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CASO CLINICO

Encefalocelo occipital: a ciéncia e a ética
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Resumo:Os encefalocelos occipitais sdo defeitos congénitos
do tubo neural, cujo diagndstico prenatal pode conduzir
frequentemente a interrup¢do voluntdria da gravidez. O
progndéstico estd associado com o tipo de malformagio e as
anomalias coexistentes. No plano de actuacgdo as decisdes dos

pais e a intervencao multidisciplinar sdo muito importantes.

Apresenta-se um caso de encefalocelo occipital com hipopla-
sia do cerebelo. O diagnéstico de encefalocelo occipital foi
feito as 22 semanas e de acordo com a decisdo dos pais as 39
semanas nasceu uma crianga com exame neurolégico normal.
Foi efectuada cirurgia correctiva do encefalocelo. A crianca
desenvolveu hidrocefalia ligeira e os pais opuseram-se a colo-
cacdo de sistema de derivacdo ventriculo-peritoneal. Aos sete
meses de idade a lactente apresentava estrabismo conver-
gente, sem outras alteracdes no desenvolvimento psicomotor,
e sem hidrocefalia activa. A crianca tem usado irregularmente
lentes oculares correctivas e falta a maioria da consultas hos-
pitalares.

Aos 24 meses a crianca mantém estrabismo, com boa
evolucdo apds uso regular das lentes correctivas. Destaca-se
ainda ataxia com dificuldade na marcha, tendo iniciado
fisioterapia com melhoria. A dltima tomografia axial
computorizada cranio-encefdlica, realizada aos 24 meses, €
semelhante as outras, sem hidrocefalia progressiva. Nesta
altura, foi realizada avaliacdo cognitiva em Consulta de
Desenvolvimento que foi normal.

Discutem-se os aspectos éticos e psicoldgicos existentes na
comunicacdo entre os pais e os profissionais de satide e a sua
implicagdo no progndstico de uma determinada situag@o clinica.
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Occipital encephalocele: science and ethics

Abstract: Prenatal diagnosis of encephalocele frequently
leads to termination of pregnancy. Prognosis is associated
with the type of malformation and co-existent anomalies.
Management plan depends on parents' decisions and needs
multidisciplinary approach.

We report a case of occipital encephalocele and hypopla-
sia of the cerebellum. The diagnosis was made at 22
weeks' gestation, and according to parents decision, a
child was born at 39 weeks gestation; first neurologic
examination was normal. She was submitted to a correc-
tive surgery. She developed mild hydrocephalus and par-
ents opposed to the shunt procedure. At 7 months the child
presents a convergent strabismus without other develo-
pment abnormalities and no progressive hydrocephalus.

At 24 months she still had strabismus, with a good evolution
after correct use of lenses. She showed a truncal ataxia with
impaired walking and started rehabilitation with improvement
The last computed tomography of brain (at 24 months) is
similar to the others, without progressive hydrocephalus, and
cognitive evaluation was reported normal.

The authors discuss he ethical and psychological aspects of
parents-professionals communication and its implication to
the prognosis.

Key-words: Neural tube defects; encephalocele; cerebellar
hypoplasia; hydrocephalus.
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evolucdo neurolégica depende também da existéncia ou ndo
de hidrocefalia, enquanto o nivel de inteligéncia relaciona-se
principalmente com a presenca ou nao de tecido cerebral no
saco herniado®. E também fundamental pesquisar a existéncia
de outras anomalias associadas, a existéncia de cromoso-
mopatias e/ou a presenca de alguma sindrome genética. No
caso clinico descrito como factor de bom prognéstico salien-
ta-se a dimensdo reduzida do encefalocelo. No entanto, a
existéncia de hidrocefalia (ainda que ligeira) e dependendo da
evolugdo pode determinar a posteriori a coloca¢do de uma
derivagdo ventriculo-peritoneal. De facto, as situagdes com
hidrocefalia secunddria necessitam da colocagdo de derivagao
em cerca de 50% dos casosl. Neste caso hd também tecido
cerebeloso no saco herniado e hipoplasia do cerebelo asso-
ciada, verificando-se as consequéncias desta malformacio: o
estrabismo e a ataxia. Nesta situacdo, e apesar da avaliacdo
cognitiva normal aos 24 meses, pode verificar-se mais tarde
alteracdo da linguagem, dificuldade de aprendizagem e alte-
ragdes do comportamento, nomeadamente comportamento
autista’. O caritipo € normal, pelo que fica excluida a
existéncia de cromossomopatia.

Neste caso, além de todos aspectos técnicos e cientificos
envolvidos, estdo presentes uma série de aspectos €ticos, em
que a multidisciplinaridade e a intervengdo activa dos pais, em
didlogo constante, foi crucial para o desenvolvimento e para a
situagdo actual da crianca. Na decis@o de tratar, tivemos em
considera¢do o melhor interesse do recém-nascido/lactente,
depois de auscultarmos a opinido e apreciarmos os valores e
0s objectivos dos pais. De salientar que depois a atitude exces-
sivamente optimista dos pais levou ao atraso na reabilitaco.
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