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Malformações congênitas encefálica e craniofaciais 
em bovino. 

Cerebral and skull-facial congenital malformations 
in bovine. 

Professora Titular cm Histologia é Embriologia 

Resumo 

Foram analisadas, macroscopicamente, 
malformações congênitas encefálicase craniofaciais 
em bovino mestiço, recém-nascido, À análise ob- 

servou-se macrocefalia, em forma de abóboda, como 

principal anomalia. A necropsia revelou inexistência 
de ossificação da calota craniana, substituída por uma 
expansão de tecido mole, recoberto por tegumento 

normal. Após incisão antero-posterior c exposição 

da porção interna da cavidade craniana constatou- 
se a inexistência dos hemisférios cerebrais, cerebelo 
e hipófise, com persistência de remanescentes de 
tecido nervoso em continuidade com a medula ós- 
sea. Da cavidade craniana foram retirados 3,340 m] 
de líquido cefalorraquidiano, tendo ainda sido ob- 
servadas fenda nasal parcial, fenda labial total, 
malociusão, ausência dos incisivos, desvio da linha 
sagital, defeitos de formação da órbita e globos ocu- 
lares anômalos. 

Palavras-Chave 

malformações congênitas — crânio-faciais — 
encefálicas-macrocefalia 

Professor Titular em Patologia - 

Maria Tereza Girotto Matheus 

- UNESP e professora a FAS 

Gildo Matheus 

UNESP e professor na FAT 

Fábio Silva Stevanato 
Mestre - UNIMAR e professor na FAL 

Flávio Roberto Navasconi 
Biólogo e Encarregado Laboratórios na FAI 

Maria Luciana Pereira Manzoli Capaldi 
Bióloga e Técnica Laboratório Histopatologia na FAI 

Abstract 

ltwas analyzed, anatomical, cerebral and skull- 
facial congenital alterations in bovine of mixed race, 
newly born. To the analysis macrocephaly was 

observed, in abóboda form, as main anomaly. The 

necropsy revealed inexistence 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 
of nervous fabric in continuity with the bone 
marrow. Of the cranial cavity they were solitary 
3.340 mlofLCR, 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 orbit and anomalous 
eyeballs. 

Key-words: congenital malformations = skull - 
facial - cerebral - macrocephaly. 
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Embriologicamente sabe-se que o neurocrânio, ou 
seja, as porções luterais e o teto do crânio deri- 

vam do mesenquima que envolve o encéfiilo atra- 

vês de ossificação intramembranosa. Neste tipo 

de ossificação as células mesenquimuis proliferam 
e gradualmente mudam de forma passando a 

osteoblastos que vão formar tecido osteóide que, 
posteriormente, se mineraliza. Formam centros 

prrmários de ossificação que crescem para a pe- 
feria da futura peça óssea. trradiando espículas 

ússeas. A base do crânio ou condrocrâínio ornigi- 
na-se a parir do mesênquima adjacente à 

notocorda que se condrifica e passa a formar a 
camilagem paracordal. Rostralmente à cartilagem 

paracordal encontram-se as cartilagens hipofisárias 

e as trabéculas crânicas que se fundem e formam. 
respectivamente, o corpo do esfenóide c o 

eimúide. Outras condensações mesenquimais apa- 

recem, a cada lado da placa mediana e originam 

as asas menore maior do esfenóide. Com o apa- 
recimento da cápsula per-ótica desenvolve-se o 

labirinto membranoso que dá ongem às partes 

petrosas e mastóideas do temporal; muis tarde 

estas duas partes se unem com a asa temporal e a 
placa paracordal e complet-se a formação do 

osso temporal  (SADLER. 2002; 
KATCHBURIAN & ARANA, 2004). 

Ocrâmio pode apresentar anomalias de formação, 
que vanamde grandes defeitos como a crumosquise, 
combinados com grosseiras deformidades encefiálicas 

como a anencetalia, a mé pequenas alterações, 
evidenciáveis apenas radiograficamente, Outras ano- 
malas são causadas por ossificação prematura de 

uma ou mais suturas. Como exemplos se têm a 

escalocetalia que é o fechamento precoce da sutura 
sagital, a scrocefala que o resultado do fechamen- 

to precoce da sutura coronal e a plagtocefalia que 
consiste no fechamento das suturas coronal e 

lambdoide de um dos lados do crânio (SADLER, 
204054, Ageranta é o oposto dessas lesões, porque 

neste caso pode ocorrer apenas a formação parcial 
da calota crantuna ou mesmo-sua ausência total (CO- 

ELHO, 20021€, portanto, não haverá presença de 
suturas, Existem ainda, numerosas sinostoses 
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cramiofaciais. A mais conhecida é a síndrome de 
Crouzon, com ossificação das suturas sagital e coronal 

ao nascimento, além do fechamento antecipado da 

fontanela amtenor e da sutura frontal. Uma outra 
síndrome que envolve desenvolvimento cranial é a 

de Apert, que se caracteriza pelo fechamento pre- 

maturo da sutura coronal. Outras anomalias como, 

porexemplo a microcefalia decorre da falta de cres- 

cimento do encéfalo, enquanto que a macrocefala é 
aexpansão da caixa craniana atendendo à um au- 

mento exagerado do crescimento do encéfalo ou res- 
posta a uma pressão intraluminar intensa 

(PORTILLO, 2004). 

Por sua vez, a face ou viscerocrânio é dividida em 
três terços. O terço superior, que faz parte do 

neurocrânio e tem o osso frontal como principal 

estrutura, é formado pelo processo frontonasal. 
O seu desenvolvimento origina o processo fron- 

tal, responsável pelo terço superior da face c os 
processos nasais mediais e laterais, que onginam 

a região nasal, a porção mediana do lábio supen- 
ore o palato primário, Os terços médio e inferior 

originam-se dos dois primeiros arcos branquiais. 

O primeiro arco divide-se em processos maxila- 
res direto e esquerdo e originam a maxila, o osso 

zigomático e parte do osso temporal, e em pro- 

cessos mandibulares direitos e esquendos que or- 
ginam a mandíbula, os ossículos do ouvido e o 

tábio inferior. O segundo arco origina à porção 
basal da face, região do osso hióide (BHASKAR, 
1989; KATCHBURIAN & ARANA, 2004), 

Segundo Suirk e Ebrmanm (195844 fossa incisiva 

é ponto utilizado como referência para defeitos 
faciais anteriores e posteriores, Às fendas anten- 
oves encontradas na face são ocasionadas pela 

falta de penetração mesodérmica apropriada nos 
sulcos e a desintegração de tecidos entre o pro- 
cesso nasal medial e processo maxilar da região 
do filtro do lábio superior e abarcam a fenda labr- 
ale as fendas entre o palato primário c o palato 

secundário. As fendas situadas atrás da fossa in- 
cisiva devem-se à falta de fusão das prateleiras 

palatinas, originando então as fendas palatinae uvular 
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Outra malformação facial diz respeito ao tama- 

nho da abertura bucal. A fusão dos processos 

maxilares c mandibulares leva a formação deuma 

abertura bucal normal, de acordo com os com- 

ponentes genéticos herdados durante a fecunda- 

cão; se a fusão for menor do que o normal tem-se 

uma macrostomia e, se maior, uma microstomia. 

O primórdio do sistema nervoso central é a placa 

neuril. Com o desenvolvimento da placa neural 

tem-se a formação do sulco, da goteira e final- 

mente do tubo neural. Em tomo de 24 dias de 

gestação fecha-se o neurópodo anterior e 0 pos- 

terior dois dias após. A porção mais anterior, mais 

larga, do tubo neural forma o encéfalo e à poste- 

rior, mais longa e regular, origina a medula espi- 

nhal. Na quinta semana o encéfalo já apresenta 

dilatações características de suas porções defini- 

tivas: o telencéfalo, os hemisférios cerebrais pri- 

mitivos, o diencéfalo co mesencéfalo já mostran- 

do o início de formação do metencéfalo, 

miclencéfalo e a flexura pontina. A cavidade neural 

é contínua em todo o tubo e forma o canal central 

na medula espinhal; o quarto ventrículo no 

rombencéfalo: o aqueduto cerebral no 

mesencéfalo; terceiro ventrículo no diencéfalo e 

ventrículo lateral em cada hemisfério cerebral. 

Preenchendo toda esta cavidade neural está o lí- 

quido cefalorraquidiano (SADLER, 2005). 

O desenvolvimento do sistema nervoso central 

depende do estado de saúde matema, das condi- 

ções da placenta, do parto e do funcionamento 

correto do sistema cardiopulmonar do neonato, 

Eme os fatores exógenos considera-se que o po 

de comprometimento cerebral vai depender do 

momento em que o agente atua, de sua duração e 

da sua intensidade. Quanto do momento em que 

o agente etiológico incide sobre 0 SNC em de- 

senvolvimento, distinguem-se os períodos pré- 

natal, peri-natale pós-natal (ROTTA, 2002), No 

período pré-natal a perfusão do cérebro fetal pode 

comprometer-se por enfermidades sistêmicas, por 

traumatismos, por intoxicações da mãe, por in- 

compatibilidades materno-fetais, por 
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desequilíbrios cireulatórios em gestações 

monoconiais, por patologias placentárias ou por 

problemas de formação do próprio coração fetal 

(BURKE; TANNENBERGII, 1955, PERES 

MIES, 1999; 2000). 

O tubo neural pode ser sede de defeitos (DTN) 

como a anencefalia. encefalocele e espinha bífida. 

Além dessas malformações, diretamente relacio- 

nadas com o fechamento normal do tubo neural, 

encontram-se também aquelas relacionadas às 

encefalopatias vasculares fetais. São as denomi- 

nadas lesões destrutivas císticas secundárias ou 

acidentes vasculares durante a vida intra-uterina e 

que abrangem a hidranencefala, a porencetalia e 

aencefalopatia multicística. 

A hidranencefalia é um defeito que se origina depois 

da neurulação e consiste na ausência completa ou 

incompleta dos hemisférios cerebrais que seencon 

tram substituídos por cavidades recobertas por 

meninges e ocupadas por líquido cefalorraquidiano 

(LCR), porém a abóbada craniana e as meninges 

permanecem intactas. A calota craniana está normal 

ou distendida. Em geral observa-se um crescimento 

progressivo do perímetro cranial, somente depois do 

nascimento e devido a isto o tamanho da cabeça 

pode sernormal, sobretudo no momento do nasci 

mento. A região basal dos lóbulos occipitais e tem- 

porais, o tálamo, a porção posterior dos núcleos da 

base, O tonco é u cerebelo encontram-se, geral- 

mente, conservados (BURKE: TANNENBERG. 

1995: PÉREZ MIES etal., 1999; 2000), Acredita 
se que seja causada por um acidente cérebro- 

vascular intra-uterino no temtório de ambas as 

carótidas internas (SALES LLOPES etal,, 2005) 

Pode ser o resultado de um processo destrutivo ce- 

rebral como o decorrente de um maciço infaro na 

região imigada pela artéria carótida interma, especifi- 

camente pelas artérias cerebral anterior e cerebral 

posterior, As causas tumbém podem ser infecciosas: 

herpes congênito ou neonatal, toxoplasmose, 

encefalite equina, entre outras (SALES-LLOPIS et 

al.. 20051. Desta maneira, a hidranencefalia é con- 

sequência de uma redução generalizada da perfusão 
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com um comprometimento 

disseminado (COTRAN, KUMAR & 

ROBBINS. 1996) 

cerebral 

Quando a isquemia e/ou hipóxia são mais 

extensas. provocando necrose quase total dos 

hemisfenos cercbrms, estes podem estar 
reduzidos a um saco cistico cheio de liquido 

cuja parede membranosa é formada apenas pela 
pia-aracuóide e por fina película glial, Podem 
estar preservadas porções póstero-mferiores 
dos hemisterios (polos vceipitais e superficie 
inferior lóbutos temporais). O 
comprometimento dos núclcos da base e do 

dos 

talamo é variável, Tronco encefúlico e cerebelo 

permanecem intactos. Para Brasileiro Filha et 

al, (1994) tanto a porencefalia quanto a 

hidrinencefalia 

usressões mpoxicos-Isquêmicas, que ocorrem 

eme a vigesima e vigésima oitava semanas de 

são con SC úencias de 

gestação 

4 hudranencefalia ovastanalmento pode 

apresentar malformação facial, enquanto que a 

holoprosencefalia , sempre é acompanhada de 
dismorhismo facial 

uma malformação 

caracterizada pela falta de desenvolvimento do 
prosenceéralo que é responsável pela formação 

do lóbulo frontal do cérebro do embrião e 

determina alterações no desenvolvimento da 

fuceena estrutura e funcionamento cerebral 

A haloprosencefalm É 

das malformações 

congênitas gerais. segundo Sadler (2005) são 

Os agentes crológicos 

diversos c distribuidos cm 10% para fatores 

ambientais; 10% para fulores genéncos e 

cromossómicos cos 80% restantes seriam 
devido a complexas interações de fatores 

genéticos c ambientais, Conhece-se uma 

vrando variedade de agentes que produzem 

malformações congênitas: viroses, ruciuções. 

drogas medicamentosas e sociais, hormônios, 
diabete unormalidades 
eromossomicas, crire uns 

materna oc 

Tomando como base as considerações expostas, 

e objetivo do presente trabalho analisar & des- 

> u 

crever as mulfonnmações congênitas encefilicas 

discunndo a 
possivel cuoparogeniu dessas anomalias. 
e cramais de bovino necomorto 

Relato de caso 

Bovino, com aproximadamente dot dims de 

idade, mucho, mestiço, nascido de mãe mestiça 

e pa nelore tabapuã, sem consanetinidade, 

mesclado em branco e preto, for encaminhado, 
pelo seu proprietário, ao Curso de Mediema 
Veterinária das Faculdades Adamantinenses 

Integradas FAL por ser portador de 

malformações congênitas encefálicas c 
crantofaciais 

Dados fornecidos pelo proprietário dão conta 

de que o animal aparentando peso normal 
encontrava-se ado lado da mãe. em decúbito 

lateral, berrando q curtos intervalos de tempo. 
não tendo ainda se alimentado. Levado para o 

curral percebeu-se que o animal conseguia 

deglutir com bastante dificuldade 

Embora apresentando artrogripose, conseguia 
movimentar-se toda vez que encontrava apoio 

Quando en decúbito lateral 

esquerdo mostrava-se tranquilo, quando cm 

para os cacos 

decúbito lateral direno tomava-se agitado, 
berrando com frequência. Ficou evidente a 

existência de retardo de neuropsicomotor assim 

como a macrocefalia, cujo aumento de volume 

foi ocorrendo gradativamente desde o 
nascimento (Fig. |) 

  

Fig. | 

deformidade coanto-fachal- cm forma de copia 

tmumel em decubito tareral Observar 
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Ao exame clinico venficou-se hipotermia métrica. 
generalizada, tendo ocorrido o óbito do animal, perfuração. 
aproximadamente 48 horas após o nascimento. 
A necropsia começou com a medição da cúpula 
que apresentou 74 centimetros de diâmetro e 24 
centimetros de altura (Fig. 2) « cujo conteúdo, 
retirado por perfuração na porção superior da 
cabeça do animal (Figs. 3 e 4). resultou em 
3.340 mililitros de líquido cefalorraquidiano 
(LCR). Na segiiência foi realizada uma incisão 
no sentido antero-posterior expondo a porção 
interna da cúpula, quando se constatou a 
ausência total da porção óssea do neurocrânio 
(Fig. 5), ausência dos hemisférios cerebrais, do 
cerebelo e da hipófise; com persistência de 

remanescentes de tecido nervoso (Fig. 6). 
Devido a ausência de tecido ósseo, da calota 
craniana, as meninges mostraram-se aderidas 
diretamente aos componentes tegumentares da 

cúpula mencionada (Fig.7). 

) 

i 
E 
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Fig. 4, Provetas mostrando LCR coletado num total 

de 3.340 ml 

  

   

      

Fig.5. Abertura da abóbada craniana. Observar 
ausencia de ossificação.     
Fig. 6. Remanescentes dos componentes encefáficos 

Fig. 3. Retirada de LCR da cúpula, através de em continuidade com a medula 
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   Fio 7 Porção interna das menincesx com 

vascularização normal 

Venficou-se ainda, que a deformidade causada 
pela dilatação crânica (cúpula) além de ocupar 
toda a extensão do neurocrânio, comprometera 
o viscerocrânio na medida em que avançava 
sobre os dois terços superiores da face. 
Portanto, a expansão da cúpula c a compressão 
exercida pela grande quantidade de liquido nela 
contida impediram o desenvolvimento do terço 
superior da face, sendo que o terço médio 
mostrou-se também bastante comprometido, 
especialmente na linha mediana, onde apenas a 
porção inferior do nariz, igualmente 

malformado, pode ser evidenciado (Fig.8). 

Presença de fenda parcial nasal do lado direito 
cuja cavidade nasal está constituida 
exclusivamente de tecido mole. representado 
por conjuntivo denso fibroso, semelhante ao 
perióstco, O septo nasal, subdesenvolvido, 
mostrava falta de fusão com as estruturas que 
formam o assoalho da cavidade nasal, estas de 
constituição fibrocartilaginosa (Fig.9). 

————— 

  

Fies Resido do terço médio da face, mostrando 

septo musal desviado para a esquenta 

    

Fenda labial unilateral completa do lado 

superior direito, sendo que o labro dobrava-se 
para o interior da cavidade bucal; 
desenvolvimento normal do labro infenor; 
palato duro não fendido, porém alargado na 
região dos molares, com desvio para o lado 
esquerdo resultando em maloclusão, ausência 

de incisivos e desvio da linha sagital (Fies. 10e 
11). A lingua mostrou padrões normais de 
desenvolvimento. 

  

mostrando alarvamento Fig 10. Região do palato 

na região dos molares 

te    

Fig. dt. Revido de molares, mostrando imulo und 
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Os globos oculares de tamanho e formas 
normais apresentavam diferentes nuances de 

coloração, sendo o esquerdo de um azul 
profundo e o direito, esbranquiçado c opaco 
(Fig. 12). No que se refere à posição, o globo 
ocular direito situava-se mais posterior- 
mente e a órbita era incompleta; o direito 
mostrava localização anatômica normal 

(Figs. 13e 14) 

  
Fig. 13. Crânio seco, lado direito, mostrando vários 
vários graus de deformidades. 

  

Fig. 14. Crânio seco, lado esquerdo, mostrando 
órbita bem formada. 

Discussão e Conclusão 

Com base em nossos uchados, de todas as 

malformações congênitas encefálica e 

craniofaciais apresentadas pelo espécime 
analisado, a mais evidente e deformante foi a 

macrocefalia. Dai, inicialmente, pensou-se 
tratar-se de hidrocetalia ou hidranencefalia, 

A comprovação ou negação desta hipótese 
poderia ter sido confirmada com a realização 

de um eletroencefalograma (EEG) que teria 
evidenciado inexistência de atividade elétrica 
no caso de hidranencefalia ou um traçado 

elétrico anômalo, porém mostrando existência 
de atividade de fundo de cérebro, no caso de 

hidrocefalia maxima (GARDEA et al., 1995). 

No entanto, esta manobra simples que poderia 
orientar a definição do tipo de anomalia 
encontrada esvaiu-se em decorrência do óbito 

prematuro do animal, ainda quando do início 
da realização do exame clínico. 

Assim sendo, recorrendo aos dados da 
literatura, verificou-se que na hidrocefalia 
ocorre a formação normal da calota craniana e 
da cortical cerebral, inclusive a ossificação, 
sendo a expansão do crânio ocasionada pelo 
aumento do liquido cafalorraquidiano, No 
caso em questão, apesar da macrocefalia, 
observou-se que a calota craniana cedia à 
palpação e não apresentava ossificação 
fugindo, portanto, das características 
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 pelos; 
abaixo desta estrutura ectodérmica estava 
presente também tecido conjuntivo cuja origem 
é mesodérmica, o que está em concordância 
com o descrito pela literatura. Isto porque após 
a neurulação primária, durante a formação do 

tubo neural c a separação do ectoderma 
superficial. acontece uma rápida invasão do 
mesoderma circundante que ocupa o 
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espaço entre o neurocetoderma — agora se cons- 
tituindo no tubo neural coceodema de reves- 
timento. Durante à neurulação secundária o tubo 
neural encontra-se recoberto pelo ectoderma de 
revestimento e, em humanos. entre 24 € 32 dias 
de gestação, fecha-se na região do neurópodo 
anterior e o tubo neural começa a apresentar con- 
teúdo líquido que passa a constituir um sistema 
ventricular primitivo. Este por sua vez gera uma 
força intraluminar cujo resultado será a formação 
do cérebro e do sistema ventricular definitivo 
(PORTILLO, 2004), desta maneira fica 
estabelecida a porção nervosa, as meninges, o 
revestimento externo da cabeça e a formação do 
neurocrânio. Este se desenvolve do mesênquima 
que envolve o encéfalo, através de ossificação 
intramembranosa, a partir de centros primários de 
ossificação (SADLER, 2005). 

Bascando-se nestes fatos não se pode dizer que 
houve uma malformação por migração anormal 
do tecido mesenquimal que cobre os hemisférios 
cerebrais, pois segundo Hagen- Ansert (2004) esta 
migração defeituosa resultaria em ausência parci- 
atou completa do crânio, com completo desen- 
volvimento cerebral, No presente caso não hou- 
vea formação dos ossos da calota craniana como 
também não houve formação do cérebro, fatos 
que se contrapõem ao relatado pela autora. 

Também é sabido que as células da crista neural. 
que surgem da fusão do tubo neural, originam as 
meninges primárias, as células de Schwann, os 
primórdios dos nervos ópticos, a bainha destes 
nervos, gânglios dos pares cranianos e a glândula 
adrenal. Ao deixar o tubo neural estas células po- 
dem seguir dois caminhos: migrar mais dorsalmente 
ao tubo e constituir os melanócitos da pele ou 
migrar muis ventralmente e constituir, por exem- 
plo. os gângitos das raízes dorsais. A falta de 
distensão do tubo neural afeta estruturas do cére- 
bro e produz desorganização da migração 
neuronal, que por sua vez provoca uma força 
indutiva sobre o mesoderma originando um espa- 
ço uracnoídeo, mais espesso e menos permeável 
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a circulação do líquido cefalorraquidiano. Ainda, 
estes transtornos do tubo neural originam uma for- 
mação desordenada da calota craniana. 

Dentro deste mecanismo “em cascata” as altera- 
ções não são mais do que o resultado de uma 
formação alterada das vias de circulação do liqui- 
do cefalorraquidiano tanto intracranial (aqueduto 
de Silvio, forames de Luschka € Mangendic) 
quanto dos espaços cerebrais (espaço 
subaracnóideo, onde o LCR é absorvido pelas 
vilosidades aracnóides). 

Pode-se então supor que a ausência do tecido 
ósseo deva-se à pressão interna ocasionada pela 
presença de grande quantidade de LCR que teria 
impossibilitado o estabelecimento de condições 
favoráveis para formação de centros de 
ossificação. Pode-se ainda supor que os centros 
de ossificação se formaram, mas devido as con- 
dições desfavoráveis já mencionadas sofreram 
degeneração. É importante ressaltar que o LCR é 
secretado pelas células epiteliais dos tufos do plexo 
coróide. localizado no assoalho ventral dos 
ventrículos cerebrais e teto do terceiro ventrículo. 
No humano adulto, normal, é produzido em uma 
velocidade de 500 mídia; como o volume total é 
de 140 a 150 ml, é renovado a cada 6 horas e é 
um processo de secreção e filtração (COTRAN; 
KUMAR; ROBBINS, 1987). Portanto, toda é 
qualquer alteração no mecanismo de produção, 
filtração e circulação do LCR podem resultar em 
alterações encefálicas. 

Difícil também, pela falta do tecido ósseo, dizer 
que houve uma acrania porque está é descrita como 
malformação aberta, que expõe tecidos 
encefálicos à ação do líquido amniótico e que por 
isso deveriu ter causado uma anencefalia, uma vez 
que mesmo sendo a acrania menos frequente do 
que a anencefalia, pode ser um precursor 
embriológico para o desenvolvimento desta 
(HAGEN-ANSERT, 2004). Talvez pudesse ser 
compreendida como uma acrania parcial, pois 
porções mais inferiores (basais) do crânio foram 
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observadas; porções ligadas ao desenvolvimento 

do viscerocrânio e que para Kwon e Jeanty 
(1991) é uma meroacrania pela presença do 

oceipital, Por sua vez Coelho (2002) descreve 

que a ausência da caixa craniana é uma acrania e 

é este conceito que está sendo considerando nes- 

te trabalho. 

Se o LCR estivesse situado no espaço 
subaracnóideo seria uma hidrocefalia externa be- 

nigna; se estivesse dentro do cérebro seria uma 
hidrocefalia típica e se não houvesse cortical ce- 
rebral seria uma hidranencefalia (COELHO, 

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 (NY BERG, 

PRETORIUS, 1990), Esta lesão acontece depois 
que o cérebro e os ventrículos estão formados 
completamente e a destruição pode ser completa 

ou parcial, com os hemisférios cerebrais substitu- 
idos por fluído coberto pelas meninges. Durante a 

fase destrutiva, inicial, podem ser vistas massas 
incomuns de hemorragias e tecido macio 

(GREENE; BENACERRAF e CRAWFORD, 
1975). porém neste caso a lesão já estava em fase 

avançada c o LCR já se apresentava com sua 
coloração característica. 

Os animais com hidranencefalia apresentam ce- 
gueira, decúbito dorsal, coma, crânio em cúpula e 

braquignatismo. Quando apresentam lesões uni- 

laterais inclinam a cabeça em direção ao lado afe- 

tado, midriase ipsilateral e deficiência contralateral 

ao reflexo à ameaça. Também são descritas de- 
formidades esqueléticas associadas à rígida ex- 
tensão ou contração de um ou mais membros 

(arrogripose), costelas anormalmente curvas, crã- 

nio em abóboda, espessamento da calvária. 

eifoescoliose e braquignatismo (GEORGE, 1994). 

Estas observações corroboram o que foi encon- 
trado neste caso, porém nem todas as alterações 
estuvam presentes. Também, os autores não des- 

crevem lesões faciais e segundo Salles Llopis el 
al. (2005) é pouco frequente observar dismorfismo 

OMNI. » - 
Acontece que as malformações que abrangem a 

região facial são sempre descritas fazendo parte 

de holoprosencefalia, que é causada pela falta de 
divisão do lóbulo frontal para formar os hemisfé- 

nos cerebrais direito e esquerdo, determinando 

defeitos no desenvolvimento da face e na estrutu- 

ra e funcionamento cerebral. Num extremo as 
malformações cerebrais são tão sérias ao ponto 

de serem incompatíveis com a vida e quase sem- 
pre causam mortes intra-uterinas. No outro ex- 

tremo, as malformações faciais podem afetar os 

olhos, o nariz, o lábio superior, sendo que o de- 

senvolvimento do cérebro é normal ou quase nor- 

mal, podendo ocorrer convulsões ou retardo men- 
tal. A malformação facial mais grave é a ciclopia 

(NINDS, 2005). 

facial na hidranencefalia. 

O descrito difere dos nossos achados com rela- 

ção do excesso de LCR encontrado, muito em- 
bora as deformidades faciais presentes tenham 

relação. Entretanto analisando o animal em ques- 

tão encontrou-se o terço superior da face preen- 

chido por LCR e a cúpula atingindo até a frente 

da região que deveria estar situada a base do na- 
riz, o que leva a interpretar que os mesmos fato- 

res que influenciaram a ausência óssea da calota 
craniana interferiram para a não formação da re- 

gião do terço superior da face e abalaram a for- 

mação do terço médio; porém a destruição cere- 

bral não estava apenas ao nível da porção lobular 
frontal nas sim na quase ausência de tecido ner- 

voso encefálico. 

Com a ausência da maior porção cerebral ou sua 

totalidade, o correto sena que a cabeça se apre- 
sentusse pequena, porém quase sempre esta tem 

diâmetro normal ou aumentado em tamanho por- 

que o plexo coróide continua produzindo o liqui- 
do cefalorraquidiano (LCR) que não é absorvido 

adequadamente. Isto causa um aumento da pres- 
são que pode ampliar a cabeça pelo o manto ce- 
rebral (KURTZ; JOHNNON, 1999), Acredita- 
se que estes “sacos” contendo grande quantidade 
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de CR possam ter pesado sobre as demais es- 

truturas embrionárias e dificultado a migração ce- 

jular para a área da face determinando 

malformações não somente no terço superior da 

face como também no terço médio. No judo mais 

afetado apareceu fenda nasal parcial. falta de for- 

mação óssea da órbita direita, deslocamento pos- 

terior da mesma, campilognatismo lateral direito. 

Com relação à euologia da lesão sabe-se que à 

hidranencefalia é um defeito que se origina depois 

da neurulação e consiste na ausência total ou quase 

total do cérebro, porém a abóbada e as meninges 

craniais permanecem intactas e à cavidade 

intracranial está cheia de LCR. Em geral obser- 

va-se um crescimento progressivo do perímetro 

cranial, podendo também o tamanho da cabeça 

ser normal, sobretudo no momento do nascimen- 

to: ocasionalmente pode apresentar macrocefalia 

e é pouco frequente o dismorfismo facial (SALES 

LLOPES, 2005). Segundo Stevens € Lowe 

(2002) uma necrose cerebral pode produziruma 

gliose cística que abrange a ulegeria a porencefalia 

e necrose da substância branca nos hemisférios 

cerebrais que se denomina Icucomalácia 

periventricular, Como à forma mais agressiva de 

porencefalia é a hidranencefalia acredita-se que, 

por extensão, à necrose pode desencadear esta 

última. A deserção destes autores fala a favor de 

que a possível eniopatogenia das malformações 

descritas no presente trabalho possam ter relação 

com fatores desencadeantes de necrose cerebral 

seguida de gliose cística já que no presente caso 

ocorreu grande aumento da cabeça. representa- 

do pelo aumento do perímetro cefálico o qual se 

intensificou após o nascimento do animal. 

No entanto, para alguns autores à patogênese da 

hidrocefalia é um acidente vascular, porém isto 

nem sempre pode ser confirmado uma vez que 

não é sempre que as artérias carótidas internas 

estão ocluídas (FILLY. 1994), Para outros à atri- 

buição da mesma está ligada às infecções intra- 

uterinas, particularmente à toxoplasmose e infec- 

ções viróticas causadas pelo enterovírus, 

OMI: » o: 
adenovirus, parvovírus, citomegalovírus. herpes 

simples e pelo Epstein-Barr. além das exposi- 

ções tóxicas e abuso de cocaína e. du 

hidranencefalia, também fot desenta É azendo par- 

te de síndromes raras (HOYME, 

HIGGINBOTTOM: JONES, 1981; RAIS- 

BAHRAMI; NAQVI, 1990). Ainda, foi deserta 

hidranencefalia em gravidez com gêmeos 

monocoriais (RAIS-BAHRAME, NAQVI, 1990). 

Também se encontra na literatura que à 

hidranencefalia em ambos Os hemisférios do cé- 

rebro são “sacos” repletos de líquido, ocorrem 

em caprinos, cordeiros € bezerros, como lesão 

subsequente à infecção intra-uterina com o vírus 

Akabane (STORTS. 1998). Contudo, uma nova 

síndrome descrita em cordeiros Corriedale aus- 

tralianos envolveu hidranencefalia e esta foi atri- 

buída à uma homozigose de um traço recessivo 

simples (LEIPOLD: HORST; WOOLLEN, 

1994), condições que não podem ser despreza- 

das na etiopatogenia do caso relatado. 

Num estudo retrospectivo em 6021 necrópsias 

bovinas, realizadas em um período de 36 anos nº 

«ul do Brasil, Sanches etal, (2000) encontraram 

305 animais com alterações congênitas do siste- 

ma nervoso central, porém apenas um caso de 

porencefalia que em sua amostragem significou 

(1.33%. Os animais com malformação do SNC 

nascem mortos ou muito fracos € quando isso 

acontece morrem logo após o nascimento e para 

Noronha et al. (2000) o período neonatal 

corresponde à fase crítica, com maior densidade 

de óbitos. sugerindo que o ambiente intra-uterino 

pode desempenhar um papel protetor para Os in- 

divíduos com malformação do SNC. Estas infor- 

mações demonstram que as malformações refen- 

das no presente caso enquadram-se nas premis- 

sas de ambos os autores citados e reforçam a ra- 

gidade de tais achados. 

Entretanto, embora citando algumas das causas 

que podem ter levado ao aparecimento da lesão, 

não se tem aqui a intenção discuti-las e indepen- 
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dente de suas causas à hidranencefalia clássica é 
a substituição completa dos hemisférios cerebrais 

pelo LCR onde normalmente são poupados o 

tálamo e o cerebelo e, ainda, segundo Wheeler ct 

al. (1991) são preservadas porções basais do fron- 

tal, do temporal e também, às vezes, são preser- 

vados os lóbulos do occipital dependendo das 

variações provisionais sanguíneas do fluxo da ar- 

téria basilar do temporal. 

Se de um lado as alterações cerebrais levam a se 
pensar em hidranencefalia, por outro as alterações 

faciais tendem a se considerar como parte de uma 

holoprosencefalia, porém a posição dos olhos põe 

por terra este ultimo aspecto por ser encontrar 
até mais afastados do que o normal para a anato- 

mia deste animal. 

Os achados relatados no presente caso são por 
demais complexos para serem explicados com 

base em uma única teoria, tudo levando a crer 
tratar-se da associação de múltiplos fatores que 

culminaram à malformação relatada. 
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