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Resumo: Na maioria dos casos é possível confirmar a macrocrania e seguí-la para caracterizá-la como não evolutiva ou evolutiva. A ecografia transfontanelar, tomografia de crânio e/ou ressonância magnética foram usadas para medir os espaços pericerebrais, os espaços subaracnóides, a cisura inter-hemisférica, os ventrículos laterais e cisterna magna. De acordo com os achados é possível distinguir quatro combinações de achados na criança com macrocrania: a) um grande cérebro preenche todo o espaço (megaloencefalia); b) o cérebro parece preencher todo o espaço, mas existem cavidades com líquido em seu interior (hidrocefalia; c) cérebro de tamanho normal ou reduzido está separado do osso por uma espessura de líquido, mas os ventrículos laterais são normais (hidrocefalia externa); d) o conteúdo é misto. Os resultados permitem em geral estabelecer um conjunto de diagnósticos coerentes, mas certo tempo de evolução é freqüentemente necessário.
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Abstract: Macrocephaly is easily diagnosed, but it requires follow up to establish whether it is evolutive or not. Transfontanelar ecography, cranium computed tomography and magnetic nuclear resonance was used to measure the width of pericerebral spaces, subaracnóide spaces, interhemispheric sulcus, lateral ventricles and cistern magna. It is possible distinguish four categories of macrocephalic; a) large brain that fills the space available b) large brain with liquid filled cavitations c) normal or reduced brain with lateral ventricles of normal size, but  separeted from normal bones by an liquid layer d) a mixture of all others. Although these categories are indicative of diagnosis it is prudent an observation time for final conclusion.
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MACROCRANIA

(MACROCEPHALY)
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As relações entre o volume do crânio e o do cérebro são em geral simples: um cérebro normal preenche uma caixa craniana de volume normal. As relações podem se tornar mais complexas uma vez que a caixa craniana seja de volume inferior ao normal, condição que caracteriza as microcefalias: microcefalias do desenvolvimento quando o cérebro preenche uma pequena caixa craniana e microcefalia por anomalias estruturais graves quando a massa cerebral é ainda muito menor do que a caixa craniana. Do contrário, o volume do crânio pode ser superior ao normal, condição que denominamos macrocranias (ou macrocefalias). O problema consiste em determinar se um volume normal do cérebro ocupa o do crânio. Torna-se então necessário examinar as espessuras dos espaços pericerebrais, dos espaços subaracnóideos, da cisura Inter-hemisférica, dos ventrículos laterais e da cisterna magna. Enquanto a fontanela estiver aberta a ecografia transfontanelar (ETF) é o exame de escolha (rápido, pouco oneroso, não constrangedor) para avaliação de base, reservando a tomografia computadorizada (TC) e a Ressonância magnética (RM) caso alguma anomalia vista na ETF exija uma avaliação mais detalhada.

A Macrocrania

O diagnóstico positivo da macrocrania é fácil se os pediatras, examinando os recém-nascidos e seguindo os lactentes, avaliem o perímetro cefálico (PC) a cada exame, anotem e coloquem em curvas de PC publicadas com desvio padrão ou percentis1,2,3 . Em lactente normal a cada mês, Saint - Anne Dargassies4,5 , insistiu sobre a dispersão dos PC em torno da média ((1cm). Na 40ª semana de gestação, Margotto2 relata um PC de 36cm no percentil 90 para RN normais. De qualquer maneira, o crescimento do PC pode ser irregular, apresentando crescimentos rápidos seguidos de patamares, e uma apreciação evolutiva deve então recair sobre dois, ou melhor, ainda três meses (salvo urgência com outros sinais clínicos preocupantes).

Alguns recém-nascidos já apresentam um PC elevado. Esta constatação deve ser seguida de uma medida do PC dos pais e pesquisar seu próprio PC de nascimento em sua caderneta de saúde

Uma ETF imediata permite, na maioria dos casos, demonstrar a ausência de anomalia intracraniana. Em seguida, o PC cresce permanecendo acima do normal, mas sempre o mesmo paralelo deste. Em um pequeno número de casos (cada vez mais raro devido à prática sistemática de ecografia pré-natal), a ETF demonstra uma anomalia mais ou menos importante que leva a um exame completo com TC e/ou RM.

Outras crianças têm um PC normal ao nascimento (ou mesmo pequeno), mas os exames de seguimento do lactente mostram um aumento do PC superior ao normal, e a curva de PC "cruza" as curvas sucessivas de desvio padrão ou de percentis.

Ainda mais uma vez, é necessário verificar o PC dos pais, mas a suspeita de uma anomalia cerebral subjacente é muito maior, e é necessário, em geral, recorrer a uma ETF imediata, sobretudo se essa macrocrania se acompanha de uma grande fontanela, ou de outro sinal evocador de hipertensão intracraniana.

O INTERIOR DE UM CRÂNIO GRANDE

Segundo o estado dos espaços pericerebrais, dos espaços subaracnóideos, da cisura inter-hemisférica, dos ventrículos laterais, e da cisterna magna, é possível distinguir quatro combinações de constatações.

A) Em um grande crânio, um grande cérebro preenche todo o espaço.

Os espaços pericerebrais são normais, ou seja, invisíveis ou muito pouco visíveis na ETF, e sua espessura máxima não ultrapassa 6mm6.

Os espaços subaracnóideos (cisterna magna, cisterna pré-pontina, cisterna cerebelo - pontina, cisterna supra-cerebelar, cisura inter-hemisférica, sulcos corticais, cisura de Sylvius) são distinguíveis, mas não aumentados  em particular a cisura inter-hemisférica com dois bordos bem fechados, ou se ela está aumentada, a sua espessura não ultrapassa 8mm6. Uma estimativa mais estrita da normalidade retém 5 mm como espessura e não ultrapassa entre o osso e o parênquima, da mesma forma que para a cisura interhemisférica7.

Os ventrículos laterais são normais, que sejam invisíveis ou pouco distinguíveis no recém-nascido, distinguíveis e depois bem visíveis após 4-6 meses pós-natal, mas o diâmetro ao nível dos orifícios de Monro não ultrapassa 2 mm no recém-nascido, 5mm antes de 1 ano e os carrefour ventriculares não são dilatados8. Em resumo trata-se então de uma megaloencefalia.

Certas megaloencefalias isoladas se acompanham de um desenvolvimento e de uma inteligência normais e o diagnóstico a posteriori será o de "megaloencefalia familiar benigna" ou "megaloencefalia essencial".

De qualquer maneira é prudente manter uma suspeita obstinada até a demonstração normal da normalidade da criança, porque um grande número de megaloencefalias são o reflexo de uma patologia subjacente seguindo os 5 grupos definidos por Baraitser9.

I. As perturbações do crescimento cerebral do gênero gigantismo cerebral (Síndrome de Soto)

II. As displasias ósseas como a acondroplasia, picnodisostose, e a displasia crânio-metafisária.

III. As síndromes neuro-cutâneas do tipo neurofibromatose

IV. As doenças de sobrecarga neurometabólicas (gangliosidose, mucopolissacaridose, leucodistrofias).

V. As doenças cromossômicas, em particular a Síndrome do X frágil.

O seguimento da evolução do PC e da pesquisa sistemática dos sinais neurológicos e/ou de um retardo mental deve permitir separar cada vez mais cedo casos patológicos. Além do mais, o desenvolvimento espetacular da genética molecular elucidará cada vez mais os mecanismos etiológicos dessas doenças.

B) Em um grande crânio, o cérebro parece preencher todo o espaço, mas existem cavidades com líquidos anormais em seu interior.

Os espaços cerebrais são em geral, normais, ou mesmo esmagados, sob o aumento da distensão interna.

Os ventrículos cerebrais são dilatados, ou seja, os ventrículos laterais arredondados e de um diâmetro em geral muito superior ao normal ao nível dos orifícios de Monro, com sinais de reabsorção do líquido cefalorraquidiano, às vezes uma ventriculite ou uma ependimite. O 3º ventrículo está aumentado uma vez que a fossa posterior (ao menos os orifícios de Magendie e Luschka) é obstruída. A ETF é um exame particularmente de boa qualidade para o diagnóstico e o seguimento dessas dilatações. Um bom corte sagital mediano coloca facilmente em evidência uma obstrução do aqueduto de Sylvius e/ou uma obstrução da fossa posterior, sobretudo nas hidrocefalias pós-hemorrágicas. Com efeito, trata-se em geral de uma hidrocefalia, seja isolada por estenose do aqueduto     de Sylvius,

seja freqüentemente por malformações cerebrais associadas (Síndrome de Dandy-Walker, spina bífida com malformação de Arnold-Chiari tipo II, Lisencefalia tipo Walker10). Excepcionalmente pode se tratar de um excesso de produção de LCR por papiloma de um ou dos dois plexos coróides. Em caso de aneurisma de veia de Galeno ou de um tumor vascular mais complexo, a ETF fará ao mesmo tempo a detecção desta anomalia vascular e pode mesmo precisar os afluentes (utilização da técnica de Doppler colorido). A avaliação detalhada exige freqüentemente que se faça uma RM.

Em um antigo prematuro vítima de uma hemorragia intraventricular importante (estágio III bilateral, às vezes maciça), a hidrocefalia não deve em nenhum caso constituir uma “descoberta”, mas ela deve ser prevenida por uma vigilância cuidadosa com ETF, permitindo tratar mais cedo a dilatação pós-hemorrágica, em seguida decidir a colocação de uma válvula ventrículo-peritoneal desde que se detecte um bloqueio completo a um ou dois estágios esteja instalado11. Em poucos casos uma hidrocefalia tardia pode se instalar secundariamente12.

C) Em um grande crânio, um cérebro de tamanho normal ou reduzido está separado do osso por uma espessura de líquido, mas os ventrículos laterais são normais.

Trata-se então do diagnóstico de aumentos pericerebrais

O diagnóstico positivo pode ser suspeito com a ETF se o aumento está situado sobre a linha média ou ultrapassa a linha média. A precisão é melhor com um transdutor de 7,5 MHz (ou mesmo 10 MHz) com bolsa d'água, permitindo uma medida muito precisa do aumento.

Em caso de suspeita não elucidativa pela ETF, é preciso pesquisar um aumento estável, sobretudo através da RM que indica também a idade das lesões hemorrágicas ou mostra a sucessão de várias camadas de aumento (hematomas subdurais, Síndrome de Silverman, criança maltratada, pode ser discutida).

O exame ecográfico permite raramente diferenciar uma coleção subaracnóidea de uma coleção subdural, sobretudo se o aumento é pouco volumoso. Além do mais, existe freqüentemente uma “mistura topográfica dos aumentos pericerebrais”.

A Hidrocefalia externa é o acúmulo do LCR nos espaços subaracnóideos. O Hematoma subdural é uma coleção sangüínea entre a dura-máter e a aracnóide, menos difusa, dando um efeito de massa esmagando o hemisfério contralateral, com deslocamento da cisura inter-hemisférica.

Os higromas subdurais são coleções que se seguem a um hematoma subdural e passando a cronificação. Mas esta classificação teórica é freqüentemente falha na prática, por causa das inter-relações com hematomas, higroma e hidrocefalias externas10.

Em resumo, a atitude de bom senso é recorrer à drenagem uma vez que a pressão intracraniana estiver aumentada: drenagem subdural externa por alguns dias, com passagem a uma derivação subduroperitoneal em caso de resistência incontrolável da dilatação. As hidrocefalias externas não exigem senão raramente este tratamento, graças a uma evolução freqüentemente favorável com desaparecimento espontâneo entre 1 ano e 18 meses. As combinações etiológicas levam a discutir as indicações terapêuticas caso a caso, essencialmente em função da repercussão desta dilatações10.

D) Em um grande crânio, o conteúdo é misto.


Certas megaloencefalias se acompanhava de uma pequena dilatação dos ventrículos laterais. Em algumas series, às vezes está associado a retardos mentais, mas não de maneira constante.


Os espaços pericerebrais podem variar em espessura de maneira fisiológica antes da idade de dois anos. A vigilância do PC, desta espessura, e do desenvolvimento neurológico e mental torna-se necessários até a estabilização.


Algumas “hidrocefalias externas" podem se acompanhar invariavelmente ou secundariamente de uma pequena dilatação ventricular. A vigilância é necessária, porque algumas dentre elas representam o início de verdadeiras "hidrocefalias comunicantes" que poderão exigir mais tarde um acompanhamento.


Algumas lesões hemorrágicas maiores ocasionam em seguida uma hidrocefalia e uma atrofia seguida de destruição parenquimatosa; apesar de macrocrania, e mesmo levando em conta a hidrocefalia, existe uma atrofia cerebral maior.


Esta associação hidrocefalia - atrofia observada antigamente após toxoplasmose no primeiro trimestre da gravidez, com vigilância em seguida, e tratamento em caso de viragem sorológica, fez desaparecer quase completamente este problema.


Algumas "hidrocefalias comunicantes" após hemorragia intracraniana ou meningite podem também se tornar secundariamente hidrocefalias bloqueadas.

Conclusão:


Do ponto de vista prático é possível, na maioria dos casos:

· confirmar a macrocrania

· seguí-la para caracterizá-la como "não evolutiva" ou "evolutiva"

· julgá-la, graças à imagem da ETF inicialmente, depois TC e/ou RM, de adequação do conteúdo no continente, e da qualidade do volume do cérebro observado.

Os resultados permitem em geral se dirigir para o conjunto dos diagnósticos coerentes, mas certo tempo de evolução é freqüentemente necessário.
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