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Encefalocele

Protrusdo do conteudo do cramnio além dos seus limites
normais, através de uma ma formagdo o6ssea congénita, ou
mais raramente através de forames ou fissuras normais do
cranio.

Uma malformagdo relativamente rara e ocorve por um
defeito no fechamento do tubo neural durante a fase de
desenvolvimento embriondrio, entre a terceira e a quarta
semana de gestagao.

Barreto, Barbosa, Telles. 1993
Zomignani, 2012




Encefalocele

Incidéncia

Frequéncia mundial ainda pouco estabelecida, mas ha relatos
de 1 a 4:10.000 nascimentos.

Patologia de alta mortalidade e prognéstico reservado.

Estudos atuais discordantes para sexo, etiologia e fatores de
risco.




Encefalocele

No Brasil sdo escassas as publicagdes
sobre a prevaléncia de Defeitos do Tubo
Neural.

0,83:1000 a 1,87:1000

A espinha bifida é o defeito wmais
frequente, sequida da anencefalia e
depois da encefalocele.

Anadlise de 43 casos em um Hospital em
SP no periodo de 1997 a 2008

1,24:1000

Maes jovens (18 — 32 anos), nao
primigestas, mais prevalentes em RN’s
do Sexo Feminino

Alta wortalidade (31%) e associada a
retardo no desenvolvimento psicomotor




Encefalocele

Classificado como Malformagdes (ou defeitos) do fechamento do

tubo neural.

Porém medidas preventivas diminuem a incidéncia dos DFTN

enquanto as mesmas medidas ndo diminuiram a ocorvéncia da

encefalocele.

Rowland et al , 2006
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Encefalocele

Etiopatogénese

—Desconhecido

Provavel agdo de agentes teratogénicos:

Altas doses de vitamina A (aumento dos niveis séricos de
isotretinoina), Agentes Virais, Salicilatos, hipertermia, hipéxia.

Barreto. Barbosa. Tg(les) 1993

TR




Encefalocele

Classificagdo

Localizacdo do defeito 6sseo craniano

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

FRONTOETMOIDAL: podendo ser Nasofrontal, Nasoetmoidal e
Nasoorbital.

BASAL: podendo ser Transetmoidal, Esfenoetmoidal,
Transestenoidal esfeno-orbital.

Suwanwela, 19 72
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Encefalocele

Classificagdo
CONVEXIDADE: Occipital, Parietal, Sagital e Occipitocervical.

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

BASAL: Intranasal, Esfenoorbital, Esfenomaxilar e
Esfenofaringeal.

ATRESICA




Encefalocele

Diagnéstico - Pré Natal

« USG Gestacional a partir da
13% semana.

« Dosagem de alfaproteina no
LA ou soro materno — 30 dias
de concepgdo

—0s niveis aumentados em defeitos do
tubo neural se devem a transudagdo
da proteina através das membranas
que recobrem a lesdo ou por formagao
de fistula liquérica no local do defeito
do tubo neural

Diagnéstico Pés-Natal

« Exames de
Ressondancia Magnética

* Cariétipo
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Ressondncia Magnética




Encefalocele

Tratamento

* Profilatico: ingestdo de acido félico (redugdo de 70% dos
casos)

 Cirtrgico: corvegdo da protrusdo, geralmente em menos de
24 horas apés o nascimento (diminuir o risco de meningite)




Encefalocele

Sindrome de Meckel-Gruber

Sindrome de Meckel-Gruber (SMG) & uma desordem
autossomica recessiva  caracterizada  por  wmdltiplas
malformagdes congénitas, composta pela triade doenca renal
policistica, encefalocele e polidactilia.

Silva et _g(, 2013




Encefalocele

Sindrome de Joubert

A Sindrome de Joubert, bem como as desordens a ela relacionadas,

caracteriza-se por alteragdes do sistema nervoso central, oculares e renais.

A principal alteragdo do sistema nervoso central € a hipoplasia de vérmis
cerebelar acompanhada de wmalformagdes complexas, que se manifestam
clinicamente por hiperpneia e respiragdo irveqular, vetardo do
desenvolvimento neuropsicomotor, ataxia, hipotonia e, radiologicamente,

pelo classico “sinal do dente wolar.
WEISS; ANDRADE; CARVALHAES, 2004
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Encefalocele

Sindrome de Joubert

O principal sinal oftalmolégico € a wovimentacdo ocular

anormal, sendo frequente a distrofia retiniana e o coloboma.

Apesar de pouco frequentes, as alteragbes renais mais comuns
sdo os cistos renais e a nefronoftise, podendo haver progressao

da doenga renal com perda importante da fungdo renal.
WEISS; ANDRADE; CARVALHAES, 2004
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Encefalocele
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Estudo de caso

ADMISSAO NA SALA DE PARTO — 01/04/2014
DADOS MATERNOS:

ldade: 24 anos Registro: 290889 -2

Procedéncia: Recanto das Emas

Tipagem sanguinea: O+ o

Pré-natal (n® consultas): 6x Iniciado no: 1°T
G2P1AO - G1 - Obito com 7 meses - Sindrome de
Joubert ,

IG: 39 sem e 3 dias

Tempo de bolsa rota: ato

Intercorréncias na gestagao: . . .

- Feto da gestagdo atual com meningomielocele occiptal +
sindactilia, ventriculomegalia .

- Depressdo grave (alto visco de auto-exterminio)

- Hipotireoidismo diagnosticada na gravidez (6°més)
Medicacoes em uso: Fluoxetina / Levotiroxina somcg /
Haldol 7/ Rivotril

Vacinas: () dT; () Influenza; ( )HepB

Sulfato ferroso (x) sim; () ndo

Acido folico: sim

SOROLOGIAS:
HIV: NR (3°T)

(1° e 3°T)

VDRL: N

Hep B e Hep C: NR (1° e 3°
Tofo: IgG ePIgM V\eg((1°T) E

DADOS DO PARTO:

Tipo de Parto: Cesarea o

Indicagd@o: Risco de dissociagdo ou surto psicético durante
o parto (indicagcdo pelo psiquiatra)

Data: O1/04/2014

Hora: 14:30h

Paciente com gestagdo unica. Assisti RN de parto cesdrea,
liquido claro, apresentagdo cefélica. Ndo chorou ao nascer;
apresentava-se hipotonico, bradicardico e cianético.
Aspiradas VAS e feita VPP com CFR + mdscara (20X5),
com melhora lenta. Evoluiu com desconforto respiratério
moderado. Evidenciado ao nascimento encefalocele
Occipital coberta por pele, fenda palatina e [abio leporino.




Estudo de caso

DADOS DO RN: ~Mecbnio () sim (x) ndo

Sexo: Masculino -Peso: 3100 g.

APGAR: 3 - 7 -Estatura: 48 cm.

IG Capurro: 38 sem -Perimetro Cefalico: 33 cm.
Reanimagdo: (x) sim () ndo Qual: VPP com mascara HD

EXAME FISICO: | , o - - RNT + AlG

REG, ativo, reativo, corado, hidratado, acianético, anictérico, - Sindrome genética a esclarecer
tac]wq{lspme_la moderada. Presenga de labio leporino bilateral e fenda - Encefalocele occipital ]
palatina. Hipertelorismo ocular. Orelhas de implantagdo baixa. - Fenda palatina e ldbio leporino
Claviculas integros. Fontanela anterior ampla e normotensa. Presenga- Malformagdes esqueléticas

de encefalocele occipital, coberta por pele, de aproximadamente - DR

8xscm. .

ACV: BRNF, 27T, sem sopros. #CD: .

AP: MV fisiolégico simétrico, com roncos esparsos. TSC leve a - A UTIN em leito-extra
moderada. ' ' - Dieta zevo

ABD: Semigloboso, depressivel, sem massas ou visceromegalias, RHA - HV basal

positivos . ' - Hood

Coto umbilical: 2 artérias e 1 veia - Rx de torax .
Ortolani ndo realizado - Parecer neurocirurgia e rgenétwa
Pulsos femorais e braquiais presentes ] - Cuidados de sala de parto;
Genitdlia masculina, testiculos topicos, hidrocele bilateral. - Solicitado TS / Placenta.

Presenca de dedos supranumerdrios em ambas as maos e pés. Pé
torto bilateral. Maos em flexdo (congeladas).
Anus perfurado e tépico.

Teste do Olhinho: néo realizado

~Diurese () sim (x) ndo
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Estudo de caso

No mesmo dia ainda na Sala de Parto foi avaliado pela
Neurocirurgia:

Crianga foi avaliada pelo Dr Benicio:

TC de cranio
Cirurgia programada para qui a tarde (03/04) - agendar CC.




Estudo de caso

Com 24h de vida foi avaliado pela Genética:

AVALIACAO PELA GENETICA MEDICA

Mae 24 anos, G2P2A0 (6bito do primeiro filho aos 7 meses -
Sindrome de Joubert diagnosticado no HUB), procedente de Recanto
das Emas, Pré-natal com & consultas iniciado no primeiro trimestre.
Hipotireoidismo diagnosticada na gravidez (6°més). Sorologias ndo-
reagentes. Medicagcdes que a mae usou na gestagdo: Fluoxetina /
Levotiroxina 50mcg / Haldol / Rivotril. Segundo filho do casal. USG
gestacionais mostraram meningomielocele occiptal + sindactilia,
ventriculomegalia. Nasceu com 39 sem e 3 dias, sexo Masculino,
APGAR: 3 =77, 1G Capurro: 38 sem, Parto Cesdrea por indicagdo
materna. RNT + AlG.

Ao nascimento observada presenga de labio leporino bilateral e fenda
;Foalatma, hipertelorismo ocular, orelhas de implantagdo baixa,
ontanela anterior ampla e normotensa. Presenga de encefalocele
occzo;tal, coberta por pele, de aproximadamente 8xScm, coto
umbilical com 2 avtérias e 1 veia, genitdlia masculina, testiculos
topicos, hidrocele bilateral, presen¢a de dedos supranumerdarios em
ambas as mdos e pés, pé torto bilateral, maos em flexdo (congeladas),
anus perfurado e topico. Ao nascimento peso 3100 g (P10), estatura
48 ecm (P10), Perimetro Cefdlico 33 cm (P10), DICT 2,7¢cm (Pmaior
que 47), DICE 7,0cm (Pmaior que 47), Orelha D 3,2cm (P1O),
orelha E ndo pode ser avaliada, DIM 8cm (P75), falus 2em (P menor
que 2), Fronte proeminente, fontanela anterior ampla medindo
aproximadamente 7x5cm, encefalocele occipital medindo
aproximadamente 6xeem, fendas palpebrais com inclinagdo para

palatina bilateral

total coménfase em rins e vias. O

baixo, hipertelorismo ocular, sobrancelhas arqueadas, fenda [abio-
ral, polidactilia pés-axial bilateral em maos e pés,
dorso néo avaliado, Fa(usgoeﬂuemo, testiculos topicos. '
USG transfontanelar de ©2/04 com dilatagdo de cornos frontais e
occipitais (colpocefalia), cisto de plexo cordide E, ndo visualizado
vérmis cerebelar e quarto ventriculo.

HD: Sd. Joubert

Aguarda realizagdo de TC cranio e cirurgia pela encefalocele (ja foi

avaliado pelo Dr. Benicio). Observar sinal do dente molar na TC de
A e . . o . ~ 7 o
cranio. Sugiro realizagdo de avalmiao oftalmoldgica, USG de abdome
[ servar possiveis ocorréncias de

apneias. Solicitado Caw'ét:f;o
Manteremos segumento clin

ico.




Estudo de Caso

Cirurgia realizada em 10/04 (sem descrigdo)

Exames:

- Ecocardiograma (05/04/14): FOP
- Ecocerebral(01/04/14): auséncia de vérmix cerebelar e 4°

ventriculo

- Hemocultura(01/04/14):Negativo
- Ecoabd (15/4/14): normal

- Swab ocular direrto:

1. Enterobacter cloacae

2. Stenotrophomonas maltophilia

3. Enterobacter cloacae
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Estudo de caso

16/04

A\/ALlAg'AO PELA C?ENET!CA MEDICA

AGUARDO A REALIZAQAO ASSIM QUE POSSI\/EL DE
EXAME DE IMAGEM DO SNC (TC OU RNM DE CRANIO) PARA
MELHOR CARACTERIZAQAO DA SINDROME.

AGUARDO A REALIZACAO DE FO E USG DE RINS E VIAS.

A EQUIPE ESTA A DISPOSIQAO PARA CONSULTA DE
ACONSELHAMENTO GENETICO PARA OS PAIS ASSIM QUE

POSSIVEL. / / \ i
EQUIPE DE GENETICA MEDICA A DISPOSICAO.




Estudo de Caso

17/04

Informado pela equipe de enfermagem:
DEISCENCIA DE SUTURA? EXTRAVASAMENTO DE LCR — Farei contato com Neurocirurgia
21/04

Reavaliagdo:
S%qundo relato da Enfermagem, ha presenga de deiscéncia de sutura (1 cm), com suposta drenagem de LCR.
CD: trocar curativo; por gases, e pesa-las na préoxima troca de curativo. Contactar Neurocirurgia.

23/04

Chamado p/ avaliar o RN, que estava com cianose, oximetria ndo marcando no monitor.

Auscultado frequéncia cardiaca em torno de 30 l_arpw\. Tentado aspirar TOT pela enfermagem e a sonda 6 ndo
pro%\redlu. Trocado TOT por um TOT 3,5 ( 0o TOT 3 ndo estava obstruido), ventilava um pouco melhor, porém em
nenhum momento foi auscultado frequéncia cardiaca. Realizado MCE e 4 doses de Adrenalina, 2 doses de

Bicarbonato. ' . ' .
Realizado RCP por 40 minutos, sem resposta e o ébito fol constatado as 23:45h.
Solicito a enferimagem que entre em contato com os familiares.




Cuidados de
Enfermagem

Encefalocele



Diagnoésticos de Enfermagem

Comportamento de Saude propenso a risco relacionado a depressao,
caracterizado pelo “risco de autoexterminio’

Degluticdo prejudicada relacionado a labio leporino e fendas palatinas
e encefalocele occipital

Risco de glicemia instavel relacionado a condicdo de saude

Volume de liquidos deficiente, relacionado ao extravasamento de LCR




Diagndstico de enfermagem

Ventilagdo espontanea prejudicada, relacionado a fadiga da
musculatura respiratéria, caracterizado taquipnéia, queda de
saturagdo e apnéia.

Risco de perfusdo tissular cerebral ineficaz
Risco de aspiragao

Recuperagdo cirurgica retardada, relacionada a
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Cuidados

Acompanhar mae e familiares durante as visitas ao bebé. Evitar
comentarios sobre patologia do bebé.

Realizar SOG e confirmar posicionamento por Rx. Gavar dieta
conforme PM. Confirmar posicdo de SOG antes de gavar dieta.

Verificar GC conforme rotina ou CPM.

Realizar balango hidrico rigoroso. Avaliar peso conforme rotina. Pesar
gaze apés realizagdo de curativos.




Cuidados de Enfermagem

Avaliar padrado respiratério, ruidos respiratoérios.

Aspirar RN conforme necessidade

Realizar curativo conforme necessidade, avaliar FO e
extravasamento de LCR.
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