
miclencéfalo e a flexura ponting, A cavidade neural
& continua em todo o tubo ¢ forma o canal central
na medula espinhal; o quarto ventriculo no
rombencéfalo: o aqueduto cerebral no
mesencéfalo: tereeiro ventriculo no diencéfalo e
ventriculo lateral em cada hemisfério cerebral.
Preenchendo toda esta cavidade neural esti o li-
quido celalorraquidiano (SADLER, 2005).

O deseavalvimento do sistema nervoso central
depende do estado de saide materna, das condi-
cives da placenta, do parto e do funcionamento
correto do sistema cardiopulmonar do neonato.
Entre 0 fatores exogenos considera-se que o Lipo
de comprometimento cerebral vai depender do
momenio em gue o agente atua, de sua duragioe
da sua ntensidade. Quanto Jo momento emgue
o ngente etivldgico incide sabre 0 SNC em de-
senvolvimento, distinguem-se os periodos preé-
natal, per-natal ¢ pos-natal (ROTTA, 2002), No
periodo pré-natal a perfusio do cérebro fetal pode
comprometer-se por enfermidades sistémicas, por
Iraumalismos, por intoxicages da mie, por in-
compatibilidades  materno-fetais,  por
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desequilibrios circulatdrios em gestagocs
monocoriais, por patologias placentirias ou por
prohlemas de formagio do proprio coragio fetl
(BURKE: TANNENBERGII, 1955, PERES
MIES, 1999; 2000).

O tubo neural pode ser sede de defeitos (DTN)
comoaanencelalia encefalocele e espinha bifida
Além dessas malformagoes, diretamente relacio-
nadias com o fechamento normal do wbo neural,
encontrume-se também aquelas relacionadas as
encefalopatias vasculares fetais. Sio as denomi-
nadas lesdes destrutivas cisticas secundirnias ou
acidentes vasculares durante a vidi intra-uterina ¢
que abrangem a hidranencefuhia, o porencefaliae
acncefalopatia multicistica.

A hidrnencefaliaé umdefeito que seongina depois
da nevurulagio ¢ consiste na auséncia completa ou
incompleta dos hemisféros cencbrais que seencon-
tram substituidos por cavidades recobertas por
meninges ¢ ocupadas por liquido cefalomuguidianc
(LCR), porém a abdbada craniani e as meninges
permanecem intactas, Acalota cranimaesta nomal
ou distendida. Lm geral observa-se umcrescimento
progressivodo perfmetrocramial, somente depois do
nascimento ¢ devido a isto o tamanho da cabega
pode ser normial, sobretudo no momento do nasci-
mento, A regiiio basal dos [obulos occipitais ¢ tem-
porais, oilamo, a porgio posterior dos nicloos da
base. 0 toneo ¢ o cerebelo encontram-se, geral-
mente, consenvados (BURKE: TANNENBERG
1995: PEREZ MIES et al., 1999 2000), Acredita-
se que sefa causada por um acidente cérebio-
vascular intra-uterine no terrtono de ambas as
cardtidas internas (SALES LLOPES et al,, 2005)
Pode ser o resultado de um processo destrutivo ce-
rebral como o decormente de um maciqo infano na
repido imgaca pela anéris cardtida mtem, especili-
camente pelas anténas cerebral anterior ¢ cerebral
prosterion As causas também poxlem serinfecciosas:
herpes congénito ou neonatil, toxoplasmose.
encefalite eqiiina, entre outrus (SALES-LLOPIS et
al.. 20051, Desta maneira, a hidanencelalia € con-
sequiéncia de una redugio generalizudada perfusio
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wal com um compromerimento

disseminado (COTRAN, KUMAR &
ROBBINS. 1996)

cierel

Ouando o isguenia ¢ou ipoxia sio mals
extensas, rovocindy necrose guase 1ol dos
hemisfenos  cercbrms, estes  podem  estar
reduzidos o um saco cistico cheio de liguido
cuga parede membranosa ¢ formada apenas pela
pia-aracndide ¢ por fing pelicula ghal, Podem
eslir |"'['l_'hl.'I"-.I.l.L':\ |‘IHI'{I-!|..'- pistero-mieriores
dos hemistenos (polos ocoipitas ¢ superticie
inferior labulos temporais). 0O

comprometimento dox nucleos da base ¢ do

dos

Fronco encelillico e cerebelo
permuanecem miactos, Parm Brasileiro Filho et
al, (1994) tanto a perencelalia guanio a
hidrinencelalia sdo conseqguencias de
peressoes poxicos-1squenieas, gue ocormem
enire i vigesimi e vigesima oilava semanas de

talamo ¢ variavel

gestagio

v ledresmencetalin ocastanalmente pode
apresentar malformagiao facial, enquanto que a
holoprosencetalia . sempre ¢ acompanhada de
thsmorhismo facinl

A holoprosencetahin ¢ uma mallormagao
caravterizada peln faln de desenvolvimento do
prosenceinlo que ¢ responsivel pela formagio
do Wobule frontal do cérebro do embnido e
determuna alteragdes no desenvolvimento da
luee e naestrutura ¢ funcionamento cerchral

milformacHes
congdnitas goras, seeundo Sadler (2003) sao

s agentes enologicos  das
diversps ¢
ambientais: 10% para falores  genéticos ¢
Cromossomicos. ¢ os 8% restantes  seriam
a4 complexas inleragoes e fatores
gencticos ¢ ambientals, Lima
rande varedade de agentes que produzem
ralformagies congénitas: viroses, ridigdes,

distribuidos cm 107y para ftores

l.h."~ iti"l
Conhece-se

LiII-T:.T!..h I'I'I.'..‘l.hl...';ll'lll..'r'l.tlil'n.'l‘u eSS, |'l-.n'|m‘rnu;|:-.
diabete materna ¢ anormalidades
CIOMOSSOMICOs, SHire ouirs

Tomando coma base as consideriigdes expostas,
¢ objetiva do presente trabatho anabisar ¢ des-
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erever as milformagdes congénitas encelillicas
¢ cramws de bovine neomorto, discutindo a

possivel etiopatogenin dessas anomalias.

Relato de ¢aso

Bovine, comt gprosimadamente dows dins de
ihade, macho, mestico, nascido de méae mesog
¢ pid nelore tbapud, sem consangeiiinidade,
miesclado ¢m branco ¢ preto, for encaminhado,
pelo seu proprictano, ao Curso de Medicma
Verermdria dos Faeuldades Adamantinenses
Integradas FAL por ser portador de
malformagoes  congenitas  ¢ncefalicas ¢

canmolacus

Dados fornecidos pelo proprictino dio conta
de que o ammal aparentando peso normal
cncontrava-se a0 hado da mie, em decubio
lateral, berrando a curtos intenvilos de lempo.
nio tendo ainda se alimentado. Levado para o
curril percebeus-se que o animal conseguia
deglutir com bastante dilwenldade

Embora apresentando anrogripose, conseguta
muovimentar-se todn ver ue Griconirava RIRL (R
OQuando em decibito Tateral
esquerdo mostrava-se  trpnguilos guando em

[‘ill'ﬂ LR E ] e 2

decabito  lateral direto tomava-se  agtado,
berrando com  fregiiéncia
existéncia de retardo de neurepsicomotor assim
como o macrocelalin, cwo aumento de volume
foi ocorrendo grudativamemte desde o
nascimento(Fie. )

Fricou evidente a

Faoe, 1. Amimed e olecalito datioral, Eservay

detormicdade cranlo=factal, om forma o cipnila
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Ao exame clinico venficou-se hipotermia
generalizada, tendo ocorrido o dbito do animal,
aproximadamente 48 horas apds o nascimento.
A necropsia comegou com a medicio da clipula
que apresentou 74 centimelros de diametro e 24
centimetros de altura (Fig. 2) ¢ cujo conteado,
retirado por perfuragio na porgio superior da
cabega do animal (Figs. 3 e 4), resultou em
3.340 mililitros de liquide cefalorraguidiano
(LCR). Na segiiéncia foi realizada uma incisio
no sentido antero-posterior expondo a porgio
interna da copula, quando se constatou a
auséncia total da porgio ossea do neurocranio
(Fig. 5). auséncia dos hemisférios cercbrais, do
cercbelo e da hipofise: com persisténcia de
remanescentes de tecido nervoso (Fig. 6).
Devido a auséncia de tecido dsseo, da calota
craniana, as meninges mostraram-se adendas
diretamente aos componentes tegumentares da
cupula mencionada (Fig.7).

Fig. 3. Retirada de LCR da cipula, através de

OMNIA.

metrica.
perfuracio.
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Fie 4 Provetas mostrando LOK cofetado num folaf
de 3,340 mi

Fig 5. Ahertwra da abdbada craniana, Observar
ausencia de ossificagdn,

Fig. 6. Remanescentes dos componentes encefalicos
e contiuufdade com o medtili
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Fig 7. Porgde inferng oas aenines onm

vaseufrizacdo ool

Verificou-se amnda, que a deformidade causada
pela dilatacio eriinica (cupula) além de ocupar
toda a extensio do neurocranio, compromelen
o viscerocrinio na medida em que avangava
sobre os dois tergos superiores da  face.
Portanto, a expansio da clpula e a compressio
exercida pela grande quantidade de liquido nela
contida impediram o desenvolvimento do tergo
superior da face, sendo que o tergo médio
mostrou-se também  bastante comprometido,
especialmente na linha mediana, onde apenas a
por¢io inferior do nariz, igualmente
malformado, pode serevidenciado (Fig 8).

Presenca de fenda parcial nasal do lado diretto
cuja eavidade nasal esta constituida
exclusivamente de tecido mole, representado
por conjuntivo denso fibroso, semelhante ao
penosteo, O seplo nusal, subdesenvolvido,
mosirava flia de fusio com as estruturas que
formam o assoalho da cavidade nasal, estas de
constituigiio fibrocartilaginosa (Fig. 9).

Fig. &

Resstcder dior terio mddlio oa face, mostvando

seprte vl desviado para a esgucnde

Fenda labial unilateral completa do lado
superior direito, sendo que o labro dobrava-se
para o interior da cavidade bucal;
desenvolvimente normal do labro infenor;
palato duro nio fendido, porém alargado na
regiio dos molares, com desvio para o lado
esguerdo resultando em maloclusio, auséncia
de incisivos e desvio da linha sagital (Figs. 10e
11y A lingua mostrou padrées normais de
desenvolvimento,

moxtrando alarsimaentio

Fiw 10, Reotio da palata
i vegrico dox molires

~xeffis

Fig. L Regido de molaes, mosteasiedo oo liesdo
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Os globos oculares de tamanho e formas
normais apresentavam diferentes nuances de
coloragio, sendo o esquerdo de um azul
profundo e o direito, esbranquigado ¢ opaco
(Fig.12). No que se refere a posigao, o globo
vcular diretto  situava-s¢  mais  posterior-
mente ¢ a orbita era incompleta; o direito
mostrava localizagio analomica normal
(Figs. 13¢14)

Fig [3. Crantor seco, lado diveito, mosirando virios
variox graws de deformidades.

Fig. 14 Crdnio seee, ldo esquerdn, mostrande
arbita bem formeda.

OMRf-

Discussio e Conelusio

Com base em nossos achados, de todas as
malformagdes congeénitas encefilica ¢
craniolaciais apresentadas  pelo espécime
analisado, a mais evidente e deformante foi a
macrocefalia. Dai, inicialmente, pensou-se
tratar-se de hidrocelabia ou hidranencefaha,

A comprovacio ou negagao desta hipotese
poderia ter sido confirmada com a realizacio
de um eletroencefalograma (EEG) que teria
evidenciado inexisténcia de atividade elétrica
no caso de hidranencefalia ou um tracado
elétrico anomalo, porem mostrando existéncia
de atividade de fundo de cérebro, no caso de
hidrocefalia maxima (GARDEA et al., 1995).
No entanto, ¢sta manobra simples que poderia
orientar a definigio do tipo de anomalia
encontrada esvaiu-se em decorréncia do obito
prematuro do animal, ainda quando do inicio
darealizagdo do exame clinico.

Assim sendo, recorrendo aos dados da
literatura, verificou-se¢ que na hidrocefaha
ocorre a formagio normal da calota craniana e
da cortical cerebral, inclusive o ossificagiio,
sendo a expansio do crimo ocasionada pelo
awnento do liquido cafalorraguidiano, No
caso em questdo, apesar da macrocefalia,
observou-se que a calota craniana cedia a
palpacio e ndo apresentava ossificagio
fugindo, portanto, das caracteristicas
essenciais da hidrocefalia.

No que se refere ao revestimento da
macrocefalia notou-se que o tegumento estava
totalmente desenvolvido e apresentava todos os
seus constituintes, principalmente os pélos:
abaixo desta estrutura ectodérmica estava
presente também tecido conjuntive cuja origem
¢ mesodérmica, o que estid em concordancia
com o descrito pela literatura. Isto porque apos
a neurulagao primana, durante a formagao do
tubo neural ¢ a separacio do ectoderma
superficial. acontece uma rapida invasio do
mesoderma circundante que ocupa o
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espago eatre o neurocctodermi _ agora se cons-
tituindo no tubo neural _e o ectodenma de reves-
timenito. Durante a neurulagiio secundiria o tubo
neural encontri-se recoberto pelo ectoderma de
revestimento . em humanos. entre 24 ¢ 32 dias
de gestagio, fecha-se na regifio do neurdapodo
anterior e o who neural comega a apresentar con-
tetido liguido que passa a constituir um sistema
ventricular primitivo. Este por sua vez gers uma
forga intraluminar cujo resultado serd a formagdio
do cérebro ¢ do sistema ventricular definitivo
(PORTILLO, 2004), desta maneira fica
estabelecida a porgiio nervosa, as meninges, o
revestimento externo da cabegace a formacio do
neurocrinio. Este se desenvolve do mesénquima
que envolve o encéfalo, através de ossificagio
intramembranosa, a partir de centros primdarios de
ossificacio (SADLER, 2005).

Buseando-se nestes fatos nio se pode dizer que
houve uma malformagio por migracao anarmal
do tecido mesenguimal gue cobre os hemisférios
cerebrais, pois segundo Hagen-Ansert (2004) esta
migragao defeituosa resultaria em auséncia parci-
Alou completa do crinio, com completo desen-
volvimento cerebral, No presente caso nédo hou-
vea formagio dos ossos da calota craniana como
também nao houve formacio do cérebro. fatos
Que se contrapoem ao relatado pela autora.

Também € sabido que as células da crista neural,
que surgem da fusdo do twbo neural, originam as
meninges primidrias, as células de Schwann, os
primordios dos nervos Gpticos, a bainha destes
nervos. gianglios dos pares cranianos ¢ a glindula
adrenal. Ao derxar o tubo neural estas células pi-
dem sepuirdois caminhos: migrar mais dorsalmente
40 tubo e constituir os melandeitos da pele ou
migrr mals ventralmenie ¢ constituir, por exem-
plo, os ginglios das raizes dorsais. A falta de
distensio do tbo neural afeta estruturas do cére-
bro e produz desorganizagio da migragio
neuronal. que por sua vez provocy uma forga
indutiva sobre 0 mesoderma onginando um espa-
GO aricnoideo, mais espesso ¢ menos permedivel
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acireulacio doliguido cefalormaquidiano. Ainda,
estes transtormos do tubo neural originam uma for-
magio desordenada dacalota craniana.

Dentro deste mecanismo “em cascata™ as aliera-
gdes nio sio mais do que o resultado de uma
formagio alterada das vias de circulagao do ligui-
do cefalorraquidiano tanto intracranial (agueduto
de Silvio, forames de Luschka ¢ Mangendic)
quanto dos espagos cerebrais (espaco
subaracndideo, onde o LCR ¢é absorvido pelas
vilosidades araendides),

Pode-se entdo supor que a auséncia do tecido
Gsseo deva-se & pressio interna ocasionada pela
presenga de grande quantidade de LCR que teria
impossibilitado o estabelecimento de condigoes
favoriveis para formacao de centros de
ossificagiio. Pode-se ainda supor que os centros
de ossificagiio se formaram, mas devido as con-
digdes desfavoriveis j4 mencionadas sofreram
degeneragio. E importante ressaltar que o LCR ¢
secretado pelas eélulas epiteliais dos wios do plexo
cordide. localizado no assoalho ventral dos
ventriculos cerebrais e teto do terceiro ventriculo,
No humano adulto, normal, é produzido em uma
velocidade de 500 miidia; como o volume total ¢
de 140 a 150 ml, é renovado a cada 6 horas ¢ ¢
um processo de secregio e filtragio (COTRAN;
KUMAR; ROBBINS, 1987). Portanto, toda ¢
qualquer alteragio no mecanismo de produgio,
filtragao e circulagio do LCR podem resultarem
alteragoes encefilicas.

Dificil também, pela falta do tecido sseq, dizer
fque houve uma acrania porque esti é descrita como
malformagio aberta, que expae tecidos
encefilicos augio do liguido amniotico ¢ que por
1580 deverin ter causado uma anencefalia, uma vez
Gue mesmo sendo a acrania menos freqgiiente do
que a anencefalia, pode ser um precursor
embriolégico para o desenvolvimento desta
(HAGEN-ANSERT, 2004). Talvez pudesse ser
compreendida como uma acrania parcial, pois
porgées mais inferiores (basais) do erdinio foram
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observadas; porgoes ligadas ao desenvolvimento
do viscerocranio e que para Kwon ¢ Jeanty
(1991) € uma meroacrania pela presenga do
occipital. Por sua vez Coelho (2002) descreve
que a auséncia da caixa craniana ¢ uma acrania ¢
¢ este conceito gue esti sendo considerando nes-
te trabalho.

S¢ 0 LCR estivesse situado no espago
subaracnéideo serin uma hidrocefalia externa be-
nigna; se estivesse dentro do cérebro seria uma
hidrocefalia tipica e se nao houvesse cortical ce-
rebral seria uma hidranencelalia (COELITO,
2002; SALES LLOPES et al.. 2005).
Hidranencefalia é uma anormalidade rara, isola-
da, que acontece em menos de um por 10,000
nascimentos mundiais em humanos (NYBERG
PRETORIUS, 1990). Esta lesdo acontece depois
que o cérebro e os ventriculos estao formados
completamente ¢ a destruigao pode ser completa
ou parcial, com os hemisférios cerebris substitu-
idos por fluido coberto pelas meninges. Durantea
fase destrutiva, inicial, podem ser vistas massas
incomuns de hemorragias e tecido macio
(GREENE; BENACERRAF e CRAWFORD,
14975), porém neste caso a lesio ji estava em fase
avangada e o LCR ja se apresentava com sua
coloracio caracleristica.

Os ammais com hidranencefalia apresentam ce-
gueira, decibito dorsal, coma, crimio em capulae
bragquignausmo. Quando apresentam lesoes uni-
laterais inchinam a cabega em direciio ao lndo afe-
tado, midriase ipsilateral e deficiéncia contralateral
a0 reflexo & ameaga. Também sio desceritas de-
formidades esqueléticas associadas i rigida ex-
lensao ou contragao de um ou mais membros
(artrogripose), costelas anormalmente curvas, crii-
nio em aboboda, espessamento da calvdria.
cifoescaliose ¢ braquignatismo (GEORGE, 1994,
Estas observagoes corroboram o que for encon-
trado neste caso, porém nem todas as alteragoes
estavam presentes. Também, os autores nio des-
crevem lesoes facias e segundo Salles Llopis et
al. (2005) € pouco freqiiente observar dismorfismo
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Acontece que as malformagies que abrmangem a
regiiio facial sdo sempre descritas fuzendo parte
de holoprosencefalia, que ¢ causada pela falta de
divisao do lgbulo frontal para formar os hemisfé-
nos cerebrais direito e esquerdo. determinando
defeitos no desenvolvimento da face ¢ na estrutu-
ra ¢ funcionamento cerebral. Num extremo as
mallormagoes cerebrais 3o Lo sérias ao ponto
e serem incompativeis com a vida e quase sem-
pre causam mortes intra-uterinas. No outro ex-
tremo, as malformagoes faciais podem afetar os
olhos, o nariz, o kibio superior, sendo que o de-
senvolvimento do cérebro € normal ou quase nor-
mal, podendo ocorrer convulsoes ou retardo men-
tal. A malformagao facial mais grave ¢ a ciclopia
(NINDS, 2005).

facial ng hidranencefalia,

O descrito difere dos nossos achados com rela-
¢io ao excesso de LCR encontrado, muito em-
bora s deformidades faciais presentes tenham
refagao. Entretanto amalisando o ammal em ques-
tho encontrou-se o tergo superior da face preen-
chido por LCR ¢ a cipula atingindo até a frente
ila regiao que devena estar situada a base do na-
tiz, o gue leva a interpretar que os mesmos [ato-
res que influenciaram a auséncia Gssea da calota
cramana interferiram para a nao formagao dare-
giio do tergo superior da face ¢ abalaram a [or-
magio do tergo médio; porém a destruigiio cere-
bral niio estava apenas ao nivel da porcio lobular
frontal nas sim na quase avséncia de tecido ner-
voso encelilico.

Com a auséncia da maior por¢io cerebral ou sua
totalidade, o correto sena que a cabega se apre-
SENLASSE pequenit, porém quase sempre esti lem
diiimetro normal ou aumentado em tamanho por-
que o plexo cordide continua produzindo o Ligui-
do celalormuguidiano (LCR) que niio ¢ absorvido
adequadamente. Isto causa um aumentoda pres-
sio que pode ampliar a cabeca pelo o manto ce-
rebral (KURTZ: JOHNNON, 1999), Acredita-
se que estes “sacos” contendo grande quantidade
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de LOR possam ter pesado sobre as demais es-
trutiras embriondrias ¢ dificultadoa MIgragao ce-
fular para a drea da face determinando
malformagoes o somente no ego supenor da
face como também notergo médio. No lado mais
afetado aparecen (enda nasal parcial, faltade for-
magio Gssea da Grbita direita. deslocamento pos-
terior di mesma, campilognatismao lateral direito,

Com relagio a etiologia da lesdo sabe-se que i
hidranencefalia & um defeito que se origina depois
da neurulagiio ¢ consiste na auséneia total ou guase
total do cérebro, porém a abdbad ¢ as mennges
craniais permanccem intictas © # cavidade
intracranial estd cheia de LCR. Em geral obser-
vii-s¢ m crescimento progressivo do perimetro
cranial, podendo também o tamanho da cabega
<er normal, sobretudo no momento do nascimen-
1oz ocasionalmente pode apresentar macrocelalia
¢ & pouco fregiiente © dismorfismo facial (SALES
LLOPES. 2003). Scgundo Stevens ¢ Lowe
(2002) umia necrose cerchral pode produzir uma
gliose cistica que abrange a ulegeria, aporencefalia
¢ necrose da substincia branca nos hemisfénos
cerchriis que se denomina leucomalicia
periventriculur, Como forma mais agressiva de
porencefaliaéa hidranencefalia acredita-sc que,
por extensio, & Necrose pode desencadear esta
dltima. A deserigiio destes autores fala favor de
que a passivel enopatoge nia das malformagoes
descritas no presente trabalho possam ter relaglo
com fatores desencadeantes de necrose cerebral
seguidade gliose cistica ji que no presente Caso
ocorred grande aumento da cabega, representa-
do pelo aumento do perimetro cefilico o gual se
intensificou apds o nascimento do ammal.

No entanto, para alguns autores a patogénese da
hidrocefalia ¢ um acidenie vascular, porém sto
aem sempre pode ser confirmado uma vez gue
A0 ¢ SEMPre que as aneras carnlidas ntemas
estiio oclufdis (FILLY. 1994). Para outros & ari-
buicio da mesma estd ligada as mfecgOes intra-
uterimis, particularmente a toxoplasmose ¢ infec-
goes virdticas causadas pelo enterovirus,
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adenovirus, parvovirus, citomegalovirus, herpes
simples ¢ pelo Epstein-Bar, além das expaosi-
goes toxicas ¢ abuso de cocaing e, 2
hidranencefalia, mbém foi desenta fazendo par-
te de sindromes raras (HOYME,
HIGGINBOTTOM; JONES, 1981: RAIS-
BAHRAMI NAQVI, 1990). Ainda, foi desenta
hidranencefalia em gravidez com pémeos
monocoriais (RAIS-BAHRAME NAQVI, 1990).

Também se encontra na literatura que 3
widranencefalia em ambos os hemish Erios do cé-
rebro sio “sacos” repletos de liquido, ocorrem
em caprinos, cordeiros ¢ bezerros, como lesio
subseqiiente i infecgao intra-uterina com o virus
Akabane (STORTS, 19938). Contudo, uma nova
sfndrome descrita em cordeiros C ormedale aus-
ralianos envolveu hidranencefalia ¢ esta foiatr-
buida @ uma homozigose de umtrago reCessivo
simples (LEIPOLD: HORST; WOOLLEN,
1094), condigdes que nao podem ser despreza-
das na etiopatogenia do €aso relatado.

Num estudo retrospectivo em 6021 necropsius
bovinas, realizadas em um periodo de 36 anos no
«ul do Brasil, Sanches et al. (2000) encontrarim
305 animais com alteragoes congénitas do siste-
i3 nervoso ceatral, porém apenas um caso de
porencefalia que e sud amostragem significou
(1.33%. Us animais com malformagio do SNC
pascem mortos ou muito fracos ¢ guando 1550
scontece morrem logo aps o nascimento ¢ part
Noronha et al. (2000) o periodo neonatal
cormesponde & fuse critica, com maior densidade
de obitos, sugenindo que o ambiente intra-uterino
pode desempenhar um papel protetor pari 0s in-
dividuos com malformagio do SNC. Estas infor-
magoes demonstramdque as malformagoes refen-
das no presente ¢aso enguadrarm-se nas premis-
sas de ambos 0s autores citados ¢ reforgam ara-
ridade de tais achados.

Entretanto, embors citando algumas das causas
que podem ter levado ao aparecimento da lesio,
10 S 1M agul 3 IMengio discuti-las e indepen-
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dente de suas causas a hidranencefalia classica é
a substituigio completa dos hemisférios cercbrais
pelo LCR onde normalmente sio poupados o
tdlamo ¢ o cerebelo ¢, ainda, segundo Wheeler ¢t
al. (1991) siio preservadas porgoes basais do fron-
tal, do temporal ¢ também, as vezes, sao preser-
vados os 16bulos do occipital dependendo das
variagdes provisionais sanguineas do fluxo da ar-
téria basilar do temporal.

Se de um lado as alteragdes cerebrais levam a se
pensar em hidranencefali, por outro as alteragoes
faciais tendem a se considerar como parte de uma
holoprosencefalia, porém a posicao dos olhos poe
por terra este ultimo aspecto por ser encontrar
até mais afastados do que o normal para a anato-
mia deste animal.

Os achiados relatados no presente caso sio por
demais complexos para serem explicados com
base em uma (inica teoria, tudo levando a crer
tratar-se da associagio de miltiplos fatores que
culminaram a malformagao relatada.
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