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Relato de caso clinico: Encefalocele occipital em recém-nascido a termo
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INTRODUCAO

A encefalocele é uma malformacdo congénita do sistema nervoso central
caracterizada pela herniacdo de tecido cerebral e/ou meninges através de um
defeito 6sseo no cranio, resultante de uma falha no fechamento do tubo neural
entre a terceira e a quarta semana de gestacao. Representa aproximadamente
10% das disrafias espinhais, com incidéncia estimada entre 0,8 e 4 por 10.000
nascidos vivos, sendo a forma occipital a mais prevalente em paises ocidentais. O
diagnodstico pode ser realizado no periodo pré-natal por meio da ultrassonografia
morfoldgica, com confirmacdo por ressonancia magnética fetal quando
disponivel (1).

O prognodstico da encefalocele é varidvel e depende da localizacdo, do
tamanho do defeito, do conteudo da protrusao (tecido cerebral funcional ou ndo)
e da associacdo com outras anomalias congénitas. Encefaloceles contendo
somente meninges (meningocele) apresentam melhor desfecho em comparacao
aquelas que incluem parénquima cerebral (meningoencefalocele). A presenca de
hidrocefalia, microcefalia ou malformages complexas como holoprosencefalia
agrava significativamente o progndstico funcional e vital (2).

RELATO DE CASO

Recém-nascido do sexo masculino, com 7 dias de vida, nascido a termo (38

semanas por ecografia tardia, Capurro 37+6 semanas), peso ao nascer de 3065g
(AlIG), filho de made primigesta, 17 anos, com escolaridade incompleta e
acompanhamento pré-natal regular (sete consultas). A gestacao foi marcada por
sifilis tratada adequadamente (ultimo VDRL materno 1:1), diabetes mellitus
gestacional controlada com dieta, hipotireoidismo gestacional (uso de
levotiroxina) e restricdo de crescimento intrauterino. Sorologias maternas na
internacdo evidenciaram VDRL reagente de baixa intensidade, sendo os demais
testes ndo reagentes.
O parto ocorreu por cesariana eletiva em 07/04/2025 as 14hl1l, sem
intercorréncias obstétricas, liquido amniético claro e apresentacdo cefalica. Apgar
1/3/6/7. Recém-nascido pouco vigoroso ao nascimento, necessitou de
reanimagdo com ventilagdo com pressao positiva e intubacdo orotraqueal (TOT
3,5), além de administracdo de adrenalina endotraqueal. Transferido a UTI
neonatal em incubadora de transporte, sob ventilagdo mecanica, acompanhado
por equipe médica e de enfermagem. Chegada a unidade as 14h50.

Apresenta encefalocele com exteriorizacdo de massa encefdlica, submetido
a corregdo neurocirurgica com fechamento de fistula liquérica no 12 dia de vida.
Evolui em cuidados paliativos devido a gravidade do quadro neuroldgico:
fontanela com bom aspecto, mas importante malformagdo de sistema nervoso
central, com auséncia de estruturas encefdlicas habituais ao neuroimagem.
Permaneceu inicialmente em ventilagdo mecanica com parametros minimos,
hemodinamicamente estavel, porém com tendéncia a bradicardia.
Neurologicamente hipoativo, com hipertonia em extremidades, polegares
inclusos e resposta pobre ao exame fisico. Recebe suporte nutricional parenteral
(VP) e dieta oral pausada por vOmitos recorrentes.

Ecocardiograma evidencia valva adrtica bicispide, PCA com fluxo exclusivo
adrtico-pulmonar, forame oval patente, aumento de ventriculo direito e funcao
ventricular limitrofe (FE 57%). Ultrassonografia transfontanelar demonstra
alteracdes estruturais extensas do encéfalo, com colapso ventricular, auséncia de
corpo caloso, tronco encefdlico e cerebelo, e sulcacdo cerebral anémala,
confirmados posteriormente por ressonancia magnética de cranio.. Exames
laboratoriais com hemograma e eletrélitos dentro da normalidade, cultura de
sangue negativa e marcadores infecciosos sem elevagao significativa.

O paciente permanece com cuidados de conforto, conforme decisdo
conjunta entre equipe assistente e familiares. Foi realizado batizado conforme
desejo da familia. Realizada extubacdo, paciente mantém estabilidade clinica e
assume drive respiratério. Mantém-se seguimento com neurocirurgido, suporte
clinico continuo e plano terapéutico individualizado com foco em minimizar
desconfortos e promover dignidade no cuidado.
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DISCUSSAO

A encefalocele occipital representa a forma mais comum de encefalocele e
estd associada a alto indice de mortalidade e morbidade neuroldgica. O conteludo
herniado, especialmente quando composto por tecido neural, é o principal fator
prognostico. Neste caso, a encefalocele apresentava-se de forma extensa, com
grande quantidade de parénquima cerebral desorganizado, além de anomalias
cerebrais associadas, como auséncia do corpo caloso e hipoplasia
troncoencefilica.

O manejo da encefalocele demanda uma abordagem interdisciplinar que
envolve neonatologia, neurocirurgia, genética e, em alguns casos, cuidados
paliativos. A correcdo cirurgica é indicada precocemente com o objetivo de
proteger estruturas neurais expostas, prevenir infeccdes como meningite e
permitir o fechamento adequado do cranio. A decisdo pelo momento cirdrgico é
baseada na estabilidade clinica do neonato, no tipo de encefalocele e nas
condigbes associadas (3).

Embora a cirurgia ofereca potencial beneficio em muitos casos, a indicacao
de tratamento curativo deve ser ponderada frente a expectativa funcional e a
qualidade de vida. Em encefaloceles de grandes dimensdes associadas a
malformacgdes cerebrais graves, pode ser considerada uma abordagem paliativa,
com foco em conforto e suporte familiar. Tal conduta deve ser conduzida com
base em diretrizes éticas, por meio de decisdes compartilhadas entre a equipe
assistente e os responsaveis legais (4).

A avaliacdo genética é recomendada em todos os casos de encefalocele, uma
vez que diversas sindromes cromossOmicas e genéticas estdo associadas a
anomalia, como as trissomias 13 e 18, sindrome de Meckel-Gruber e outras
encefalopatias ciliopaticas. A realizacdo de exames como cariétipo e microarray
contribui para o esclarecimento etioldgico e oferece subsidios ao aconselhamento
genético dos pais, especialmente quando houver desejo de futuras gestagdes (5).

O acompanhamento longitudinal desses pacientes é imprescindivel, ainda
gue a corregdo cirurgica inicial tenha sido bem-sucedida. Déficits motores,
cognitivos, epilepsia e distlrbios do aprendizado s3ao comuns, sendo necessaria
intervengdo precoce com equipe multiprofissional (6).

CONCLUSAO

A encefalocele constitui uma condicdo neuroldgica complexa, cujo diagndstico
precoce e manejo individualizado sdo fundamentais para o progndstico. A
presenca de fatores agravantes como hidrocefalia, tecido cerebral herniado e
anomalias associadas devem ser criteriosamente avaliadas para embasar a
decisdo terapéutica. A abordagem deve priorizar a integralidade do cuidado e a
autonomia familiar, respeitando os limites éticos e legais do processo assistencial
(7).

Relatos de caso como o presente sdo importantes para ampliar a base de
dados clinico-cirurgica disponivel, além de fomentar a producdo de conhecimento
em cenarios reais da pratica médica. A sistematizacdo de evidéncias por meio de
registros clinicos e estudos observacionais multicéntricos pode contribuir para o
desenvolvimento de protocolos mais eficazes de avaliacdo, intervencdo e
acompanhamento de pacientes com encefalocele (8).
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