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Em todas as coisas humanas,
quando se examinam de perto,
demonstra-se que ndo se podem
afastar os obstaculos sem que

deles surjam outros.

Maquiavel

viil



RESUMO

ix



RESUMO

Objetivo: Descrever uma populagdo de recém-nascidos com encefalocele.
Método: Estudo restrospectivo, descritivo e analitico por analise dos prontuarios
de recém-nascidos com diagnédstico de encefalocele, no Hospital da Mulher Prof.
Dr. José Aristodemo Pinotti - Centro de Atencado Integral a Saude da Mulher
(CAISM), da Universidade Estadual de Campinas (UNICAMP). Foram incluidos
todos os pacientes nascidos com diagnéstico de encefalocele no periodo de
janeiro/1997 a julho/2008. Foram estudados: idade materna, paridade, pré-natal,
apresentacao fetal, tipo de parto, sexo, idade gestacional, indice de Apgar, peso,
tipo de encefalocele, tratamento cirdrgico, ocorréncia de O&bitos, periodo de
internacdo e retardo do desenvolvimento neuropsicomotor (RDNPM). Foram
calculadas as frequéncias para cada variavel analisada e a associacdo entre
algumas variaveis foi verificada estatisticamente pelos testes qui-quadrado e exato
de Fisher, considerando alfa de 5%. Resultados: Foram analisados 43 casos com
prevaléncia de 1,24/1000 nascimentos. A faixa de idade materna de maior
ocorréncia foi 18 a 32 anos (83%), em maes nao primigestas (65%), que fizeram
0s exames pré-natais (95%). A apresentacao fetal mais recorrente foi cefalica
(45%) com parto cesareo (65%). Foram encontrados mais casos em meninas,
com idade gestacional =237 semanas, tendo a maioria das criangas com a
malformacédo nascido a termo (79%). No primeiro minuto houve Apgar menor ou
igual a 7 em 58% dos casos. Em 67% dos casos o peso foi adequado, 27% foram
baixo peso e 4,6% muito baixo peso. O tipo de encefalocele mais prevalente foi
occipital e em 67% dos casos houve cirurgia. O 6bito ocorreu em 31% dos recém-
nascidos e 55% tiveram periodo de internacao de 1 a 15 dias. Em 62% dos casos
foi descrito retardo do desenvolvimento neuropsicomotor. Conclusoes: A
prevaléncia de encefalocele foi de 1,24/1000 nascimentos e esteve associada as
maes jovens e nao primigestas. A apresentacao cefalica foi a apresentacao mais
comum e o tipo de parto mais frequente foi parto cesareo. Foi mais comum a
presencga de encefalocele em meninas, com idade gestacional 237 semanas, em
nascidos a termo, com indice de Apgar baixo e com peso adequado. A maioria
teve encefalocele occipital e precisou de cirurgia, sendo a taxa de mortalidade
alta. Na maioria dos casos houve RDNPM.

Palavras-chave: Defeitos do Tubo Neural, Anormalidades Congénitas, Sistema
Nervoso Central.
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ABSTRACT

Objective: To describe a serie of newborns with encephalocele. Method:
Retrospective, descriptive and analytical study, with medical records analysis of
newborns with encephalocele, born at the Hospital da Mulher Prof. Dr. José
Aristodemo Pinotti - Center for Integral Assistance to Women's Health at the
University of Campinas (UNICAMP). All the patients born with these condition were
selected from January/1997 until July/2008. It was studied: maternal age, parity,
prenatal care, fetal presentation, mode of delivery, gender, gestational age, Apgar
score, birth weight, type of encephalocele, surgical treatment, occurrence of death,
hospitalization period, delayed neuropsychomotor development. Frequencies were
calculated for each variable and the association among then was assessed
statistically using the chi-square and Fisher exact test, considering a 5% alpha.
Results: There were 43 cases with prevalence of 1,24/100 births. Maternal age
range most frequent was 18 to 32 years (83%), in not primigravidae (65%), who
made the prenatal care (95%). The most recurrent fetal presentation was cephalic
(45%) with cesarean sections (65%). More cases were found in girls, with
gestational age =237 weeks, with the majority of infants with malformations born at
term (79%). First minute Apgar score was less than or equal to 7 in 58% of the
cases. In 67% of the cases the weight was appropriate, 27% were low birth weight,
and 4,6% were very low birth weight infants. The most prevalent type of
encephalocele was occipital; 67% of the cases were underwent the surgery. Death
occurred in 31% of the newborns and hospitalization period, in most cases, was 1
to 15 days. Neuropsychomotor development delay was observed in 62% of the
cases. Conclusions: The prevalence of encephalocele was 1,24/1000 births and
there was associated with young mothers and not primiparous. The cephalic
presentation was common and there were more cesarean sections. It was more
common the presence of encephalocele in girls, with gestational age =37 weeks in
term newborns with low Apgar score and apppropriate weight. Most had occipital
encephalocele and needed surgery, and there was a high mortality rate. In most
cases there were neurological deficit.

Key-words: Neural Tube Defects, Congenital Abnormalities, Central Nervous
System.
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1 INTRODUCAO

A encefalocele é uma malformacao relativamente rara e ocorre por um
defeito no fechamento do tubo neural durante a fase de desenvolvimento
embrionario, entre a terceira e a quarta semana de gestacdo. Existem outras
malformagdes que, de uma forma geral, sdo incluidas na classificacdo dos
defeitos do tubo neural (DTN), como anencefalia, meningocele e
mielomeningocele’.

Rowland et al®>. tém questionado a classificacdo da encefalocele como
pertencente ao grupo de malformagdes do tubo neural, pois em seu estudo
concluiram que as medidas preventivas que diminuem a incidéncia dos defeitos do
tubo neural, como a mielomeningocele, ndo diminuiu a ocorréncia para esta
patologia.

De qualquer maneira, o termo encefalocele é utilizado de maneira genérica
para denominar algumas formas especificas de herniacao, a saber: meningocele,
quando ocorre herniacdo das meninges, com delimitagcdo de uma bolsa de liquido
cefalorraquidiano (LCR); gliocele, quando existe tecido glial juntamente com
leptomeninge revestindo a bolsa herniada; e as meningoencefaloceles quando
ocorre saida de tecido cerebral. Caso haja inclusdo no saco herniado de parte do
sistema ventricular definem-se as hidromeningoencefaloceles®.

Fatores genéticos e ambientais, conjuntamente, tém sido relacionados aos
defeitos do tubo neural. Isso faz com que essas alteragdes sejam consideradas de
origem multifatorial®. Também alguns fatores ocupacionais ou exposicdo a

determinadas drogas durante a gestagcéo, como antiepilépticos (valproato de sédio
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e antagonistas do acido félico como trimetropim, triantereno, carbamazepina,
fenitoina, fenobarbital e primidona) estao associados ao aumento da doenga®®.

Uma das teorias desenvolvidas objetivando explicar embriologicamente a
ocorréncia das malformacdes do tubo neural sugere que o fechamento normal se
iniciaria na futura regido cervical e se desenvolveria bidirecionalmente, partindo
também da regido mais caudal, com funcionamento similar a um ziper. Vashu e
Liew’ discutem sobre essa teoria e hipotetizam sobre a ocorréncia de véarios locais
de fechamento durante o processo de desenvolvimento do embrido. Baseiam-se
na existéncia muito rara de alguns casos de defeitos duplos ou até triplos de
fechamento do tubo neural.

Outra teoria que explica a fisiopatologia da malformacdo é da falha da
separacao do ectoderma neural do ectoderma superficial, na regidao do neuréporo
anterior, ao nivel do forame ceco. A falta de separagdo ocorreria por um nimero
insuficiente de apoptoses das células do local®.

A falha na separacdo dessas duas camadas ectodérmicas impede a
migracao de tecido mesodérmico e ndo ha formagdo 6ssea nessa regido. Esse
seria o local para herniacao de tecido, formando as encefaloceles frontoetmoidais.
Essa teoria embriogénica tem forte correlacao clinica devido ao encontro de falhas
Osseas ao nivel do forame ceco nos pacientes com encefalocele frontoetmoidal.
Aparentemente, esse tipo de disturbio, da ndo separagdo dos folhetos
ectodérmicos, poderia ocorrer em qualquer ponto do fechamento do tubo neural,
levando aos varios tipos de encefalocele®.

Embora os exatos mecanismos envolvendo a génese da encefalocele

sejam desconhecidos, a etiopatogenia das encefaloceles basais € discutida por
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Formica et al.’®. Geralmente, é aceito que fatores teratogénicos que atingem o
desenvolvimento normal do condrocranio antes das 10 semanas de gestacao
podem justificar a ocorréncia da encefaloceles desse tipo. Mdltiplas teorias tentam
explicar essa hipétese, como uma falha na fusdo dos centros de ossificagdo, uma
falha na separacao de elementos da ectoderme da crista neural ou a persisténcia
de um canal craniofaringeo, por onde extravazaria o conteddo do parénquima
encefalico.

A condicao de herniacao de parte do conteudo intracraniano por uma falha
Ossea craniana pode ser chamada de cranio bifido. Denomina-se também cranio
bifido a persisténcia da fontanela anterior ou posterior até a adolescéncia devido a
um atraso na ossificacdo dos ossos frontais ou parietais, respectivamente'’.

O tamanho do saco herniado e a presenca de tecido neural em seu interior
sao fatores prognésticos importantes, que influenciam a sobrevida dos recém-

1.3 a auséncia de tecido

nascidos com a malformacéo'?. De acordo com Raja et a
encefalico no contetdo herniado € considerado bom fator prognéstico.

Podem ocorrer também formas frustas de encefaloceles, caracterizadas por
lesbes nodulares ou planas, pequenas, nao cisticas situadas na regiao parietal ou
occipital®.

Uma classificacdo das encefaloceles utilizada é a proposta por Suwanwela

e Suwanwela'®, em 1972, e baseia-se na localizacdo anatémica do defeito 6sseo

craniano:
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1- CALOTA CRANIANA: podendo ser Occipital, Interfrontal, Parietal,
Fontanela anterior ou posterior e Temporal.

2- FRONTOETMOIDAL: podendo ser Nasofrontal, Nasoetmoidal e Naso-
orbital.

3- BASAL: podendo ser Transetmoidal, Esfenoetmoidal, Transesfenoidal e

Esfeno-orbital.

Também se baseando na localizacdo do defeito craniano, Rosenfeld e

Watters'® propuseram, em 2000, uma classificacdo modificada:

1- CONVEXIDADE: Occipital, Parietal, Sagital e Occipitocervical.

2- SINCIPITAL: Frontoetmoidal (nasofrontal, nasoetmoidal, nasoorbital),
Interfrontal e Fissura craniofacial.

3- BASAL: Intranasal, Esfenoorbital, Esfenomaxilar e Esfenofaringeal.

4- ATRESICA

Em geral, o defeito localizado na calota craniana, na regido occipital € o

mais comum'®.
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Figura 1: Recém-nascido portador de encefalocele.

A frequéncia mundial de criangas nascidas com encefalocele ndo € bem
estabelecida pela literatura, mas tem sido reportada uma variagdo entre 1 e 4
casos a cada 10.000 nascimentos'®'®17,

A encefalocele basal é considerada rara, ocorrendo em 1/35.000
nascimentos e constituindo 1 a cada 10% de todas as encefaloceles. Dentro da
classificacao basal ainda é menos freqUente o tipo transesfenoidal, que representa
5% das encefaloceles da base do cranio’®.

Varios estudos tém apontado para alguns fatores de risco para a ocorréncia
de alteragdes do tubo neural. Em estudo de Rowland et al.? a taxa de prevaléncia

da encefalocele foi de 1,4 para cada 10.000 nascidos vivos e houve prevaléncia

aumentada entre meninas e entre maes que apresentavam multiplas gestagoes.
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Atualmente, ha estudos correlacionando a diferenca nas taxas de
encefalocele e outros defeitos do tubo neural em populacdes urbanas e rurais.

Kuehn et al.’®

reportaram que ha maior risco estimado para malformacdes do
Sistema Nervoso Central (SNC) em areas urbanas. No entanto, outros dois
estudos importantes, embora mais antigos, conduzidos na China encontraram o
inverso, ou seja, maior risco em areas rurais, quando comparadas as areas

urbanas, com relacédo a prevaléncia de defeitos do tubo neural?®?'.

Luben et al.??

encontraram taxas estatisticamente significantes e maiores de
encefalocele em areas classificadas como sub-urbanas ou rurais comparadas as
areas urbanas, no Texas, no periodo de 1999 a 2003.

Estudo brasileiro conduzido por Nascimento®, nas cidades do Vale do
Paraiba, em 2004, encontrou risco quase duas vezes maior de ocorréncia de
defeitos de fechamento do tubo neural em maes com menor escolaridade. O autor
discute que a escolaridade esta associada ao nivel sécio-econémico. Assim
sendo, maes com menor escolaridade podem ter dificuldade de acesso ao pré-
natal e comecam a ingestdo de acido félico, considerada como droga profilatica
para o desenvolvimento de alteragdes do tubo neural, apds o primeiro trimestre de
gestacéo, justificando as taxas aumentadas.

Em estudo de Obeidat e Amarin® é considerada uma relagdo entre a
ocorréncia de nascimentos de criancas com malformagcdes por defeitos do
fechamento do tubo neural e sazonalidade. O estudo foi conduzido na Jordéania e

mostrou maior incidéncia de casos em concepg¢des que aconteceram no final do

verao e no inicio do outono.
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Quanto a prevaléncia em relacdo ao sexo, estudos realizados no
Paquistdo'® e no Canada® encontraram maior indice em recém-nascidos do sexo

.26 encontraram mais casos em recém-

masculino. Ja estudo de Dadmehr et a
nascidos do sexo feminino.

A encefalocele pode estar associada a outras malformacdes e
anormalidades congénitas, como por exemplo, a hidrocefalia e a microcefalia.
Esses fatores influenciam o prognéstico dos pacientes com encefalocele?”. Em

estudo desenvolvido por Kiymaz et al.?®

, com uma série de 30 pacientes
diagnosticados com encefalocele, houve desenvolvimento de hidrocefalia em 66%
dos casos.

O estudo de Lo et al.?° trata também das alteracdes congénitas associadas
aos casos de encefalocele, citando hidrocefalia, epilepsia, microcefalia,
anormalidades do corpo caloso, heterotipias, disgenesias cerebrais e
mielomeningocele como mais frequentes. Concluem que a hidrocefalia, epilepsia,
microcefalia, anormalidades intracranianas e presenca de tecido cerebral na bolsa
herniada foram significativamente associadas ao pior prognostico das criancas
nascidas com diagnéstico de encefalocele.

Houve ainda uma correlacdo entre essas alteragdes e o desenvolvimento
neuropsicomotor. Os achados mostraram que a hidrocefalia e as anormalidades
intracranianas foram preditoras de atraso no desenvolvimento®.

Quanto ao prognéstico, as encefaloceles frontais apresentam melhores
resultados do que as occipitais. De acordo com estudo de Brown e Sheridan-

Pereira®®, os autores encontraram desenvolvimento normal em 14% das criangas

do grupo occipital e de 42% das criancas do grupo frontal.
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E bem reportada na literatura a associagdo entre encefaloceles e epilepsia.
Em 81% dos casos em que ha essa associacdao o foco da crise coincide com o
local da malformacgéo. O tratamento mais utilizado e que tem sido bem sucedido é
a resseccao cirdrgica do contetido herniado®.

O tratamento da encefalocele € essencialmente cirlrgico, entretanto esse
tipo de abordagem pode ser contra-indicado caso haja concomitancia de outras
malformagdes graves, infecgdo da lesdo e meningite. As taxas de mortalidade sé&o
baixas, embora muitas criancas fiquem com sequelas neurolédgicas, dependendo
da morbidade do quadro clinico apresentado antes da cirurgia e da ocorréncia de
hidrocefalia®'.

Os objetivos da cirurgia sao reparar a hérnia meningocerebral e corrigir as
deformidades 6sseas craniofaciais em um ou mais tempos cirtrgicos®.

Muitas vezes nao €& possivel restaurar todos os elementos neurais da
herniacao durante o procedimento cirargico, entretanto, o objetivo, dependendo da
localizacdo da encefalocele, pode ser desobstruir algumas regides e prevenir o
surgimento de fistulas liquéricas e meningites®®.

Para criangas, o tratamento cirdrgico inicial deve ser precoce, antes dos
seis meses, para um restabelecimento funcional e morfolégico do complexo
craniofacial. A correcdo cirurgica precoce, aliada a fase do crescimento
craniofacial em plena atividade, pode propiciar corre¢cdes “espontdneas” de
pequenas deformidades dsseas faciais®.

Durante o periodo pés-operatério a complicagdo mais frequente é a
hidrocefalia e alguns tipos de infec¢des. As infeccbes podem elevar sobremaneira

as taxas de morbi-mortalidade nessas criangas?’.
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Mesmo com algumas abordagens e tratamentos disponiveis, de acordo
com a literatura, a taxa de mortalidade é de aproximadamente 33,3%, ou seja, um
terco dos pacientes nascidos com encefalocele evoluem para o 6bito'®. Kiymaz et
al.?® em estudo mais recente encontrou taxa de mortalidade de 29%.

Muszynski e Kaufman® relatam um caso em que ndo houve abordagem
cirurgica da encefalomeningohidrocele por opcdo da familia, e a crianga
sobreviveu por 9 meses. Esse foi descrito como o caso de maior sobrevivéncia de
uma crianca com tal malformacgéao, sem tratamento cirurgico.

Algumas vezes o tamanho extremamente grande da herniacéo, assim como
a presenca significante de tecido cerebral na bolsa herniada podem fazer com que
a abordagem cirurgica seja impossibilitada. Esses sdo os casos de encefaloceles
gigantes®®.

Com a finalidade de direcionar os procedimentos cirirgicos a serem
adotados, para o diagnéstico correto da localizacao anatémica da encefalocele e
como ferramenta para diagnésticos diferenciais com outras patologias sao
realizados exames de imagem. A ressonancia magnética define os componentes
da bolsa herniada, assim como mostra a condicdo das estruturas adjacentes,
como nervos e estruturas vasculares®’.

Do ponto de vista terapéutico ha ainda o tratamento profilatico que pode ser
feito por meio da ingestdao de 0,4mg/dia de acido félico por mulheres sem
antecedentes de concepto com a malformagdo e de 4 mg/dia naquelas com
presenca de antecedentes®®. Copp® encontrou reducdo de até 70% nas taxas de

ocorréncia de defeitos do tubo neural apds prevencado com acido folico.
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O acido félico deve ser ingerido no periodo periconcepcional (pelo menos
dois meses antes da concepc¢ao) € no primeiro trimestre da gravidez. Diante da
evidéncia do papel protetor do &cido foélico, o Ministério da Saude brasileiro
regulamentou a fortificacdo de farinhas de trigo e de milho com ferro e acido
f6lico®®.

Mais recentemente, tem se estudado a terapia por uso de células tronco.
Revisdo de Dhaulakhandi et al.*® trata desse tema, mas considera que, para que
experimentos sejam feitos com seres humanos, ha de se estudar, inicialmente, em
modelos animais experimentais. A idéia &€ de que essa terapéutica poderia ser
aplicada intra-utero ou mesmo no periodo pés-natal, apds a cirurgia de correcao
da malformacao.

Visto a grande variabilidade de fatores que podem interferir para a
ocorréncia da encefalocele e as diferentes taxas de prevaléncia em diferentes
regides e servicos hospitalares tornam-se importantes as avaliagdes retrospectiva
e descritiva em cada caso.

O estudo retrospectivo também permite uma analise de como o0s
tratamentos realizados nos casos de encefalocele tém progredido, e a descricao
da populacao atendida permite que se facam inferéncias sobre quais seriam as

pessoas mais sujeitas a desenvolveram a malformacéo.
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2 OBJETIVOS

2.1 OBJETIVO GERAL
Descrever uma populagcdo de recém-nascidos com diagnéstico de

encefalocele.

2.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

2.2.1. Descrever o0s recém-nascidos com encefalocele segundo
caracteristicas maternas e obstétricas.

2.2.2. Descrever os recém-nascidos com encefalocele segundo os dados
de nascimento e do recém-nascido.

2.2.3. Descrever o0s recém-nascidos com encefalocele segundo
caracteristicas relacionadas a doencga e evolugao.

2.2.4. Verificar a associacdo entre a necessidade de cirurgia e Obito
segundo algumas variaveis maternas e obstétricas, de nascimento e recém-

nascido, e relacionadas a doencga.
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3 METODOS

3.1. TIPO DE ESTUDO

Trata-se de estudo descritivo, retrospectivo e analitico.

3.2. SELECAO DE SUJEITOS

Foram selecionados todos o0s recém-nascidos com diagnéstico de
encefalocele nascidos no periodo de janeiro de 1997 a julho de 2008, no Hospital
da Mulher Prof. Dr. José Aristodemo Pinotti - Centro de Atencéao Integral a Saude
da Mulher (CAISM), da Universidade Estadual de Campinas (UNICAMP).

O CAISM é um hospital universitario, do complexo hospitalar da UNICAMP,
que faz atendimentos pelo Sistema Unico de Saude as mulheres de diferentes
faixas etarias da regidao da DRS VII de Campinas, que compreende 42 municipios.
Atende casos de média e alta complexidade, encaminhados pelas Unidades

Bésicas de Saude, dessas diferentes regides.

3.3. VARIAVEIS DESCRITIVAS

3.3.1. Variaveis maternas e obstétricas

ldade materna: idade em anos completos de vida, referida pela paciente no

momento do parto. As categorias possiveis consideradas foram: < 18 anos, 18-32

anos, 33-37 anos e > 37 anos.
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Paridade: corresponde ao numero de partos prévios que a mulher tenha
informado, independente da situacdo de vitalidade do concepto, sendo admitidas

duas categorias, primigesta e ndo primigesta.

Realizacao de pré-natal: corresponde ao numero de vezes em que a mulher
tenha sido submetida a consulta de pré-natal. Para analise foram reagrupadas em

intervalos de classe: com pré-natal e sem pré-natal.

Apresentagao fetal: correlacionada ao pélo fetal que foi insinuado no
estreito superior da bacia ou apés realizacdo do parto cesareo. Foram admitidas

as categorias cefalica, pélvica e transversal.

Tipo de parto: forma como finalizou o parto, considerando-se a via. Foram

admitidas duas categorias: cesareo e vaginal

3.3.2. Variaveis de nascimento e do recém-nascido

Sexo: feminino, masculino ou indeterminado.

Idade gestacional: avaliagcdo da idade gestacional calculada pela melhor
estimativa entre amenorréia, ultrassonografia precoce e avaliagdo clinica do
recém-nascido. Posteriormente, foram agrupadas em: < 34 semanas, 34 a 36
semanas e = 37 semanas e como pre-termo (< 37 semanas) e termo (= 37

semanas).
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indice de Apgar de primeiro e quinto minutos: indice de vitalidade de recém-
nascidos, medido através da escala de pontuagdo descrita por Apgar*', de 0 a 10
pontos, ao primeiro e quinto minuto de vida e realizado pelo médico residente
responsavel pelo atendimento do recém-nascido. Para efeito de andlise foram

admitidos: <7 e >7.

Peso ao nascimento: medido ao nascimento, em gramas (g), por meio de
balanca marca Filisola. Os dados foram agrupados em <1.500g, >1.500g <25009 e

>2.5004g.

3.3.3. Variaveis relacionadas a doenca e evolugao

Tipo de encefalocele: definido pela localizagdo anatémica do defeito 6sseo
craniano, avaliado pelo médico responsavel pelo atendimento do recém-nascido.
As categorias encontradas foram occipital, frontal, parieto-occipital e fronto-

parietal.

Tratamento cirdrgico: caracterizado pela necessidade de abordagem
cirurgica para correcao da encefalocele no periodo de internagdo, desde o
nascimento até a alta hospitalar. Para analise foram reagrupadas em intervalos de

classe: com cirurgia e sem cirurgia.
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Ocorréncia de O6bitos: caracterizado pelo 6bito durante o periodo de
internacdo desde nascimento, considerando os casos durante o parto ou apds o

parto até o momento da alta hospitalar, com categorias sim e nao.

Periodo de internacdo: periodo de tempo, em dias, transcorrido entre o
nascimento e a alta hospitalar, considerando apenas os recém-nascidos que nao
foram a Obito na primeira internagéo. Os intervalos admitidos foram 1 a 15 dias, 16

a 30 dias ou maior do que 30 dias.

Presenca de retardo do desenvolvimento neuropsicomotor: definida pela
avaliacao das condicbes psicomotoras do recém-nascido, logo apdés o parto e
durante o periodo de internacéo, de acordo com a idade, realizada pelo médico
neonatologista responsavel. Para analise foram consideradas as categorias sim e

nao.

Outras malformacgdes e/ou sindromes associadas: caracterizadas por
consideracoes feitas pelo médico responsavel, descrevendo outras malformacodes
e/ou sindromes também portadas pelos recém-nascidos. Foi considerada se a
associagdo ocorreu ou nao, em cada caso, podendo estar relacionada a

encefalocele ou nao.

3.4. COLETA DOS DADOS
Os dados foram coletados utilizando, inicialmente, o banco de dados do

setor de Neonatologia do Hospital da Mulher — CAISM/UNICAMP, em que foi
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digitada a variavel de estudo em sistema de busca do proprio hospital. Em
seguida, foram analisados os prontuarios dos respectivos casos encontrados

para a obtencao das variaveis de interesse.

3.5. PROCESSAMENTO DOS DADOS

Os dados foram organizados em ficha de coleta elaborada pela autora com
as variaveis de interesse (ANEXO 1). Posteriormente, foram digitadas em
planilha especifica para que houvesse a andlise, realizada pelo programa Epi

Info V.6.04d*2.

3.6. ANALISE ESTATISTICA
Foram calculadas as frequéncias para cada variavel analisada e a
associacao entre algumas variaveis foi verificada estatisticamente pelos testes qui-

quadrado e exato de Fisher, considerando alfa de 5%.

3.7. ASPECTOS ETICOS
Houve aprovagdo do Comité de Etica em Pesquisa da Faculdade de
Ciéncias Médicas da Universidade Estadual de Campinas (FCM-UNICAMP), por
meio do parecer numero 1088/2009; e da Comissdo de Pesquisa do Centro de
Assisténcia Integral a Saude da Mulher da Universidade Estadual de Campinas

(CAISM — UNICAMP), por meio do protocolo numero 061/2009.
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4 RESULTADOS

No periodo analisado nasceram no Hospital da Mulher Prof. Dr. José
Aristodemo Pinotti 34.693 recém-nascidos. Foram encontrados 43 casos de
encefalocele perfazendo uma prevaléncia de 1,24/1000 nascidos vivos.

A distribuicao por ano de coleta mostra que a maior ocorréncia de casos foi
em 2002 com 8 casos, numero que correspondeu a 18,60% dos nascimentos no
periodo. Em contrapartida, no ano de 2006 houve a menor ocorréncia, com

apenas um caso, com porcentagem correspondente de 2,32% (Tabela 1 e Grafico

1).

Tabela 1 — Distribuicdo percentual de recém-nascidos portadores de encefalocele
segundo o ano.

ANO NUMERO DE CASOS %

1997 5 11,63%
1998 3 6,98%
1999 3 6,98%
2000 6 13,95%
2001 3 6,98%
2002 8 18,60%
2003 3 6,98%
2004 2 4,65%
2005 4 9,30%
2006 1 2,32%
2007 3 6,98%
2008 2 4,65%

TOTAL 43 100%
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Gréfico 1- Distribuicdo dos casos de encefalocele segundo ano.

A seguir apresentaremos a descricao dos casos segundo as variaveis de

interesse.
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4.1 VARIAVEIS MATERNAS E OBSTETRICAS

O maior numero de nascimentos de recém-nascidos com encefalocele foi
de méaes com idade entre 18 e 32 anos (83,72%), nao primigestas (65,12%) e que
haviam realizado os exames pré-natais (95,35%). A apresentacao fetal foi
predominantemente cefélica (45,51%) e o tipo de parto de maior ocorréncia foi o
cesareo (65,12%) (Tabela 2).

Tabela 2- Distribuicdo dos recém-nascidos com encefalocele segundo variaveis
maternas e obstétricas.

IDADE MATERNA NUMERO DE CASOS %

< 18 anos 3 6,98%
18-32 anos 36 83,72%
33-37 anos 3 6,98%
> 37 anos 1 2,32%
PRIMIGESTAS

Sim 15 34,88%
Nao 28 65,12%
REALIZACAO DE PRE-

NATAL

Sim 41 95,35%
Nao 0 0
Sem referéncia 2 4,55%
APRESENTACAO

FETAL

Cefalica 20 46,51%
Pélvica 6 13,95%
Transversal 1 2,32%
Sem referéncia 16 37,22%
TIPO DE PARTO

Cesareo 28 65,12%
Vaginal 15 34,88%
TOTAL 43 100%
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4.2 VARIAVEIS DE NASCIMENTO E DO RECEM-NASCIDO

A analise das variaveis de nascimento e do recém-nascido mostra maior
namero de criangas nascidas com encefalocele entre as meninas (67,44%), com
idade gestacional maior ou igual a 37 semanas (79,07%) e com peso maior que
25009 (67,44%). A avaliagdo do indice de APGAR no primeiro minuto revelou que
a maioria dos recém-nascidos obteve valores iguais ou inferiores a 7 (58,14%),
indicando baixa vitalidade. Entretanto, a avaliacdo do mesmo indice no quinto
minuto mostrou-se diferente e a maioria dos recém-nascidos obteve valores
superiores a 7, indicando boa vitalidade (74,42%) (Tabela 3).

Tabela 3- Distribuicdo dos recém-nascidos com encefalocele segundo variaveis de
nascimento e do recém-nascido.

SEXO NUMERO DE CASOS %
Feminino 29 67,44%
Masculino 14 32,56%
IDADE GESTACIONAL

< 34 semanas 4 9,30%
34 a 36 semanas 5 11,63%
= 37 semanas 34 79,07%
INDICE DE APGAR 1%

MINUTO

<7 25 58,14%
>7 18 41,86%
INDICE DE APGAR 5%

MINUTO

<7 11 25,58%
>7 32 74,42%
PESO

< 15009 (MBP) 2 4,65%
>1500g < 25009 (BP) 12 27,91%
> 25009 29 67,44%
TOTAL 43 100%

MBP, muito baixo peso; BP, baixo peso.
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Considerando-se a subdivisdo dos recém-nascidos como pré-termo (< 37
semanas) e termo (= 37 semanas) temos que 0s primeiros corresponderam a

20,93% dos casos (Grafico 2).
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Gréfico 2 - Distribuicdo dos recém-nascidos com encefalocele segundo a
prematuridade.
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4.3 VARIAVEIS RELACIONADAS A DOENGCA E EVOLUCAO

Houve predominio do tipo de encefalocele occipital (79,08%). A maior parte
dos recém-nascidos necessitou de tratamento cirurgico (67,44%) e houve ébito em
31,90% dos casos. O periodo de internacdo variou de 6 a 47 dias, contudo, a
maioria dos recém-nascidos ficou internada por até 15 dias (55,18%). Em todos os
casos foi verificado um retardo do desenvolvimento neuropsicomotor (62,79%),
embora o indice de prontuarios sem referéncia a essa avaliacao tenha sido grande
(37,21%). A associagcdo com outras malformagbes e/ou sindromes como
microcefalia, ventriculomegalia, colpocefalia, fenda labio palatina, hidrocefalia,
Sindrome de Dandy-Walker, epilepsia, hipertelorismo, macrocrania, malformacdes
cardiacas, malformacdées mudltiplas, Sindrome de Meckel-Gruber, trissomia do
cromossomo 18 e delecdo do cromossomo 11 ocorreu em 53,49% dos casos

(Tabela 4).
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Tabela 4- Distribuicdo dos recém-nascidos com encefalocele segundo variaveis
relacionadas a doenca e evolugéo.

TIPO DE NUMERO DE CASOS %
ENCEFALOCELE

Occipital 34 79,08%
Frontal 5 11,63%
Parieto-occipital 2 4,65%
Fronto-parietal 1 2,32%
Sem referéncia 1 2,32%
TRATAMENTO

CIRURGICO

Sim 29 67,44%
Nao 13 30,24%
Sem referéncia 1 2,32%
OBITO

Sim 14 32,56%
Nao 29 67,44%
PERIODO DE

INTERNACAO

1 a 15 dias 16 55,18%
16 a 30 dias 7 24,14%
> 30 dias 3 10,34%
Sem referéncia 3 10,34%
RDNPM

Sim 27 62,79%
Nao 0 0
Sem referéncia 16 37,21%
MALFORMACOES

ASSOCIADAS

Sim 23 53,49%
Nao 20 46,51%

RDNPM, retardo do desenvolvimento neuropsicomotor.
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4.4. ANALISE DAS ASSOCIACOES DA NECESSIDADE DE ABORDAGEM
CIRURGICA E OBITO COM VARIAVEIS DE INTERESSE

4.4.1. VARIAVEIS MATERNAS E OBSTETRICAS

Em relacdo as variaveis maternas e obstétricas ndo houve associagao
estatisticamente significativa com a necessidade de abordagem cirurgica ou 6bito,
exceto com o tipo de parto (Tabelas 5 € 6).

Tabela 5- Associacdo entre as variaveis maternas e obstétricas segundo a
necessidade de abordagem cirdrgica.

cirurgia

nao sim p valor
IDADE MATERNA
< 18 anos 1 2 0,581*
18-32 anos 13 22
>33 anos 2 2
PRIMIGESTAS
Sim 10 18 0653**
Nao 6 8
APRESENTACAO
FETAL
Cefalica 6 13 1,000"
Pélvica 2 4
TIPO DE PARTO
Cesareo 6 22 0,004**
Vaginal 10 5

* Teste exato de Fisher; ** Teste qui-quadrado
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Tabela 6- Associacdo entre as variaveis maternas e obstétricas segundo a
evolucao para 6bito.

obito

nao sim p valor
IDADE MATERNA
< 18 anos 2 1 0,808*
18-32 anos 25 11
>33 anos 2 2
PRIMIGESTAS
Sim 19 9 0,937**
Nao 10 5
APRESENTAQAO
FETAL
Cefalica 16 4 0,596*
Pélvica 4 2
TIPO DE PARTO
Cesareo 22 6 0,033**
Vaginal 7 8

* Teste exato de Fisher; ** Teste qui-quadrado
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4.4.2. VARIAVEIS DE NASCIMENTO E DO RECEM-NASCIDO
Houve associagao estatisticamente significativa entre o indice de Apgar no

quinto minuto e peso, tanto para a ocorréncia de cirurgia quanto evolugcao para o

Obito (Tabelas 7 e 8).

Tabela 7- Associacdo entre as variaveis de nascimento e do recém-nascido
segundo a necessidade de abordagem cirlrgica.

cirurgia

nao sim p valor
SEXO
Feminino 12 16 0,886*
Masculino 6 9
IDADE
GESTACIONAL
< 34 semanas 2 1 0,590*
34 a 36 semanas 3 7
= 37 semanas 11 18
INDICE DE APGAR
12 MINUTO
<7 11 14 0,339**
>7 5 12
INDICE DE APGAR
52 MINUTO
<7 8 3 0,006**
>7 8 24
PESO
< 15009 (MBP) 2 0 0,003*
>1500g < 25009 (BP) 8 4
> 2500¢g 6 23

* Teste exato de Fisher; ** Teste qui-quadrado
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Tabela 8- Associacado entre as variaveis de nascimento e do recém- segundo a
evolucao para o 6bito.

obito

nao sim p valor
SEXO
Feminino 20 9 0,967
Masculino 9 5
IDADE
GESTACIONAL
< 34 semanas 1 2 0,489*
34 a 36 semanas 7 3
= 37 semanas 21 9
INDICE DE APGAR
1% MINUTO
<7 15 10 0,220**
>7 14 4
INDICE DE APGAR
52 MINUTO
<7 3 8 0,001**
>7 26 6
PESO
< 15009 (MBP) 0 2 0,004*
>1500g < 25009 (BP) 5 7
> 25009 24 5

* Teste exato de Fisher; ** Teste qui-quadrado
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4.4.3. VARIAVEIS RELACIONADAS A DOENCA

Houve associagédo estatisticamente significativa entre a evolugdo para o
Obito e malformacbes associadas. O indice de 6bitos foi menor entre os recém-
nascidos sem malformagdes. Também recém-nascidos submetidos a cirurgia
tiveram menor ocorréncia de ébito de forma significativa (Tabelas 9,10 e 11).

Tabela 9- Associagdo entre as variaveis relacionadas a doenga segundo a
necessidade de abordagem cirdrgica.

Cirurgia

nao Sim p valor
TIPO DE
ENCEFALOCELE
Occipital 13 20 0,888*
Frontal 1 4
Parieto-occipital 1 1
Fronto-parietal 0 1
MALFORMACOES
ASSOCIADAS
Sim 10 9 0,078**
Nao 6 17

* Teste exato de Fisher; ** Teste qui-quadrado

Tabela 10- Associacdo entre as variaveis relacionadas a doenga segundo a
evolucao para o 6bito.

Obito
nao Sim p valor

TIPO DE ENCEFALOCELE
Occipital 23 11 1,000*
Frontal 4
Parieto-occipital 1
Fronto-parietal 1

—

MALFORMACOES

ASSOCIADAS

Sim 12
Nao 17

0,001**

o 00

* Teste exato de Fisher; ** Teste qui-quadrado
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Tabela 11- Associacao entre a ocorréncia de ébito e a necessidade de abordagem
cirurgica.

Cirurgia p valor
Nao Sim
Obito ndo 2 27 < 0,001**
Obito sim 14 0
Total 16 27

** Teste qui-quadrado
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5 DISCUSSAO

Com relagao a analise descritiva do grupo estudado, os resultados obtidos
sobre o0s pacientes nascidos com encefalocele no Hospital da Mulher —
CAISM/UNICAMP, de janeiro de 1997 a julho de 2008, mostraram a ocorréncia de
43 nascimentos no periodo. O numero de nascimentos total foi de 34.693, o que
torna a prevaléncia 1,24/1000 nascimentos.

De acordo com a literatura a prevaléncia dos defeitos do tubo neural, em
geral, varia em diferentes épocas e regibes. H4 uma prevaléncia baixa na
Finlandia (0,4/1000 nascimentos), alta no México (3,3/1000 nascimentos) e muito
alta no sul do Pais de Gales (12,5/1000 nascimentos), de acordo com dados de
Dolk et al.**. Nos Estados Unidos essa prevaléncia estd em torno de 1/1000
nascimentos™.

A revisao realizada mostrou grande numero de estudos publicados por
pesquisadores asiaticos, a respeito da populacdo de varios paises desse
continente. Estudo recente da populacdo da Africa subsaariana, em Yaounde
(Camardes) mostra uma taxa de malformagdes congénitas relativas a defeitos do
tubo neural de 1,99/1000 nascimentos®.

As malformagdes congénitas do SNC sao reportadas como causa de
mortalidade e morbidade infantil na Nigéria e em muitos paises da Africa®®. Em
estudo de Adeleye e Olowookere*” houve 54% de ocorréncia de defeitos do tubo
neural nesta populacdo, no ano de 2005, quando comparada a prevaléncia com

outras anormalidades do SNC.
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Tratando-se especificamente da encefalocele, Dutta e Deori*® relatam maior
numero de casos de encefalocele anterior, considerada uma malformacgao rara, no
sudeste da Asia. Na india esta malformagdo tem sido mais frequentemente
observada entre os trabalhadores dos jardins de cha de Assam.

Na literatura nacional ha poucos relatos sobre a encefalocele
especificamente. A grande maioria dos estudos consultados nas bases de dados
refere-se as estatisticas e a casuistica de defeitos do fechamento do tubo neural,
de forma geral, sem a distingdo entre os tipos de malformacdo encontrados
(anencefalia, mielomeningocele, meningocele e encefalocele).

Ogata et al.*®* acompanharam 33.535 recém-nascidos de maneira
prospectiva, com a finalidade de avaliar as taxas de nascidos com defeitos de
fechamento do tubo neural, no Hospital do Servidor Publico Estadual de Sao
Paulo, no periodo de julho de 1979 a dezembro de 1986, Houve 26 casos de
malformacdes, taxa de 0,77/1000 nascimentos. Separando-se os casos de acordo
com a malformacéo, as taxas foram de 0,39/1000 nascimentos para espinha bifida
(11 casos), 0,27/1000 nascimentos para anencefalia (9 casos) e 0,18/1000
nascimentos para encefalocele (6 casos).

Grillo e Silva® acreditam que muitas taxas publicadas sejam subestimadas,
pois deve-se considerar que muitas gestagdes sdo natural ou deliberadamente
interrompidas.

A prevaléncia de recém-nascidos portadores de malformacdes devidas a
defeitos no fechamento do tubo neural encontrada em Minas Gerais, a partir de
estudo descritivo realizado no Hospital das Clinicas da Universidade Federal de

Minas Gerais (UFMG), foi de 4,73/1000 nascimentos. Neste estudo, o total de
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nascimentos no periodo de agosto de 1990 a julho de 2000 foi de 18.807. Com
relacdo ao tipo de malformacédo encontrada as taxas individuais foram de 47,2%
para mielomeningocele, 26,9% para anencefalia e 16,9% para encefalocele®'.

Pacheco et al.*® estudaram a populacdo de Pernambuco, a partir de dados
coletados no Centro de Atencdo a Mulher do Instituto Materno Infantil Prof.
Fernando Figueira, no periodo de 2000 a 2004. Foram constatados 24.964
nascimentos e a taxa de nascidos com defeitos do tubo neural (sem especificacdo
do tipo de malformacao) foi de 5/1000 nascimentos. A taxa foi considerada alta
pelos autores e tal fato foi justificado pelo hospital ser considerado referéncia na
regido para gestacoes de alto-risco.

O Estudo Colaborativo Latino Americano de Malformagdes Congénitas
(ECLAMC), no periodo de 1967 a 1999, mostrou uma prevaléncia de
aproximadamente 1,5/1000 nascimentos, abordando 4 milhdes de nascimentos na
América Latina®®.

Nascimento® encontrou, no ano de 2004, apenas um caso de encefalocele
(2,6% do total de defeitos do tubo neural) em estudo de 35 municipios
compreendidos no Vale do Paraiba, com populacao de 2 milhées de habitantes.

Deficiéncias nutricionais maternas, causas genéticas e fatores ambientais
ainda ndo bem definidos podem explicar essas variacoes de prevaléncia em
diferentes regides™. A etiologia da encefalocele é complexa e exposicdo ambiental
a fatores como hipertermia e aflatoxina foram associados ao seu

desenvolvimento®.
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Em relacdo as varidveis maternas e obstétricas, houve maior prevaléncia de
casos de recém-nascidos com encefalocele em maes de 18 aos 32 anos (36
casos, 83,72%).

O ECLAMC mostrou maior prevaléncia de casos de defeitos do fechamento
do tubo neural em maes jovens, com idade inferior a 19 anos®®. O mesmo ocorreu
em um estudo europeu e os autores justificam tal fato devido ao baixo indice de
acido folico na alimentacdo de mulheres jovens®. Por outro lado, Suphapeetiporn

et al.®’

analisando 160 casos de encefalomeningocele frontoetmoidal, na
Tailandia, encontraram maior prevaléncia da malformag¢éo quando as maes tinham
idade mais avancgada.

Estudo de Pacheco et al.’?, do tipo caso-controle, ndo mostrou associagdo
da ocorréncia dos casos de defeitos do tubo neural com a idade materna, nem em
recém-nascidos vivos tampouco em natimortos.

Outro estudo de grande impacto de Loane et al.*®

, que nao trata apenas de
malformacdes devidas a defeitos do fechamento do tubo neural, também mostrou
maior risco de ocorréncia de malformacées em maes jovens, com uma casuistica
de mais de 1 milhdo e meio de nascimentos em algumas regides da Europa, de
2000 a 2004, registrando 38.958 casos de malformacdes ndo cromossémicas.

Desta forma, ha um contraste com alguns dados reportados pela literatura.
Entretanto, em nossa casuistica houve apenas 3 nascimentos de maes com idade
inferior a 18 anos, do total de 43 casos.

Com relacdo a paridade houve uma tendéncia a um maior numero de casos

de encefalocele em maes nao primigestas, foram 28 casos dos 43 ocorridos

(65,12%).
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Nascimento® define a maior paridade como fator de risco para as
malformagdes do tubo neural, pois em seu estudo maes com 2 ou mais filhos
tiveram maior risco de ter um filho com a malformacdo, em comparacao as
primigestas.

A paridade nao teve correlagdo com a ocorréncia de casos de
malformagdes devidas a defeitos do tubo neural no estudo de Aguiar et al.’!, entre
os recém-nascidos natimortos. Porém, houve menor frequéncia entre os filhos de
multiparas (mais que 3 gestacdes), o que corrobora os dados encontrados neste
estudo, ja que houve apenas 4 casos (9,30%) de encefalocele em maes com 3 ou
mais gestacdes anteriores.

Pacheco et al.*? identificaram que o nimero de gestacdes anteriores das
maes nao teve correlagdo com a ocorréncia dos casos de malformacdes do tubo
neural. Nao houve diferenca nessa variavel quando comparadas maes que
tiveram recém-nascidos malformados e maes que tiveram recém-nascidos
normais nascidos vivos.

Com relacdo aos exames pré-natais que pudessem detectar a malformacéao
previamente ao nascimento, houve a realizagdo em 41 casos (95,35%), nos outros
2 casos (4,55%) nao houve indicacao no prontuario dessa realizagdo. Portanto,
nao houve caso em que 0s exames pré-natais nao foram feitos em nosso estudo.

A importancia de se estudar a presenca ou ndao da malformacao no pré-
natal tem dois aspectos: um relacionado a sua prépria incidéncia e outro na
questao do diagnostico precoce, com suas implicacdes éticas e médico-legais no

que se refere a tratamentos intra-Utero e na interrupgao da gestacao®™.
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Nascimento® encontrou um risco quase duas vezes maior de ocorréncia de
malformacgdes do tubo neural para maes com pequeno nimero de consultas nos
exames pré-natais. A justificativa para tal fato se correlaciona a uma suposta
insuficiente suplementacdo de acido félico, ja que a ingestdo pode ocorrer
tardiamente.

Existem diversos exames capazes de detectar precocemente os defeitos do
tubo neural durante a gestacdo. Pode ser feita a determinacdo dos niveis de
alfafetoproteina (principal componente protéico no soro fetal humano) no liquido
amniético e no soro materno. Esta analise pode ser feita a partir dos 30 dias de
concepcao e 0s niveis aumentados em defeitos do tubo neural se devem a
transudacao da proteina através das membranas que recobrem a lesao ou por
formacao de fistula liquorica no local do defeito do tubo neural. Isso ocorre porque
os niveis de alfafetoproteina sao aproximadamente 100 vezes maiores no liquor
do que no liquido amniético. Porém, os niveis de alfafetoproteina podem estar
aumentados também em outras condigdes fetais. Entdo, o ideal para o diagnéstico
ser mais confiavel seria as dosagens conjuntas de alfafetoproteina e
acetilcolinesterase no liquido amniético. Outros exames importantes utilizados
com o objetivo de detectar defeitos do tubo neural, assim como outras
anormalidades gestacionais, antes do nascimento sao a ultra-sonografia e a
ressonancia magnética®.

Sorak et al.>® classificam a ultrassonografia como método de escolha para
deteccdo pré-natal precoce de anomalias congénitas, incluindo os casos de
encefalocele. Neste estudo o diagnéstico foi dado na décima terceira semana de

gestacao.
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Djientcheu et al.** mostraram que na Africa o diagndstico pré-natal ainda é
insuficiente, talvez pela escassez de recursos ou pela pobreza e pelas crencas
culturais da populacéo. Este estudo mostrou que, dos 69 casos em que houve a
ocorréncia de encefalocele, apenas em 27 a ultrassonografia foi realizada e
apenas em 8 deles foi feito o diagndstico prévio.

A apresentacao fetal no momento do parto depende da posi¢do que o feto
ocupa na pelve da mae e nesse estudo foram encontradas 3 tipos de
apresentacao: cefalica, pélvica e transversal. A taxa de fetos com encefalocele
tendo apresentagao cefalica foi maior (45,51%).

Nesta casuistica o tipo de apresentacao fetal se diferenciou da estatistica
apresentada para criancas sem malformacdes associadas. Em 6 casos (13,95%)
houve apresentacdo pélvica. Essa prevaléncia € maior quando comparada a
descrita na literatura, que é de 3 a 4%, nas gestacdes a termo®’.

Assim, podemos considerar que houve diferencas na apresentacéao fetal em
recém-nascidos com encefalocele quando comparados a populacdo geral. Nao
foram encontrados estudos na literatura que descrevessem essa variavel nos
casos de encefalocele especificamente, nem mesmo nos casos de defeitos do
tubo neural.

Deve-se destacar ainda que, em 16 casos (37,22%), nao houve referéncia
no prontuario sobre o tipo de apresentacao do feto, numero representativo quando
comparado ao total de casos.

Embora a melhor via de parto seja assunto controverso na literatura para
criancas com malformacdes do tipo hidrocefalia e mielomeningocele®', nos recém-

nascidos com encefalocele deste estudo houve maior nimero de casos de parto
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cesareo (65,12%). A tendéncia é que os partos sejam realizados por esta via no
intuito de preservar a bolsa contendo tecido nervoso e impedir roturas durante a
passagem pelo canal do parto.

O estudo de Nascimento® faz referéncia a esta condicdo. Em cidades do
Vale do Paraiba no ano de 2004 foram realizados 30 partos cesareos versus 8
partos vaginais para bebés portadores de defeitos do tubo neural.

Outro estudo brasileiro de Pacheco et al.*®

relatam porcentagem de 68,5%
de partos cesareos para recém-nascidos identificados com malformacdes fetais.

A analise estatistica mostrou que houve associacao entre esse tipo de parto
e a abordagem cirurgica, indicando que as criangas que nascem por esta via tém
um tratamento mais adequado. Também houve associacao significativa entre o
parto cesareo e a evolucao do recém-nascido, sendo que este tipo de parto
proporcionou menor ocorréncia de 6bitos. Essa associacdo pode indicar que o
parto cesareo é a melhor opcao em casos de encefalocele.

Tratando-se das variaveis de nascimento e do recém-nascido, em relacao
ao sexo, nesta casuistica, houve maior ocorréncia de casos de encefalocele em
recém-nascidos do sexo feminino. A taxa em meninas foi de 67,44%, enquanto em
meninos foi de 32,56%. Na literatura consultada este dado mostra grande
variabilidade nos resultados publicados.

Baradaran et al.??

mostraram um predominio dessa malformagdo em
recém-nascidos do sexo feminino em Teera (Ird), corroborando os dados acima
citados. Ainda na mesma regido, Dadmehr et al.?® encontraram mais casos da

malformacdo em recém-nascidos do sexo feminino, embora em uma amostra
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considerada pequena pelo préprio autor, de 31 casos. Essa predominancia
também foi mostrada por Rowland et al.? em Atlanta (EUA).

O ECLAMC também sugere maior numero de nascimentos de criangas do
sexo feminino, mas tratando, genericamente, dos defeitos do tubo neural na
América Latina®®.

Dados brasileiros de Nascimento® mostram maior prevaléncia de defeitos
do fechamento do tubo neural em recém-nascidos do sexo feminino (70,4%), em

1.°". em estudo

estudo das cidades do Vale do Paraiba. Entretanto, Aguiar et a
realizado no Rio de Janeiro, ndo encontraram associacao entre o sexo do recém-
nascido e a ocorréncia de defeitos do tubo neural.

Estudos realizados no Paquistdo™ e no Canadd® encontraram maior
prevaléncia de casos de encefalocele em recém-nascidos do sexo masculino.

O indice de Apgar foi analisado neste estudo no primeiro € no quinto
minutos. No primeiro minuto a maioria dos recém-nascidos, ou seja, 58,14% dos
casos (25) apresentaram valores menores ou iguais a 7, indicando baixa
vitalidade, enquanto em 41,86% dos casos (18) os valores foram maiores do que
7, indicando melhores condi¢des dos recém-nascidos.

No quinto minuto os resultados mostraram que 25,58% dos recém-nascidos
(11 casos) continuaram em condi¢coes de baixa vitalidade com indices de Apgar
menores ou iguais a 7. Os outros 74,42% dos casos (32) tiveram indices maiores

do que 7. Isso indica que no quinto minuto a grande maioria dos recém-nascidos

com encefalocele demonstrava, relativamente, boas condi¢des de vitalidade.
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De acordo com a literatura consultada indices de Apgar baixos (menores ou
iguais a 7) sao identificados como fatores de risco para a mortalidade

neonatal®%4,

Weirich et al.?*

estudaram nascidos no periodo de novembro de 1999 a
outubro de 2000, no municipio de Goiania e relacionaram o baixo peso ao nascer
e indices baixos de Apgar ao O6bito neonatal, de forma independente.
Nascimento®® estudou a populacdo de um Hospital Universitario de Taubaté, entre
janeiro de 2000 e dezembro de 2003 e também identifica a baixa vitalidade como
fator de risco para o 6bito neonatal.

Tais estatisticas estdo de acordo com a casuistica apresentada neste
estudo quando se analisa a relacéo entre o indice de Apgar no quinto minuto e os
Obitos ocorridos. A analise estatistica mostrou associacado significativa e maior
namero de Obitos entre os recém-nascidos com indice de Apgar indicando baixa
vitalidade.

A analise de associagdo também mostrou que esses mesmos recém-
nascidos com baixa vitalidade nao foram encaminhados para o tratamento
cirurgico. Isso talvez reflita um julgamento da equipe de que uma crianga nessas
condi¢des talvez ndo tivesse sucesso com a cirurgia ou entao néao sobrevivesse.

Ambas as associa¢des foram positivas com os dados referentes ao indice
de Apgar no quinto minuto. Portanto, este indice pode ser mais preditivo para
definir o tipo de tratamento a ser escolhido, ou mesmo o progndstico do recém-
nascido.

Com relagdo ao peso ao nascimento em 67,44% dos casos (29) houve

nascimento de criangcas com encefalocele e peso adequado, enquanto em 32,56%
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dos casos (14) os recém-nascidos foram considerados de baixo peso. Houve 2
casos (4,65%) em que os recém-nascidos foram classificados como muito baixo
peso, por estarem com peso abaixo ou igual a 1500g.

Conforme consideracdes de Carvalho e Gomes® as criancas nascidas com
muito baixo peso tém maior risco de mortalidade neonatal, havendo correlagdo
direta entre a qualidade do atendimento em Unidade de Terapia Intensiva que é
prestado a esses recém-nascidos. Hospitais melhor equipados e com profissionais
mais bem preparados tendem a ter menores taxas de mortalidade, mesmo para
recém-nascidos de muito baixo peso.

Na casuistica apresentada os dois casos de recém-nascidos considerados
de muito baixo peso foram a ébito, em acordo com as consideragdes citadas
acima, entretanto com um numero amostral muito pequeno. Com relagcdo aos
recém-nascidos considerados de baixo peso houve 7 ébitos. Os 5 outros ébitos
ocorreram em recém-nascidos com peso considerado adequado.

O baixo peso ao nascimento também foi citado por Weirich et al.®*

como
variavel importante na identificagdo dos riscos de mortalidade neonatal. Também
neste caso a analise estatistica desta casuistica mostrou que recém-nascidos com
pesos adequados tinham menor frequéncia de 6bito.

Ainda com relagdo ao peso do recém-nascido foi verificada associacéo
significativa entre o peso adequado e 0 encaminhamento da crianga para
procedimento cirdrgico. Isso significa que o peso pode ser considerado como fator
relevante para a escolha do tratamento a ser realizado.

O tipo de encefalocele foi definido conforme descrito nos prontuarios. O tipo

mais frequente foi o occipital, com 34 casos (79,08%) e houve um caso em que
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nao havia descricao no prontuario. Os outros tipos citados foram frontal (5 casos),
fronto-parietal (1 caso) e parieto-occipital (2 casos).

Embora ndo tenha havido associacdo entre essa variavel e o 6bito do
recém-nascido, existem dados da literatura que mostram que este tipo de
encefalocele tem pior prognéstico quando comparado com as encefaloceles
frontais®.

Estudo da populagéo do Canada, de 1990 a 2006 de Lo et al.?>, mostraram
taxa de mortalidade baixa em criancas nascidas com encefalocele, em torno de
5%. Nesta casuistica, a taxa foi de 37,21%, muito mais alta quando comparada
com esta estatistica do Canada, entretanto mais préxima dos valores encontrados
por estudo turco mais recente de Kiymaz et al.?®, de 29%.

Estudo de Warf et al.?® encontrou taxas de mortalidade ainda maiores
quando acompanhou criangas nascidas com encefalocele, na Uganda. Em estudo
prospectivo, com seguimento de 5 anos, a taxa de mortalidade foi de 39%.

Kotil et al.'®

colocam que as encefaloceles parietais tém um progndstico
menos favoravel, quando comparadas com aquelas localizadas na regido
occipitocervical. Referem que aquele tipo estda mais comumente associado a
malformagdes cerebrais e isso justifica a maior gravidade dos casos. Este estudo
ainda sugere que recém-nascidos com lesées maiores do que 50mm de diametro
e contendo significante quantidade de tecido neural tém progndstico
extremamente pobre, especialmente quando ha associacdo com microcefalia.
Nesta populagdo de recém-nascidos, a malformagdo encefélica pode
repercutir em disfungdes cerebrais variaveis, o que pode levar a graus de retardo

|.25

do desenvolvimento neuropsicomotor (RDNPM). Lo et al.=>, concluiram que em
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48% dos casos de criancas nascidas com encefalocele houve desenvolvimento
normal, em 11% houve pequeno retardo, em 16% retardo moderado e em 25%
retardo grave. No estudo houve correlacdo entre a presenca de hidrocefalia e a
existéncia de anormalidades intracranianas com um pior prognéstico para o
desenvolvimento neuropsicomotor.

Nesta casuistica foram constatados 27 casos de RDNPM, porém torna-se
interessante ressaltar que em 16 casos (37,21%) nao houve referéncia no
prontuario sobre essa avaliacdo, o que pode aumentar o numero real de recém-
nascidos com tal alteragéo.

Outros tipos de malformagdes e/ou sindromes podem estar associados a
encefalocele. Segundo Lo et al.?® esta é uma condigdo rara, que acontece em
pequena porcentagem dos casos de encefalocele. O autor cita como mais
frequentes algumas sindromes como Meckel-Gruber, Knoblock e Walker-Walburg.

Entretanto, nessa casuistica houve ocorréncia da encefalocele em conjunto
com outra malformagdo ou sindrome em 23 casos, ou seja, 53,49%, mais da
metade dos casos estudados no periodo. Houve casos de microcefalia,
ventriculomegalia, colpocefalia, fenda labio palatina, hidrocefalia, Sindrome de
Dandy-Walker, epilepsia, hipertelorismo, macrocrania, malformag¢des cardiacas,
malformacdes multiplas, Sindrome de Meckel-Gruber, trissomia do cromossomo
18 e deleg¢édo do cromossomo 11.

A andlise estatistica revelou indice menor de d&bitos entre os recém-
nascidos sem malformacées e/ou sindromes. Esse dado significa que a avaliacao
da existéncia desses casos é importante fator para definicdo do prognéstico dos

recém-nascidos com encefalocele.
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Finalizando a analise de associacées entre variaveis € interessante
salientar que houve associacao significativa entre a ocorréncia de Obitos e a
abordagem cirargica, havendo menor numero de Obitos em recém-nascidos
submetidos a cirurgia. Esse fato evidencia que o tratamento cirdrgico, para os
recém-nascidos que tém condicoes clinicas, diminui os indices de mortalidade.

Fazendo referéncia as limitacbes encontradas tém-se que muitos
prontuarios ndo apresentavam alguns dados que foram coletados neste estudo,
prejudicando a analise final. Também houve dificuldade na coleta de algumas
variaveis que poderiam ter sido analisadas como a origem das maes, com 0
objetivo de se fazer uma correlacao entre aspectos geograficos e a encefalocele,
porém como o hospital em questao é referéncia e atende apenas regionalmente,

algumas méaes omitem sua origem real, impedindo a veracidade dos dados.
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6 CONCLUSAO

1-

2-

A prevaléncia de encefalocele foi de 1,24/1000 nascimentos.

A prevaléncia de encefalocele foi mais comum em maes jovens e nao
primigestas e praticamente todas fizeram pré-natal. A apresentacao fetal
mais frequente foi cefélica, com maior numero de partos cesareos.

Com relagdo as variaveis de nascimento e do recém-nascido foi mais
comum a presenga de encefalocele em meninas e com idade
gestacional maior ou igual a 37 semanas. Foi mais frequente o indice de
Apgar baixo no primeiro minuto com recuperacdo no quinto minuto. A
doencga ocorreu mais em recém-nascidos de peso maior que 2.5009.

A maioria dos recém-nascidos teve a encefalocele occipital e precisou
de intervencéao cirurgica. A mortalidade nesse grupo foi de 32,56%. O
periodo de internacdo para a maioria dos casos foi de 1 a 15 dias. Na
maioria dos casos houve RDNPM e houve associacdo com outras
sindromes em mais da metade dos casos.

Os partos cesareos estiveram associados significativamente com os
casos em que houve indicacdo cirargica e ao menor indice de
mortalidade. O indice de Apgar >7 no quinto minuto e o peso acima de
25009 estiveram associados significativamente aos casos de indicacao
cirurgica e ao menor indice de mortalidade. Foi ainda observada
associacao estatisticamente significativa entre a ocorréncia de 6bito e a
presenca de malformagéo associada e entre a ocorréncia de ébito e a

necessidade de cirurgia.
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ANEXO 1

NOME:
PRONTUARIO:

DATA DE NASCIMENTO:
SEXO:

FICHA DE COLETA

Idade materna

Numero de gestacoes

Realizagédo de pré-natal

Apresentagéo fetal

Tipo de parto

Idade gestacional

Apgar 1’

Apgar 5’

Peso

Tipo de encefalocele

Cirurgia

Obito

Periodo de internacao

RDNPM

Malformacgdes associadas
Qual?

Observacdes
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