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Macrocefalia no lactente: nem sempre um sinal ominoso

Infant macrocephaly: not always an ominous sign
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Palavras-chave: Resumo

Hidrocefalia, A hidrocefalia externa benigna (HEB) é uma condigdo classicamente autolimitada caracterizada por macrocefalia em
Megalencefalia, criangas combinado com achados radioldgicos de aumento do espago subaracnoide, podendo ou ndo possuir dilatagdo
Cefalometria, ventricular. Relatamos o caso de um lactente de 1 ano e 7 meses com macrocefalia, atraso leve do desenvolvimento
Desenvolvimento neuropsicomotor e achados tipicos de neuroimagem. Destacamos a importdncia de reconhecer a HEB na pratica
Irtamil, clinica do pediatra, enfatizando que a macrocefalia nem sempre é um sinal ominoso.

Keywords: Abstract

Hydrocephalus, Benign external hydrocephalus (BEH) is a classically self-limited condition, characterized by macrocephaly in children
Megalencephaly, associated with radiological findings of increase in volume of the subarachnoid space, which may cause ventricular
Cephalometry, dilation. We report the case of a 19-month-old infant with macrocephaly, mild neurodevelopmental delay, and typical
Child Development. neuroimaging findings. We stress out the importance of early BEH diagnosis in pediatric clinical practice, emphasizing

that macrocephaly is not necessarily an ominous signal.
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A hidrocefalia externa benigna (HEB), também conhe-
cida como efusdo subdural benigna, colecdo subdural benigna
ou alargamento benigno do espaco subaracnoide, é caracte-
rizada pelo aumento do perimetro cefalico (PC) combinado
achados tipicos de neuroimagem?2. Apresenta uma incidéncia
emtorno de 0,4 por mil nascidos vivos, com maior prevaléncia
no sexo masculino®.

A palavra “benigna” reflete a visdo classica de concei-
tuar esta condi¢do como autolimitada e paucissintomatica
gue ocorre em lactentes com resolucdo espontdnea durante
as idades pré-escolar e escolar?®. Os pacientes geralmente
sdo assintomaticos, entretanto o quadro clinico pode incluir
eventualmente: veias dilatadas do couro cabeludo, hipotonia
leve, atraso do desenvolvimento neuropsicomotor discreto e
deficiéncia intelectual®*®. Em alguns casos, o atraso no desen-
volvimento motor diminui e desaparece dentro dos quatro pri-
meiros anos de vida2. A macrocefalia (por definicdo, aumento
do perimetro cefalico acima de dois desvios padrdo da média)
pode estar presente ja ao nascimento ou aparecer ao longo
dos primeiros anos de vida, sobretudo no primeiro ano*2.

Os achados de neuroimagem craniana, seja ultrasso-
nografia transfontanela (USTF), tomografia computadorizada
(TC) ou ressonancia magnética (RM) de cranio, incluem:
alargamento do espaco subaracnoide (sobretudo frontal),
aumento da distancia inter-hemisférica e ventriculos normais
ou discretamente aumentados’?.

A HEB é uma doencga pouco comum e pouco conhecida
por médicos pediatras. O objetivo deste relato de caso é des-
crever importancia do reconhecimento da HEB pelo médico
pediatra, bem como conhecer as suas manifestagées clinicas,
enfatizando que a macrocefalia nem sempre é um sinal clinico
ominoso.

Lactente de 1 ano e 7 meses do sexo feminino, enca-
minhado para consulta em ambulatério de neuropediatria
pela queixa de aumento de perimetro cefalico percebida em
consulta pediatrica de puericultura aos 18 meses de vida.

Trata-se de crianga procedente de zona rural do mu-
nicipio de Luis Correia/Pl, parda, nascida de parto vaginal,
com boa vitalidade, Apgar de 12 e 52 minuto de 8 e 10, idade
gestacional de 38 semanas, peso de nascimento de 3,1kg,
comprimento e perimetro cefdlico de nascimento de 49cm e
35,5cm, respectivamente. Mae de 24 anos, duas gestagbes e
nenhum abortamento anterior. Realizou 4 consultas de pré-
-natal, com sorologias negativas para infec¢des congénitas.

Quanto ao desenvolvimento neuropsicomotor, apre-
sentava atraso leve: sustento cervical com 6 meses, sentou
com apoio aos 8 meses e sem apoio aos 12 meses, aceno em
“tchau” aos 1 ano e 4 meses, primeiras palavras (“mama” e
“ndo”) bem como marcha independente com 1 ano e 6 meses.
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Estava em acompanhamento com pediatra em unida-
de basica de saude, entretanto com apenas dois registros de
perimetro cefalicos prévios: nascimento 35,5cm (P95-P97) e
a0s 12 meses 48cm (>P97). O exame neuroldgico era normal,
exceto pela macrocefalia com perimetro cefdlico de 50,5cm
(>P97, Figura 1). Ndo havia alteracdo tegumentar. As fonta-
nelas estavam completamente fechadas, o ténus muscular
era adequado e os reflexos osteotendineos eram normais. O
exame de ressonancia magnética (RM) de cranio revelou alar-
gamento dos espacos subaracndideos frontais, ampla fissura
inter-hemisférica com ventriculos normais, compativel com o
diagndstico de hidrocefalia externa idiopatica (Figura 2).

A macrocefalia é definida como PC acima de dois des-
vios padrdes da média para idade, sexo e tamanho corporal,
estabelecido usando graficos de crescimento padronizados
nacionalmente. Trata-se de uma das principais causas de refe-
renciamento para atendimento neuropediatrico, cujas causas
incluem hidrocefalia (aumento de liquor dentro do cranio),
megalencefalia (aumento do volume do encéfalo), aumento
da espessura da calota craniana e sangramentos cerebrais®®.

O aumento do PC pode estar ligado a doengas potencial-
mente graves como neoplasias cranianas ou sangramentos intra-
cranianos ou a condig¢des benignas como a hidrocefalia externa
benigna (HEB), como no presente caso. Desta forma, a macrocefalia
nem sempre deve ser encarada como sinal ominoso na pratica cli-
nica. Alguns autores constataram que o atraso do desenvolvimento
e a presenca de sinais neuroldgicos focais sdo sinais de alarme no
contexto de avaliagdo de uma crianga com macrocefalia®.

Figura 1. Curva de crescimento do perimetro cefalico, conforme gréfico pa-
dronizado da Organizagdo Mundial de Saude.



Figura 2. Imagens de ressonancia magnética de cranio, axial FLAIR (A), sagital T1 (B), axial T2 (C), coronal T2 (D), revelando
alargamento dos espagos subaracnoideos frontais (cabeca de seta), ampla fissura inter-hemisférica (seta) com ventriculos

laterais normais.

Eimportante ainda destacar que a macrocefalia secundaria
a HEB pode estar presente desde o nascimento ou surgir posterior-
mente, sobretudo ao longo do primeiro ano de vida. Entretanto,
mesmo que ainda ndo configure macrocefalia, os recém-nascidos
gue desenvolvem HEB geralmente possuem o PCacima do percentil
90 ainda nos primeiros meses de vida, o que constitui uma impor-
tante dica clinica para identificagdo desta condi¢do™2.

A idade média de primeiro atendimento especia-
lizado, conforme estudo realizado na Noruega, foi de 7,3
meses, inferior a idade da nossa paciente, o que pode ser
atribuido a uma dificuldade de acesso na rede de saude de
nosso paist. Embora classicamente descrita como condigdo
assintomatica, até 17,6% dos pacientes com HEB podem
possuir atraso leve do neurodesenvolvimento, como no
caso em discussdo. Outros sinais e sintomas que podem
ocorrer, com menor frequéncia, sdo: presenca de veias
dilatadas no couro cabeludo, hipotonia, vomitos, irritabi-
lidade, epilepsia e deficiéncia intelectual**%1%!1, Postula-se
gue a fisiopatologia da HEB envolva um desbalango entre
a produgdo do liquor no plexo coroide e sua reabsorgao
nas granulagdes araconoideas ocasionando acumulo no
espago subaracndide??

Os exames complementares subsididrios incluem
ultrassonografia transfontanelar (USTF), tomografia computa-
dorizada (TC) ou RM de cranio. No presente caso, os achados
de aumento dos espagos subaracnoides frontais e 0o aumento
da distancia entre os hemisférios cerebrais (fissura inter-
-hemisférica) visualizados na RM de cranio corroboraram o
diagnéstico de hidrocefalia externa benigna idiopatica e estdo
de acordo com os dados da literatura®”#2°,

Destacamos a necessidade de conhecimento por
parte dos pediatras das causas de macrocefalia, dentre as
quais a HEB. Ressalta-se que a macrocefalia nem sempre
deve ser encarada como sinal ominoso, sobretudo na

auséncia de fatores de risco como atraso do desenvolvi-
mento neuropsicomotor e presenca de sinais neuroldgicos
focais. Por outro lado, acreditamos que mais estudos sdao
necessarios a respeito desta condigdo, sua fisiopatologia
e, sobretudo, quanto ao acompanhamento de longo prazo
e avaliagdo progndstica dos pacientes.
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