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RESUMO

Relatamos um caso incomum de felo com anencefalia nascido com o cordiao umbilical aderido a drea cerebrovasculosa.
A gestante tinba 16 anos de idade. A avaliagio pela ultrassonografia, na 17° semana de gestacdo, revelou feto sem calota
craniana e parénquima cerebral, compativel com anencefalia. A avaliagio pos-natal, através da autdpsia, foi concordante com
esse diagnastico. Ademais, notou-se que o corddo umbilical estava aderido a drea cerebrovasculosa, visto que havia a presenca
de tecido fibroso, sugestivo de uma banda amnidtica. Encontramos apenas um caso semelhante descrito na literatura.

Unitermos: anencefalia, corddo umbilical, sindrome de bandas amnioticas.

ABSTRACT

Our aim was to report the unusual case of an anencephalic fetus that was born with the umbilical cord attached to its cephalic pole. The
patient was a 16-year-old pregnant woman. Ultrasound evaluation at 17 weeks revealed a single fetus without cranial vault and brain
parenchyma, compatible with anencephaly. Postnatal evaluation, through an autopsy, was consistent with this diagnosis. Moreover, it was
observed that the umbilical cord was attached to the area cerebrovasculosa and there was the presence of a fibrous tissue, suggestive of an
amniotic band. We have found only one similar case described in the literature.
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RESUMEN

Reportamos el caso poco usual de un feto anencéfalo nacido con el cordon umbilical adberido al area cerebrovasculosa. La
embarazada tenia 106 afios de edad. La ecografia de la semana 17 de gestacion mostro un feto sin boveda craneal y parénquima
cerebral, compatible con anencefalia. La evaluacion posnatal, mediante autopsia, estaba de acuerdo a ese diagnastico. Ademds,
se ha notado que el cordon umbilical estaba adberido al area cerebrovasculosa, puesto que habia presencia de tejido fibroso,
sugestivo de banda ammnidtica. Encontramos solo un caso descrito en la literatura.
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INTRODUCAO

A anencefalia é considerada uma das malformacoes
mais comuns e mais severas do sistema nervosa central®. £
caracterizada por uma auséncia congénita da maior parte
de cérebro, cranio e couro cabeludo devido a uma falha no
fechamento do tubo neural cefdlico. Essa falha ocorre por volta
da quarta semana de gestacio:?. Sua frequéncia € estimada em
1 por 1.000 recém-nascidos nos Estados Unidos®” e entre 0,7 ¢ 1,3
por 1.000 recém-nascidos no Brasil®¥. A etiologia da anencefalia
estd associada a fatores genéticos ou ambientais, de modo isolado
ou interativo®”. Virios genes estao relacionados com o fechamento
do tubo neural, a maioria dos quais se associa ao metabolismo
do 4cido f6lico, como o 5,10-metilenotetraidrofolato redutase
(MTHFR). Os fatores ambientais envolvidos incluem diabetes pré-
-gestacional, deficiéncia de 4cido folico e exposicao gestacional a
drogas anticonvulsivantes (particularmente valproato de sodio e
carbamazepina) 3.

0 objetivo do nosso relato € descrever o caso raro de um feto
anencefalico que nasceu com o corddo umbilical aderido ao polo
cefalico.

RELATO DE CASO

Uma gestante primipara de 16 anos foi avaliada no Servico
de Medicina Fetal de um hospital de referéncia devido a uma
ultrassonografia (USG) obstétrica sugestiva de defeito de
fechamento do tubo neural na 16* semana de gestacdo. Ela
negou problemas médicos e o uso de firmacos (incluindo
suplementacdo com dcido folico) durante a gravidez, exceto pela
historia de epilepsia tratada com fenobarbital até dois anos antes
da concepgdo. Referiu tabagismo até o terceiro més e consumo
ocasional de dlcool durante a gestacdo. As sorologias pré-natais
foram todas negativas. O parceiro era um jovem sauddvel de
17 anos, ndo consanguineo. Histria familiar positiva para
obito fetal com malformacéo cerebral da parte de sua avo. Sem
descricio de individuos acometidos por defeitos do tubo neural,
incluindo anencefalia.

Uma nova USG fetal realizada na 17* semana revelou
a presenca de feto tnico com auséncia de calota craniana e
parénquima cerebral, o que era compativel com anencefalia. Nessa
avaliagdo, n2o houve descricao de posi¢ao do corddo umbilical em
relacdo ao feto. A jovem se submeteu a uma interrupcao legal da
gravidez na semana seguinte ao diagndstico.
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A anencefalia foi confirmada pela autopsia pos-natal, que
revelou a fusdo do corddo umbilical com a 4rea cerebrovasculosa
no polo cefdlico do feto. Também identificou a presenga de tecido
fibroso aderido ao corddo umbilical e 4 drea cerebrovasculosa,
sugerindo banda amnidtica (Figura). Ndo havia outras
malformagdes no feto. A andlise da placenta nio revelou
anormalidades.

DISCUSSAO

Nossos achados pré-natais e pos-natais foram indicativos
de anencefalia. Nesse defeito, os ossos da face e da base do
cranio sdo quase normais na forma, mas os ossos frontais,
parietais e occipitais estdo presentes apenas como fragmentos
rudimentares. Geralmente o defeito € simétrico, com protrusio
dos olhos, conferindo ao feto uma aparéncia de ra. O cérebro é
visto como massas desorganizadas de tecido hemorragico e fluido
cerebrospinal com cavidades chamada 4rea cerebrovasculosa,
uma massa vascular de tecido neuroglial desorganizado®.
0 tronco cerebral e o cerebelo podem estar levemente afetados
ou nio afetados nesta condicao®.

FIGURA — Aparéncia pds-natal do felo, mostrando o cordédo umbilical aderido ao polo

cefdlico, na drea cerebrovasculosa (A-C). Junto a essas estruturas, foi identificada a

presenca de lecido fibroso (sela), o que levantou a possibilidade de banda amnidtica (C)
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No Brasil, a frequéncia de fetos anencefalicos tem decaido devido
ao recente acesso a interrupcao legal da gravidez apds diagnostico
pré-natal. Uma vez que o defeito craniano é passivel de ser detectado
por USG, o diagnostico de anencefalia pode ser prontamente
estabelecido no segundo e terceiro trimestres de gestacdo em quase
100% dos casos”.

A maior parte dos defeitos do tubo neural, como anencefalia, é
atribuida a fatores genéticos, ambientais, ou ambos. E significativo
que esses defeitos sejam associados 2 epilepsia®, condigdo presente
no historico da mae. Em nossa revisao de literatura, encontramos um
caso com descricao semelhante, apresentando o cordéo umbilical
aderido ao polo cefilico. Harrington ez al. (1992)® descreveram um
feto com acrania diagnosticado por meio de USG. A avaliacio pés-
natal mostrou a presenca de destruico craniana parcial secunddria
a uma banda amnidtica. Essa estrutura conectava o corddo
umbilical e uma membrana envolvendo o cérebro proeminente.

Bandas amnioticas foram propostas como causa de varias
anomalias congénitas que podem atingir diferentes estruturas
corporais, incluindo defeitos como os do tubo neural®. A etiologia
das bandas amnioticas € desconhecida. Entretanto, foi relacionada
com uma ruptura amnidtica durante o inicio da gestacao que leva
a aprisionamento e constricdo das estruturas fetais por bandas®”.
Também € digno de nota que a mae de nosso feto era muito jovem e
essa caracteristica tem sido associada ndo somente a anencefalia®,
mas a bandas amnidticas"”. Além do mais, a associacdo entre
anencefalia e bandas amnicticas, como aparentemente observado
em nossa paciente, ja foi relatada na literatura™.

A acrania é um defeito congénito no qual os ossos chatos
do crinio estdo parcial ou completamente ausentes, com

REFERENCIAS

1. Botto LD, Moore CA, Khoury M]J, Erickson JD. Neural-tube defects.
N Engl ] Med. 1999; 341: 1509-19.

2. Calzolari F, Gambi B, Garani G, Tamisari L. Anencephaly: MRI findings
and pathogenetic theories. Pediatr Radiol. 2004; 34: 1012-6.

3. Aguiar MJ, Campos AS, Aguiar RA, Lana AM, Magalhaes RL, Babeto LT.
Neural tube defects and associated factors in liveborn and stillborn
infants. ] Pediatr. 2003; 79: 129-34.

4. Fernandez RR, Larentis DZ, Fontana T, et al. Anencephaly: thirteen
years of epidemiological study in Pelotas city. Cien Saude Colet. 2005;
10: 185-90.

5. Greene ND, Copp AJ. Neural tube defects. Annu Rev Neurosci. 2014;
37:221-42.

216

desenvolvimento pleno ou anormal dos hemisférios cerebrais. Por
causa dessas caracteristicas, € com frequéncia confundida com
anencefalia®™. A acrania tem sido associada a vérios disttrbios,
incluindo bandas amnicticas"?. Acredita-se que acrania seja o
resultado de uma falha de migragdo do tecido mesenquimal, o que
leva 2 falta de desenvolvimento dos ossos dérmicos da calvdria do
cranio®. No nosso caso, em contraste com acrania, havia destruicio
do cérebro, devido a sua exposicdo, que apresentou um aspecto de
tecido hemorrdgico, compativel com a drea cerebrovasculosa.

Apds um bebé com anencefalia, o risco de recorréncia para
um casal em gestacdes subsequentes € de 2% a 5% Ao contrario
da acrania e das bandas amnicticas, a maioria dos casos de
anencefalia pode ser prevenida por suplementacio adequada
de 4cido f6lico® . No caso das bandas amni6ticas, embora a
etiologia ndo seja completamente compreendida, os defeitos sdo
considerados esporadicos, isto €, os pais de uma crianga acometida
ndo parecem ter risco aumentado de gerar outra crianca com a

mesma condi¢ao® ",

CONCLUSAO

0 aconselhamento genético neste caso pode ser dificil, ja
que depende de um diagndstico acurado e pode interferir nos
planos do casal de estabelecer uma familia a luz de maior risco
de recorréncia. Talvez as bandas amnidticas possam explicar
tanto os defeitos do cranio quanto o raro achado do cordao
umbilical aderido ao polo cefilico observado em nosso feto.
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