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A realizagdo de ventriculoperitoneostomia com interposicdo de valvula,
durante o primeiro més de vida, em paciente com severa hidrocefalia congénita
e cisto parencefalico, foi acompanhada por desenvolvimento neurolégico proximo
aop normal, assim como de revisualizagio de manto cerebral evidenciada através
de tomografia axial computadosizada (TC).

A ultrassonografia oferece razoavel auxilio no que se refere ao diagnostico
de hidrocefalia ¢ anomalias craniofaciais ainda no periode de vida intrauterina.
Através de téenicas ultrassonogralicas, o diagnostico poderda ser realizado a
partir da sexta semana gestacional5. A espessura do manto cortical, assim
como a presenca de anomalias congénitas associadas, deverd ser meta priori-
taria para correta avaliagio quando o tipo de fratamento é considerado 12
As cirurgias para derivaches de trinsito de liquido cefalorraqueano (LCR) con-
tineam sendo o tratamento mais eficaz da hidrocefalia ndo tumoral do lactente,
apesar de ndo ser o meétodo ideal, em virtude das numerosas complicagoes
decorrentes 15, Varios métodos clinicos foram utilizados com a finalidade de
excluir-se tratamento cirdrgico, devido as complicagdes nos sistemas valvulares,
as quais exigem intervengdes cirtirgicas repetidas?. para funcionamento per-
feito do sistema de drenagem do LCR 51015 Os processos infecciosos conti-
nuam ocupando lugar de destague nas cirurgias para derivacdo do transito do
LCR, principalmente devido a permanéncia de LCR no interior do sistema de
drenagem, ao nivel do qual as defesas orglnicas agem precariamente L. Lorber
¢ Zachary relataram um método farmacologico para o tratamento da hidroce-
fatia; uso de isorbide (Hydronol) em pacientes selecionados, com manto cerebral
superior a dois cm de espessura 16,  Epstein e col. utilizaram faixas elasticas
ou capacetes pneumdticos, técnicas difundidas mundialmente, com a finalidade
de aumentar a eficacia das vias de absorcdo do LCR e deter a hidrocefalia 7.
Esses métodos foram bastante utilizados; no momento permanece apenas seu
valor histérico, devido & falta de confirmagfio cientifica no que tange a validadc
desses processos,
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OBSERVACAO

F.C.M,, sexo masculino, 1 més de idade, pardo, natural de Sio Luis-MA, (reg.
21.692), internado na Santa Casa do Maranhio devido & presenca de acentuada hidro-
cefalia ¢ aumento do perimetro cefdlico, a qual foi identificada intra-utero no decorrer
da 362 semana de gestagio guande da realizacio de exame ultrassonografico. O acom-
panhamento por ginecologista durante o periodo gestacional foi minucioso, havendo side
indicado parto cesdrco devido A& desproporcio céfalo-pélvica. O exame neuroldgico logo
apés o nascimento, revelava acentuadu desproporcdo crinio-facial, fronte colimpica, sinal
de sol poente, engurgitamento de vasos do couro cabeludo, fontanelas hipertensas e¢
suturas cranianas separadas. A circunferénreia fronto-ccecipital era de 50 c¢cm. A interna-
cdo observamos resposta metora débil aos estimules com movimentos esterectipados nio
habituais, mais evidentes com os membros do lado direito. Em duas ocasifes upresentou
crises convulsivas {ipo grande mal indicando-se esquema terapéutico baseado em feno-
karbital. N#o havia evidéncia de fixacdo visual, assim como ndo obtivemos resposta
a0 reflexo cocleo-palpebral, encontrandoe-se depressio generalizada quanto aos reflexos
préprios ao recém-nascido. N&o havia histdria familiar de hidrocefalia ou referéncias
que levassem a supor ter ocorrido alguma infec¢do intra-uterina, Exames Complemen-
tares — A radiografia de cranio mostrou acentuada macrocefalia, evidente desproporgio
cranio-facial. Eletroencefalograma (EEG) com sono induzido, mostrou ondas agudas
difusas associadas a complexos ponta-onda com polipontas ondas tipicas e atipicas, mais
evidentes em hemisfério cerebral direito. TC mostrou hidrocefalia assimétrica, com
auséncia de visualizagao do manto cortical & direita (Fig. 1). Ewvolucio — O paciente
fol submetido & intervencfo cirirgica de urgéncia, havendo sido realizada Qerivacio
ventriculo-peritoneal direita. No péds-operatdério imediato observamos acentuada me-
lhora, principalmente quanto aos reflexos de sucgio e de Moro. A partir do 100 dia
pHs-operatério, iniciamos tratamento fisioteripico, visando recuperar a motricidade em
MMEE, obtendo-se progresso, principalmente quanto aos reflexos préprios do recém-
-ngseido, tornando-se a motricidade mais ampla e ativa. O estudo seqiiencial tomo-

Fig. 1 — Caso F.C.M.: tomografia axial computadorizada cefdlica. A esquerda
mostrando hidrocefalia assimétrica, com auséncia de manto cortical direito.
A direita, mostrando substancial volume de cértex cerebral direito, ap6s
cirurgia.
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griafico (Fig. 1), demonstra suhbstancial volume de cdrtex cerebral, com ectasia das
cavidades ventriculares, associndas a atrorfia cortical do hemisféric cerebral direito.
Por ocasido do ultimo exame neurclégico evidenciava-se crianca ativa, gue rmuda de
decubito, senta-se com apoic realizando a elocucdo verbal de algwnas conscantes labials.
Obtivemos o reflexo de preensio palmar bilateralmente, mais evidente no membro supe-
rior direito. A manobra de propulsiio, cbservamos evidente assimetria da forca museular

nos membros inferiores, a qual ¢ maior no membro inferior direito.

COMENTARIOS

O avango fecnoldgico trouxe beneficios guanto ao diagnéstico pré-natal de
enfermidades  congénitas, assim como quanto a conduta cirtrgica imediata
em muitas patologias intracrantanas. As duas maiores casuisticas de hidroce-
falia congénita compreendem 127 criangas® Em uma das séries, abrangendo
79 pacientes. 34 foram submetidos a derivacdo ventriculo-atrial, sobrevivendo
somente 15 e destes, 5 com inteligéncia normal 12, A relativa alta mortalidade
deve-se provavelmente a dificuldades encontradas com a derivagdo para o atrio
em recém-nascidos, assim como a complicaghes pos-operatorias, principalmente
sepsis 18, Birnholz e Frigoletto descreveram 37 recém-nascidos hidrocefalicos
tratados com shunts ventriculo-peritoneais; deles 32 sobreviveram, 17 destes
com inteligéncia normal 2, Laurence e Coates registraram a evolugao de série
de pacientes com hidrocefalia congénita e adquirida; algumas delas sobreviveram
mais de duas décadas, apresentando a maijoria déficit intelectual 13, Yashon
refatou mortalidade elevada em c¢riancas hidrocefalicas submetidas a uma varie-
dade de procedimentos cirtirgicos, antes da introdugio dos shunts para deri-
vagdo 24, RevisGes recentes a respeito dos varios tipes de hidrocéfalo refletem
palpavel declinic em relagiio & morbidade e mortalidade (aproximadamente 50
a 709:)814, Lorber e Zachary relataram que aproximadamente 83% de hidro-
véfalos congénitos submetidos a derivagdo ventriculo-peritoneal apresentaram 7
a 9 anos de sobrevida, associada a QI proximo ao normal 15, Dennis e col.
descreveram alteracio na escala de QI, com significantes discrepancias entre
os scores verbais em casos com hidrocefalia congénita, quando comparados aos
resultados obtidos em casos de hidrocefalia adquirida 6. Existem relatos eviden-
clando o reflexo do tamanho ventricular no QI 2L23, A severidade dos distirbios
intelectuais e motores tem sido graduada mediante uma variedade de escalas,
como quanto a cito-arquitetura cerebral e 4 massa encefalica. Esta tem sido
usada para avaliar a relagdo entre a magnitude do hidrocéfalo e o ulterior
desempenho intelectual 6,17, Nao houve no relate de Dennis e col, diferencas
significativas no desempenho intelectual entre pacientes com hidrocéfalo comu-
nicante e ndo comunicante porém, houve discrepincia quanto ao desempenho
verbal, observado em pacientes com obsfrucdo do terceiro ventriculo e do aque-
duto de Silvius, Por outro lado, recém-nascidos com anomalias corticais, prin-
cipalmente associadas & sindrome de Dandy-Walker ou a enfermidades degene-
rativas. sdo mais susceptiveis de apresentarem déficits neuroldgicos, em asso-
ctagdo a hidrocefalia 10,24 A presenga de distirbios parenguimatosos, princi-
palmente diminuicdo do manto cortical em pacientes hidrocefalicos, sio os deter-
minantes mais criticos de distirbios da inteligéneia 325, A espessura do manto
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cortical depende da elaboracio de ramificacdes axoniais e proliferacdo glial,
com diferenciacio e mielinizacdo cortical 19.

Da terapéutica pds-natal, em pacientes com distirbios parenquimatosos pode
resultar desenvolvimento neuropsicomotor normal ou préximo ao normal, apesar
de evidente hidrocefalia intra-iitero22.  As publicacbes antes da eta ultrasso-
nografica refletiam problemas técnicos, assim como complicagfes ¢ resultados
menos favoraveis, no que se refere & terapéutica da hidrocefalia. Atualmente
tornou-se usual a abordagem neurocirirgica para solucionar casos de hidro-
cefalia gestacional, achado ocasional quando da solicitagdo de ultrassonografia
pré-natal 418 A hidrocefalia congénita ¢ dividida de acordo com perimetro
cefdlico ao nascimento?.  As medidas cranianas, principalmente a biparietal,
podem ser evidenciadas através da imagem ultrassonografica. Esta permite
ainda a mensuracdo da distdncia enfre cada ventriculo e a calota craniana
e, assim permite avaliar a espessura do manto cortical. E possivel, portanto,
estabelecer curvas dos percentis que refletem a progressio da hidrocefalia nas
vdrias idades gestacionais 420, Derivam dessas vantagens certos problemas,
como a rejeicio dos pais, quando sdo informados dos achados ultrassonogra-
ficos, &s vezes exigindo o aborto como terapia anti-natali8, A opinido dos
autores consultados é que devera a crianga com hidrocefalia intra-uterina apro-
ximar-se ao maximo da data prevista do parto, dando-se preferéncia a que seja
o nascimento feito por operacdo cesareana. Alto indice de mortalidade deverd
ser considerado nos casos de mal formacgdes associadas & sindrome de Dandy-
-Walker e atresia aquedutal, enquanto baixo indice é observado em hidrocefalia
comunicante 10,25, Alguns autores defendem que todos os recém-nascidos hidro-
cefdlicos devemn ser submetidos a tratamento cirtrgico, exceto em casos extremos
(severas anomalias congénitas, com minima quantidade de tecido cerebral). Para
a indicacdo, é necessario haver pelo menos 85% de chance de sobrevida, com
72¢ de probabilidade de possuir QI normal ou [limitrofe 18,

RESUMO

O proposito deste registro € relatar o caso de recém-nascido com hidro-
cefalia que, apos derivagfip ventriculo-peritoneal passou a apreseotar evolugdo
proxima ao normal do ponto de vista neuroldgico, bem como visualizagio a
tomografia computadorizada do manto cerebral nio observado em exame feito
anteriormente.

SUMMARY

Visualization of cerebral mantle after treatment of congenital hydrocephalus:
a case report.

The purpose of this report is to analize the case of a newborn with hydro-
cephalus who, after a ventriculo-peritoneal shunt, began to develop close to
normal from a neurological viewpoint, as well as showing computerized tomo-
grafical visualization of the cerebral mantle, not observed in earlier tests.
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