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Acalvaria primaria: relato de caso™

Primary acalvaria: a case report
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Acalvaria é uma malformacédo congénita rara de patogénese desconhecida, na qual os ossos da ab6bada
craniana, a dura-mater e a musculatura associada estdo ausentes, mas o sistema nervoso central costuma
estar preservado. A teoria fisiopatogénica mais aceita sugere um defeito pés-neurulacdo, com disposicao
normal do ectoderma embrionario. O objetivo deste relato é descrever os achados de imagem neonatais da
acalvaria primaria.
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Acalvaria is a rare congenital malformation of unknown pathogenesis characterized by the absence of the
flat bones of the cranial vault, dura mater and associated muscles, while the central nervous system is usually
preserved. The most accepted physiopathogenic theory suggests the presence of a postneurulation defect
with normal placement the embryonic ectoderm. The present report describes neonatal imaging findings of

primary acalvaria.
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INTRODUCAO

Acalvaria € uma malformagao congé-
nita rara, de patogénese desconhecida, na
qual os 0ssos da abdbada craniana, adura
mater e a musculatura associada estéo au-
sentes, com base de cranio e 0ssos faciais
normais. O tecido cerebral costuma estar
preservado, embora, em alguns casos, pos-
sa estar anormalmente desenvolvido®.
Tem sido descrita como anomalia fatal,
com raros relatos na literatura®.
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Esterelato descreve os achados deima-
gem da acalvaria priméria, marcada pela
auséncia de ossos da abdbada craniana

RELATO DO CASO

Primigesta de 15 anos de idade, foi en-
caminhada ao pré-natal especializado de
nossa instituicéo com 38 semanas e 3 dias
de gestacdo, portando exame ultrassono-
gréfico comrelato de hidrocefaliafetal uni-
lateral diagnosticadacom 31 semanas. N&o
havia histéria materna de medicagéo tera-
togénica, infecgdo recente, diabetes melli-
tus, hipertensdo ou exposi¢do a drogas na
gestagdo atual. Foi indicada cesariana.

Figura 1. Exame fisico evi-
dencia auséncia parcial do
couro cabeludo e de 0ssos
da abdbada craniana. He-
misférios cerebrais recober-
tos por fina membrana cor-
respondente a pia-mater, de
onde extravasa liquor (seta).
Observam-se areas de me-
nor resisténcia com exposi-
cao do tecido cerebral.
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Neonato do sexo feminino nasceu atermo
pesando 2.815 gramas.

Ao exame fisico, a face da recém-nas-
cida aparentava normalidade, com pele
presente naregido frontal. Destacavam-se
proeminéncia dos hemisférios cerebrais e
grande defeito na abobada craniana. O de-
feito caracterizava-se pela auséncia parcia
do couro cabeludo e de ossos da ab6bada
craniana, com fina camada membranosa
recobrindo o tecido cerebral, apartir daqual
seobservavaextravasamento deliquido ce-
falorraquidiano compativel com a pia-mé-
ter (Figura 1). N&o se palpavam 0s 0ssos
frontaiseparietais. Foi encaminhadaaUTI-
Neonatal, onde se prossegui u investigacao.
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Figura 2. Radiografia do cranio logo apds o nasci-
mento demonstra auséncia de ossos da abdbada
craniana. 0ssos faciais normais.

Umaradiografiado cranio, logo apés o
nascimento, revelou auséncia dos 0ssos
frontais, parietais e temporais, com faciais
e occipital presentes (Figura 2). Os acha
dos foram confirmados por tomografia
computadorizada, que também demonstrou
dilatacdo ventricular unilateral (Figura 3).
Exame ultrassonogréfico abdominal e eco-
cardiograman&o revelaram anormalidades.

O cérebro permaneceu recoberto pela
piaméter por cinco dias. No sexto dia de
vida, em funcdo de seu crescimento, o te-
cido cerebral comegou a romper a fina
membrana e ficou completamente exposto
no décimo dia de vida. Uma tentativa de
fechamento do defeito ésseo foi realizada
com pericérdio bovino no 12° dia de vida.
A reconstrucdo evoluiu com quadro infec-
cioso local e deiscénciade parte da sutura.
Ap6s dois meses de vida, ja havia sinais
clinicos de comprometimento neurol égico
hi pdxi co-isquémico. Exame ultrassonogré
fico transfontanelar, apds quatro meses de
vida, revelou areas cisticas encefalicas de-
correntes de lesdo vascular hipoxico-isqué-
mica (Figura 4). A recém-nascida evoluiu
para o 6bito no quinto més de vida, por
complicaces respiratérias e infecciosas.

DISCUSSAO

Acavaria priméria € umamalformacao
congénita rara caracterizada pela auséncia
parcial ou completa dos 0ssos que formam
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Figura 3. Tomografia do créanio realizada no segun-
do dia de vida confirmando achados clinicos e ra-
diograficos. O osso occipital esta preservado.

a abdbada craniana, a musculatura asso-
ciada eadura-mater, com ossosfaciaise da
base do créanio normais. O defeito costuma
estar recoberto por pele. O conteldo intra-
craniano esta completo, embora algumas
anormalidades possam estar associadas'™™.

Suaetiol ogia e patogénese permanecem
desconhecidas. Durante o desenvolvimento
embrionario, apos o fechamento do neuré-
poro anterior por volta da quarta semana,
ocorre migragdo do mesénquima, porgéo
membranosa do neurocranio, abaixo do
ectoderma.

E dita secundéria quando decorrente de
sindrome de brida amniética, defeitos do
tubo neural ou do uso de inibidores da en-
Zima conversora da angiotensina na gesta-
¢&80. Denomina-se hipocalvaria quando os
0SS0s estao presentes, mas sao hipoplasi-
cos®.

Pode estar associada a outras malfor-
magBes como holoprosencefalia, hidroce-
faliae micropoligiria, aém de outras ano-
malias faciais, cardiacas, onfalocele, entre
outras™®. Os poucos relatos sugerem uma
predileg@o pelo sexo feminino com carié-
tipo normal ”, em concordanciacom ades-
cricdo deste caso.

Observou-se presencade pele naregido
frontal da abodbada craniana e auséncia
parcia de couro cabeludo. A presenca de
pele e couro cabeludo, derivados do ecto-
derma, e a auséncia de abdbada, muscula-
tura associada e dura-méter, derivados da

Figura 4. Ultrassonografia transfontanelar de con-
trole realizada apds quatro meses demonstrando
areas cisticas decorrente de les&o vascular hipoxi-
co-isquémica.

migracdo do mesénquima, caracterizam a
acalvaria primaria.

Neste caso ndo se pode descartar alguma
associagdo com um tipo extenso de apla-
sia cutis congenita. No minimo, deve-se
considera-la no diagnostico diferencial.
Esta afeccéo é caracterizada pela auséncia
de formagdo completa da pele, o couro
cabeludo € o loca de ocorréncia em 84%
dos pacientes afetados por essa afecgéo, e
0 cranio € acometido em 15% a 30% das
vezes. As lesdes extensas e profundas sdo
extremamente raras, com taxa de mortali-
dade elevada, e podem envolver o perids-
teo, o cranio e a dura-méter®.
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