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14.1 Malformacgoes Congénitas

14.1.1 Conceito

As malformacgdes sdo definidas como um defeito morfoldgico de um 6rgdo, parte de
um 6rgdo ou uma grande regido do corpo resultante de um processo intrinseco de desen-
volvimento anormal. As malformac¢8es do SNC sdo responsaveis pela alta mortalidade pré
e pos-natal, constituindo a causa mais frequente de encefalopatia crénica na infancia.

14.1.2 Epidemiologia

As malformagdes atingem mais frequentemente o SNC que qualquer outro érgao iso-
ladamente, perfazendo a terga parte de todas as malformac8es e ocorrem em 5-10/1000
nascimentos. Cerca de 8 a 10% dos casos de recém-nascidos (RN) mortos e cerca de 5 a 6%
das mortes no periodo neonatal apresentam malformagdes do SNC. Estas estatisticas ndo
contabilizam as malformac6es menos severas do SNC e tampouco aquelas tdo graves que
determinam a morte do feto intra-Utero. A alta frequéncia das malformacdes do SNC se
deve ao fato de o SNC possuir um periodo de desenvolvimento prolongado, que vai desde
a vida intrauterina até o periodo pds-natal, tornando-se alvo mais facil de ser atingido por
um agente teratogénico por um periodo de tempo mais longo. Deve ser salientado tam-
bém que existem diferencas individuais entre as diferentes células nervosas, de tal forma
que um agente podera lesar irreversivelmente um grupo de células, enquanto que outras
ndo sdo vulneraveis. Outro aspecto a ser salientado é que as malformacdes congénitas
ocorrem mais comumente entre prematuros que entre criangas a termo, e sdo mais comu-
mente associados a morte intrauterina.

O interesse no estudo das malformacdes do SNC baseia-se ndo s6 na sua frequéncia,
mas também porque atualmente pode-se realizar o diagnéstico das mesmas mais precoce-
mente, inclusive na vida intrauterina, permitindo um aconselhamento genético familiar e,
inclusive a terapéutica pré-natal. Isto porque pode-se realizar a correcdo de varias malfor-
macdes congénitas ainda no interior do Utero. Nos paises desenvolvidos, a hospitalizacdo de
criangas nos primeiros anos de vida é para a tentativa de cura e reparagdo de malformacdes.

14.1.3. Causas

As malformagdes do SNC podem ser causadas por anomalias cromossémicas, fatores
ambientais (sendo a andxia a mais frequente, mas outros fatores ambientais também exer-
cem influéncia importante, como deficiéncia de 4cido félico, especialmente no desenca-
deamento de disrafismos, alcool, irradiacdo e infec¢des virais) ou por disttrbios genéticos
transmitidos por heranga autossémica ou ligada ao cromossoma X, recessiva ou dominante.

Em 60% dos casos de malformacdes a causa ndo pode ser identificada. Sabe-se, entre-
tanto, que a época em que o agente teratogénico atua durante o desenvolvimento do SNC
influencia a natureza e a gravidade da malformac¢do encontrada nesse 6rgdo, assim, um
mesmo agente teratogénico, atuando em diferentes épocas da gestacdo, produzira malfor-
magdes diversas. Quanto mais precoce for o momento da acdo teratogénica mais grave
serd a malformacdo, podendo determinar a morte ainda na vida intrauterina ou nas primei-
ras horas da vida. Outro aspecto a ser ressaltado, é que um agente pode atuar durante a
vida intrauterina, ndo s6 impedindo a formacdo total (agenesia) ou parcial (hipoplasia) de
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uma porg¢do do SNC, mas também apés a sua formacado, destruindo-o, fazendo com que
haja o desaparecimento tecidual, por reabsorcao dos restos necréticos pelos macréfagos,
presentes no SNC a partir do segundo trimestre da gestacdo, com um minimo de reacdo
inflamatoria ou gliose, pois esta sé se inicia ao redor da 17% a 18% semana de gestacdo, de-
terminando, nesse Ultimo caso, uma lesdo encefalocldstica perinatal, em vez de uma mal-
formacdo congénita.

Assim, poderemos agrupar as malformacdes do SNC de acordo com a fase de desen-
volvimento em que o 6rgdo se encontra.

14.1.4 Classificacao

E muito dificil classificar as malformacées do SNC, mas a mais aceita é que se baseia na
morfologia, pois vai indicar em que fase do desenvolvimento do SNC houve a acdo do agente
teratogénico (Tabela 14-1.1). As malformac&es do SNC sdo divididas em seis grandes grupos,
os disrafismos, as alteracdes de diverticulagdo, da proliferacdo e da migragdo celular, as
alteragdes da comissuracgdo e aquelas malformagées mais complexas.

Tabela 14-1.1 - provaveis malformacgdes do SNC e sua relagdo com o periodo de
formac¢ao do mesmo (de acordo com Pittella et al., 2022, modificada).

Periodo de desenvolvimento

do snc Idade gestacional Tipo de malfomagao

- Craniorraquisquisis total

- Anencefalia e exeencefalia

- Mielosquisis, amielia

- Encefalocele

- Cranio bifido oculto

- Espinha bifida oculta

- Meningomielocele

- Malformac&o de arnold - chiari

Neurulagdo primaria 3 -4 Semanas

- Mielocistocele
Neurulagdo secundaria 4 -7 Semanas - diastematomielia
- meningocele

Segmentacdo do tubo neural 5 -6 Semanas - Holoprosencefalia alobar, semilobar e lobar

- Agenesia do corpo caloso

Formacdo das comissuras 9 - 14 Semanas ) o
- anomalias do septo peltcido

- Microcefalia vera

- megalencefalia

- agenesia e hipoplasia do cerebelo
- sindrome de dandy walker

Proliferacdo celular 2 - 4 Meses

- Lisencefalia

- Paquigiria
Migragdo celular 3-5 Meses - Agiria

- Heterotopia

- Polimigrogiria
Proliferacdo, migracdo e - Hemimegalencefalia
diferenciagdo celular - displasia cortical focal
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14.1.5 Disrafismos

Estdo incluidas neste grupo aquelas malformacdes originadas na fase neurulacdo, que
se inicia com a formacdo da placa neural na segunda semana de gestacdo, e na terceira se-
mana ha a presenca da goteira neural, cujo fechamento se inicia a partir do 22° dia de vida
intrauterina, da linha média do embrido para as extremidades, sendo que 0os neuroporos
anterior e posterior serdo os Ultimos a se fecharem. Ha uma interrelagdo muito estreita
entre o ectoderma, mesoderma e tubo neural, de tal forma que a alteracdo deste Ultimo
vai influenciar grandemente o fechamento do ecto e do mesoderma sobre ele, por altera-
¢do nos "campos de indu¢do”. O tubo neural ficard separado do ectoderma superficial por
proliferacdo do mesoderma entre eles, constituindo o primoérdio das vértebras e do cranio.
Uma alteragdo nessa fase da neurulacdo pode comprometer o fechamento do tubo neural,
determinando os estados disraficos que compreendem desde o mais grave deles que consti-
tui a craniorraquisquise total até aquele que muitas vezes é assintomatico, como a espinha
bifida oculta.

14.1.5.1 Craniorraquisquise total, exencefalia, anencefalia, mielosquise e amielia

Schisis significa abertura, consequentemente craniorraquisquise significa abertura
completa do cranio e da raque, devido a falta completa de fechamento do tubo neural, sen-
do a mais grave anomalia do SNC, incompativel com a vida. As estruturas que deveriam
constituir o SNC ficam expostas ao liquido amniotico, resultando necrose, degeneragdo ou
formacao angiomatoide (Figura 14.1.1).
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Figura 14.1.1: Vé-se a falta completa de fechamento do tubo neural, com formagdo de uma craniorraquisquise.
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A exencefalia e a anencefalia sdo estagios diferentes de uma mesma anomalia do
desenvolvimento, entretanto a primeira é raramente descrita em patologia humana (Figuras
14.1.2 A, B e C), devido a rapida necrose do tecido encefdlico exposto a agdo do liquido am-
niotico, determinando o aspecto encontrado finalmente na anencefalia.
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Figura 14.1.2: Em dois casos de autdpsia pode-se observar exencefalia, com malformacdes da linha media anterior,
como se observa melhor em B. Nessa fase, a massa vasculonervosa é exuberante e faz saliéncia no apice do cranio,
melhor vista em C.

An significa auséncia, logo anencefalia significa auséncia de encéfalo, devido a um de-
feito de fechamento do neuroporo anterior (Figuras 14.1.3 A e B). O cérebro esta ausente
ou é rudimentar e esta representado por uma area cerebrovasculosa, constituida por tecido
fibroglial, que contém ilhotas de elementos neuronais, delicados vasos sanguineos, vasos
maiores, bem como plexos coroéides, que geralmente sdo funcionantes, produzindo LCR e
aumentando a quantidade de liquido amniético, resultando em poli-hidramnius da mde.

Outros autores discutem a causa do poli-hidramnius da mae como originado na falta de
degluticdo pelo feto do liquido amniético. O tronco cerebral e cerebelo poderdo estar pre-
servados, mas, em geral, isto ndo ocorre, observando-se apenas restos dessas estruturas,
quando de estudos histolégicos.

Patologia Geral - Neuropatologia 394



Figura 14.1.3: Pode-se observar em A, a caracteristica “facies de sapo”, com os globos oculares salientes pela falta
da calota craniana desses recémnascidos anencefalicos. Em B, vése a massa vasculonervosa localizada na regido
onde deveria ter-se formado o cérebro.
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Quando o cérebro ndo se forma, ele deixa de induzir o fechamento das estruturas
mesenquimais, havendo como consequéncia uma auséncia da calota craniana, dando a face
0 seu aspecto caracteristico de "cara de sapo", pois os globos oculares permanecem sa-
lientes, pela auséncia do teto da 6rbita. Além de alteracdo na formacdo da calota craniana,
ha hipoplasia ou auséncia do calvario e a base do cranio é espessa e aplainada, bem como ha
alteracdo na formacao da asa do esfendide. Euma malformacdo incompativel com a vida,
podendo estar associada a outras malformagdes de fechamento da linha media anterior,
como labio leporino, fissura palatina e outras. Muitos desses fetos malformados abortam
precocemente ou nascem prematuros e morrem logo em seguida. As vesiculas 6pticas es-
tdo presentes e a hipofise e as suprarrenais estdo hipoplasicas em 50% dos casos. Quando
a hipofise esta presente, em geral ela ndo possui os lobos intermediario e posterior.

A anencefalia ocorre de 1 a 5 de cada 1000 nascimentos e trés quartos das criangas
anencefalicas sdo do sexo feminino e seu diagnostico pode ser realizado pelo ultrassonogra-
fia a partir da 122 semana de vida intrauterina.

Amielia é a auséncia de formacdo da medula e ocorre somente em associa¢do com
anencefalia, com craniorraquisquise parcial ou total.

A encefalocele é o menos frequente dos defeitos de rafe mediana, ocorre de 1 a 3 casos
em cada 10.000 nascimentos, havendo predilecdo pelo sexo feminino. O local mais comum
é aregido occipital, podendo ou ndo estar associado a outros defeitos. Na sindrome de Mec-
kel-Gruber, por exemplo, além de encefalocele occipital, hd também microcefalia, microftal-
mia, polidactilia, rins policisticos, genitalia ambigua e fissura palatina. Pode-se localizar na
regido anterior, a jun¢do entre o etmoide e o frontal, na base do nariz, determinando hiper-
telorismo. Ha hérnia de tecido encefalico , usualmente recoberto por duramater e pele. Se
ndo for corrigido cirurgicamente, pode haver erosdo e ulceragdo, com consequente infec¢do,
como no caso das meningomieloceles. Em alguns casos, o encéfalo pode herniar completa-
mente pelo defeito 6sseo, permanecendo no saco hernidrio, e o cranio ndo se desenvolve.

O cranio bifido oculto é o defeito 6sseo do cranio sem a hérnia de tecido cerebral.

14.1.5.2 Espinha bifida oculta, meningoceles e meningomieloceles

A espinha bifida oculta caracteriza-se por apresentar defeitos ésseos da porcdo inferior
da coluna vertebral (Figura 14.1.4 A), de graus variaveis, podendo ou ndo estar associados
a defeitos funcionais, sendo, as vezes, sé diagnosticados quando de uma radiografia de ab-
ddémen para investiga¢do de outras patologias. Ocorre em 24% da populacdo em geral e 17%
dos individuos adultos normais, e aparece radiologicamente como a auséncia de um ou mais
processos espinhoso, geralmente limitado a regido lombossacra. A regido cutanea pode
apresentar os chamados estigmas cutaneos, como area de pigmenta¢do anormal, tufos de
pelos, seio dérmico, cisto pilonidal, lipoma. O lipoma pode se estender até o interior da me-
dula, dividindo-a, podendo originar até diastematomielia. Geralmente é assintomatico, mas
pode se acompanhar de defeitos neurolégicos, que poderdo aparecer na vida adulta, como
incontinéncia urinaria, ou retencdo de urina, e altera¢8es da sensibilidade dos membros in-
feriores. Deve-se ter a no¢do que a existéncia de uma espinha bifida oculta representa uma
alteragdo no fechamento do tubo neural, que determinou um erro na inducdo do fechamen-
to das estruturas mesodérmicas sobre a mesma, resultando o ndo fechamento 6sseo. Isto
demonstra que pode haver um defeito morfolégico, funcional ou ndo, a nivel da medula.
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Figura 14.1.4: Em A, pode-se observar o defeito sseo na porcao inferior da coluna vertebral em um caso de espinha
bifida oculta. Em B, vé-se um recém-nascido com uma meningomielocele dorsolombar, com pés deformados.

Pode haver a formagdo da hérnia através do defeito 6sseo da raque constituida apenas
de meninges, que ocorre em 10 a 20% dos casos de espinha bifida cistica, os outros 80 a 90%
dos casos estdo representados pela meningomielocele (Figura 14.1.4 B), que é considerada a
malformacdo mais frequente do SNC. Nesses casos ha hérnia de estruturas nervosas através
do defeito 6sseo, além das meninges, e muitas vezes o tecido nervoso pode ser encontrado
no hipoderma do saco herniario ressecado cirurgicamente. A pele que recobre a meningo-
mielocele em geral é hipotrdéfica, muito fina e delicada, que rompe facilmente, permitindo
a contaminagdo bacteriana e a probabilidade de meningite. Por esta razao, a correcdo do
defeito congénito deverd ser realizado o mais precoce possivel, até na vida intrauterina e sob
microscépio para uma dissec¢do adequada e preservagao de fibras nervosas e da placa neu-
ral, evitando aumentar as altera¢des funcionais pré-existentes. A localizacdo mais comum
desse defeito disrafico é na regido lombossacra, podendo estar associado a altera¢des da
medula, como hidromielia, seringomielia, diastematomielia ou duplicagdo da medula. Pode
haver hidrocefalia associado a meningomielocele, cujo mecanismo ainda nao esta estabele-
cido. Podem aparecer defeitos em membros inferiores (pé valgo ou pé varo) com alteracdo
motora ou ndo, acompanhados ou ndo de altera¢des do esfincter urinario ou anal.

14.1.6 Alteracoes da diverticulagcao

Ao redor da 24® semana de vida intrauterina, a por¢do cranial do tubo neural sofre seg-
mentacdes, constituindo trés dilatagdes vesiculares, a saber o prosencéfalo, o mesencéfalo
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e o rombencéfalo. A vesicula mais anterior e a posterior irdo se subdividir, constituindo 4
vesiculas, a saber: o telencéfalo e diencéfalo, o metencéfalo e mielencéfalo, respectivamente,
enquanto que o mesencéfalo permanecera impar.

Quando ocorre um defeito na divisdo das vesiculas encefalicas, forma-se uma malfor-
macdo denominada holoprosencefalia, na qual a vesicula mais anterior (o prosencéfalo) ndo
se divide, ndo se formando consequentemente o telencéfalo e o diencéfalo, com hemisfério
e ventriculo Unico.

Mas como a divisdo do prosencéfalo pode ocorrer parcialmente, teremos uma variedade
de formas, desde a mais radical, de ndo divisdo, que sera denominada de holoprosencefa-
lia alobar, a forma intermediaria com inicio de divisdo, mas incompleta, determinando a
holoprosencefalia semilobar, e finalmente a forma em que a divisdo é quase completa, per-
manecendo apenas uma fusdo dos dois lobos na linha média anterior, constituindo a holo-
prosencefalia lobar. Essas variantes da holoprosencefalia sdo acompanhadas de altera¢des
na face, especialmente representadas pelos globos oculares e nariz.

A holoprosencefalia alobar, onde ha apenas um hemisfério e um ventriculo (Figuras
14.1.5 Ce D), apresenta como caracteristica um globo ocular Unico situado medialmente - o
ciclops- ou uma Unica 6rbita com dois globos oculares (sinoftalmia) e um apéndice nasal
rudimentar (proboéscide) situado acima do globo ocular (Figuras 14.1.5 A e B), se a holo-
prosencefalia for semilobar, poderemos encontrar dois globos oculares muito préximos (hi-
potelorismo) e o apéndice nasal podera estar localizado normalmente, mas com uma Unica
fenda nasal (cebocefalia) (Figuras 14.1.6 A, B, Ce D).
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Figura 14.1.5: Em A, observa-sea face de umciclops, com uma Unicadrbitae um apéndicenasal(probéscide) situado
acima do globo ocular ; em B, a érbita é Gnica, mas ha dois globos oculares no seu interior (sinoftalmia); em C, vé-se

uma holoprosencefalia alobar,e em D, pode-se ver a presenca de um ventriculo Unico.
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Figura 14.1.6: Em A e B pode -se ver a face de um feto com hipotelorismo e uma cavidade nasal Unica pela presenca
de holoprosencefalia semilobar ; em C e D observa-se uma holoprosencefalia semilobar, com um ventriculo Gnico,
mas na porgdo posterior ha uma divisdo incompleta dos hemisférios cerebrais.

Entretanto se a holoprosencefalia for lobar (Figuras 14.1.7 A, B, C e D), os globos ocu-
lares poderdo estar normalmente situados, o mesmo ocorrendo com o nariz.

Esta anomalia pode ser compativel com a vida, mas com graus varidveis de retarda-
mento mental, conforme o grau de divisdo encefalica e, nos casos severos, ndo ha sobrevida
desses individuos.
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Figura 14.1.7: Em A e B observa-se uma RM de cranio de holoprosencefalia lobar, onde se pode ver a unido dos dois

hemisférios na regido frontal e a presenca de dois ventriculos laterais e divisdo posterior dos hemisférios cerebrais;

em C e D, pode-se ver 0 aspecto de um ventriculo Unico anterior e a divisdo do mesmo na regido posterior e a fusdo
dos hemisférios cerebrais na linha média.

Esta malformacao pode estar associada a uma alteracdo do cromossoma 13 (trissomia
13 ou sindrome de Patau).

Macroscopicamente as caracteristicas da holoprosencefalia variam conforme os subti-
pos alobar, semilobar e lobar, pois a perda das estruturas se da conforme o grau de divisdo
do prosencéfalo, ou esta ndo existe totalmente ou inicia parcialmente sua divisdo, com ar-
rinecefalia, auséncia de corpo caloso e de septo pellcido, nos casos mais graves.

A arrinencefalia se associa a holoprosencefalia, pois ha auséncia de bulbos e tratos
olfatérios e até do sistema limbico.

14.1.7 Alteracao na comissuracao

Fazem parte deste grupo de malformacdes a agenesia do corpo caloso, a agenesia ou
hipoplasia do septo pellcido e o cisto de septo pelicido ou cavum de septo pelicido ou
Ve ventriculo.
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14.1.7.1 Agenesia de corpo caloso

O corpo caloso se desenvolve entre 12% e 22° semana e pode ndo se formar ou se
formar parcialmente, constituindo uma agenesia total (Figura 14-1.8 A) ou parcial, nesta
ultima forma, falta em geral o esplénio do corpo caloso, podendo estar isolada ou associada
a outras malformacdes, como a sindrome de Dandy-Walker. Clinicamente pode ser comple-
tamente assintomatica ou acompanhar-se de retardo mental, epilepsia, disturbio da palavra.
O espago correspondente ao corpo caloso é ocupado pelo IlI° ventriculo dilatado ou por um
lipoma (Figura 14.1.8 B) ou cisto. Os ventriculos laterais se dispdem paralelamente e, na
porcdo anterior, formam curvas para cima e para fora, como o capacete de Viking.

Figura 14.1.8: Em A, pode-se ver na RM de cranio na sequéncia T1 a auséncia completa do corpo caloso e em
B, além da auséncia de corpo caloso, observa-se a presenca de uma area de hipersinal na sequéncia T1 que
representa um lipoma nessa localizagdo.

14.1.7.2 Anomalias do septo pelucido

O cavo ou cisto de septo peliicido (cavidade triangular no septo peltcido), o cavo de
Verga (cavidade na regido posterior do septo) ou V° ventriculo sdo encontrados sistematica-
mente em recém-nascidos, especialmente prematuros. A persisténcia deles na vida adulta
pode ser assintomatica. Pode haver também agenesia de septo pelicido, que em casos da
sindrome septo-dptica, é acompanhada de hipoplasia 6ptica e hipopituitarismo.

14.1.8 Alteracao da proliferacao e da migracao celular

Estas alteragdes estdo representadas pela microacefalia vera, megalencefalia, lisencefa-
lia, polimicrogiria, paquigiria e agiria, heterotopias e displasia cortical focal. A microcefalia
vera corresponde a cérebros muito pequenos, pesando menos que 900 g em adultos, sem
sinais de malformacdo ou destruicdo encefdlica, podendo ser determinada por altera¢des
cromossdmicas. Na megalencefalia o cérebro pesa mais que 1.800 g e pode corresponder
apenas a variante constitucional, ou estar associada a sindromes, como na neurofibroma-
tose tipo I. A hemimegalencefalia pode ocorrer em casos de mutagdes genéticas, com re-
tardo mental , epilepsia e displasia cortical focal tipo Il. A lisencefalia é uma malformacado
incomum, sendo o encéfalo pequeno e liso, semelhante ao encéfalo encontrado no feto
imaturo. Ha retardo mental associado. A lisencefalia pode ser dividida em dois subtipos:
a lisencefalia tipo | ou classica e a tipo Il ou cobblestone (pedras de pavimenta¢do de ruas
medievais), diferenciadas pela espessura do cértex, que é maior no tipo classico e mais del-
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gada no tipo ll, ambas associadas a alteragdes genéticas. A polimicrogiria é mais frequente
que a anterior e pode ser focal ou difusa. Consiste na presenca de numerosas e pequenas
circunvolucdes e, em geral, as camadas neuronais estdo alteradas e os neurdnios séo displa-
sicos. Parece que este tipo de malformacdo seria uma resposta a andxia, para aumentar a
superficie de absor¢do de oxigénio. Na paquigiria e agiria observa-se uma area aplainada
e lisa representando uma area de displasia cortical e as camadas corticais geralmente estdo
representadas por apenas quatro camadas neuronais.

A heterotopia consiste na presenca de substancia cinzenta (neurdnios) no interior de
areas onde s6 existe substancia branca, devido a uma parada na migracdo neuronal. Isto
ocorre mais frequentemente nas proximidades dos ventriculos, podendo estar associada a
alteragBes cromossémicas, como nas facomatoses, entre elas a Esclerose Tuberosa. Esse
disturbio migratério pode apresentar trés aspectos, a saber: heterotopia subcortical em
banda ou dupla cértex, heterotopia glioneuronal leptomeningea e a heterotopia nodular
periventricular (Figuras 14.1.9 A e B).

FFECMPA
A68007M

Figura 14.1.9: Em A, vé-se uma RM de cranio na sequéncia T1 com gadolinio mostrando heterotopia nodular
periventricular (— ); em B, vé-se uma peca de resseccdo cirdrgica com heterotopia subcortical ( % ) em paciente
com epilepsia refrataria ao tratamento clinico; em C, pode-se observar uma éarea de displasia cortical (— ), que em
D mostra ser constituida por células balonadas (HE).

A displasia cortical focal engloba anomalias na estrutura laminar do cértex (Figuras
14.1.9 Ce D), com erros na diferenciacdo e maturagdo neuronais, constituindo uma das cau-
sas mais frequentes de epilepsia refrataria ao tratamento clinico, cuja classificacdo foi pro-
posta pela Liga Internacional de Epilepsia (ILAE) em 2011 (Tabela 14-1.2).
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Tabela 14-1.2- Classificacdo da Epilepsia proposta pela Liga Internacional de
Epilepsia (ILAE) em 2011.

Grupoia - Alteragdes isoladas da laminacdo cortical radial

Grupoib - Alteragdes isoladas da laminacdo cortical tangencial
Grupoic - Alteragdes isoladas da laminacdo cortical radial e tangencial
- Alteragdo da laminagdo cortical

Grpohi2e i presenca de neurdnios dismorficos
- Alteracdo da laminacao cortical

Grupo ii - Ferey Al

2b - Presenca de neur6nios dismoérficos

- Presenca de células "em baldo"
Grupoiiia - Alteracdo da laminagdo cortical Esclerose hipocampal

Tumores gliais ou

Grupoiiib - Alteracdo da laminagdo cortical ; X
glioneuronais

Grupoiiic - Alteracdo da laminagdo cortical Malformacdes vasculares
Anomalias adquiridas
Grupoiiid - Alteragdo da laminagdo cortical precocemente na vida (tce ou

isquemia ou encefalite)

14.1.9 Outras malformagdes mais complexas

Malformag¢des mais complexas como a Sindrome de Arnold Chiari e a Malformagdo de
Dandy Walker serdo estudadas neste Ultimo grupo de malformacdes.

14.1.9.1 Sindrome de arnold chiari

A sindrome de Arnoldo Chiari foi descrita inicialmente nos pacientes com meningo-
mielocele lombar e hidrocefalia, nos quais havia hérnia das estruturas inferiores encefélicas
através do buraco occipital, que era explicada pela tracdo do encéfalo através do buraco oc-
cipital, quando do crescimento do individuo, pela fixagdo da medula na sua porcao inferior,
entretanto atualmente esta explicacdo ndo tem sido mais aceita.

Mas outros tipos dessa sindrome foram descritas (Tabela 14-1.3).
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Tabela 14-1.3 - Tipos de sindrome de Arnold Chiari e suas alteracgées.

Hérnia de

Tipos amigdalas

Associacdes Figuras

. - Foramen magno "ocupado"
Chiaritipo0  Ausente ) . -
- Hidrosseringomielia

Chiari tipo 1 Presente

- Deslocamento caudal do tronco cerebral e iv° ventriculo

Chiari tipo 1,5 Presente IR —

Meningomielocele

Chiaritipo2  Presente .4 0~ ciia

Figura 14.1.10 A

Figura 14.1.10
Bec

Chiaritipo3  Presente - Espinha bifica cervical

- Encefalocele
Chiaritipo4  Presente - Hipoplasia do cerebelo

- Auséncia de cerebelo
Chiaritipo5  Ausente - hérnia de lobo occipital através do foramen magno para
o canal cervical

i |,,l UL

Figura 14.1.10: Em A, vé-se uma RM de cranio na sequéncia T1 com hérnia de amigdalas cerebelares através do
forame occipital acompanhada de siringomielia em um paciente operado de meningomielocele (Chiari tipo 2), em B,
pode-se observar uma hipoplasia de cerebelo associada a malformacéo de Chiari, que é vista em C na secgdo sagital
da fossa posterior, com IV° ventriculo alongado e hérnia das amigdalas cerebelares, observada na regido inferior do

cerebelo (Chiari tipo 4).

[T

.21379

imar max

I g e

14.1.9.2 Malformacao de dandy-walker

A malformacdo de Dandy-Walker (Figuras 14.1.11 A e B) é incomum e se desenvolve no
final do primeiro trimestre, é esporadica e se caracteriza por agenesia do verme cerebelar,
dilatacao cistica do IV° ventriculo e alargamento da fossa posterior, com deslocamento para
cima dos seios venosos da fossa posterior e implantagdo alta da tenda do cerebelo.

Pode se associar a outras malformacdes, como agenesia do corpo caloso.
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Figura 14.1.11: Em A, pode-se ver a RM de cranio na sequéncia T1 com a dilatagdocistica do IV° ventriculo, agenesia
do verme cerebelar e deslocamento superior ndo sé dos seios venosos mas também da tenda do cerebelo
sindrome de Dandy-Walker); em B, observa-se a presenca de um cisto na fossa posterior, réto durante a autépsia,
em um caso de malformacdo de Dandy-Walker, acompanhado de hidrocefalia, evidenciada pela distensdo das
circunvolugdes cerebrais.

As caracteristicas dessa malformagdo bem como seu diagnéstico diferencial com a va-
riante de Dandy Walker e com a megacisterna magna podem ser vistas na Tabela 14-1.4.

Tabela 14-1.4 - Caracteristicas diferenciais da malformacao de Dandy-Walker com
sua variante e com a megacisterna magna.

Alteragdes Malformagdo dw Dw variante Megacisterna magna
Tamanho da fp Aumentada Normal Normal ou aumentada
Verme Ausente ou hipoplasico Hipoplasico Normal

Hidrocefalia 75% Dos casos 25% Dos casos Néo usual

Alteracdes st 68% Dos casos 20% Dos casos 6% Dos casos
Hipoplasia cerebelar Presente Rara Ausente

Prognostico Pobre Bom Bom

Iv° ventriculo Aberto no cisto Dilatacdo cistica Ausente

Confluéncia de sv Alta implantacéo Normal Normal

DW - Dandy Walker; FP - Fossa posterior; ST - Supratentoriais; SV - Seios venosos

14.1.10 Alteracoes encefaloclasticas

14.1.10.1 Conceito

sdo alteragdes que ocorrem apés a formacdo do SNC, com sua destruicdo e seu
desaparecimento, com o minimo de reacdo inflamatéria ou gliose, pois os macroéfagos ja
existentes (a partir da 4* semana, atingindo o apice na 20° semana) fagocitam os restos teci-

duais, sem deixar sequelas, pois as células gliais s6 aparecem na 182 semana, quando ainda
nao sao muito numerosas.
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A neuropatologia do cérebro em desenvolvimento depende:

1. Doengas

2. Processos regenerativos

3. Efeitos s/ multiplos programas de desenvolvimento.

4. Plasticidade cerebral: pico no periodo de crescimento.

5. Dano cerebral: modificacdo dos efeitos regressivos normais, com pre-

servacdo das estruturas que estavam destinadas a serem eliminadas, ¢/
preservacao de sua fungao.

6. Desenvolvimento de novas projecdes em resposta ao dano cerebral.

14.1.10.2. Classificagao das lesdes encefaloclasticas (tabela 14.2.5)

Tabela 14.1.5: Classificagdo das lesdes encefaloclasticas e época de aparecimento

SUIBSTANCIA CINZENTA

(TALAMO, NUCLEOS DA "STATUS MARMORATUS" &R 9dmeses de
BASE) gravidez

LEUCOMALACIA PERIVENTRICULAR
(Ocorre pela vulnerabilidade a
SUBSTANCIA BRANCA toxicidade do glutamato liberado ~ Pré-natal tardia
pela morte de neurdnios e de
Oligodendrécitos).

PORENCEFALIA (infarto intra-
SUBSTANCIA BRANCA/ Utero com reabsor¢do completa
CINZENTA e formacgdo de uma cavidade que
comunica o ESA e o ventriculo).
HIDRANENCEFALIA (obstrucao
bilateral de cardétida interna).

ENCEFALOPATIA
HIPOXICO-ISQUEMICA

20 A 28 semanas

20 A 28 semanas

POLIMICROGIRIA 20 A 28 semanas
ENCEFALOMALACIA MULTICISTICA

(respeita o TC, NB e regido Pré-natal tardia
temporal).

HEMORRAGIA
INTRACRANIANA

(HIP)

INTRAPARENQUIMATOSA

INTRAVENTRICULAR (HIV)
SUBARACNOIDEA (HSA)

EM PLEXOS COROIDES
(HPC)

TRAUMATISMO
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6.

ENCEFALOPATIA HIPOXICO-ISQUEMICA
KERNICTERUS

HEMORRAGIA INTRACRANIANA
INFECCAO

TRAUMATISMO

NEOPLASIAS

S6 abordaremos a (1) Encefalopatia hipoxico-isquémica e a (3) Hemorragia intracraniana.

1. LESOES HIPOXICO-ISQUEMICAS

As lesdes hipdxico-isquémicas ocorrem por varios fatores, como:

1.

A perda da regulagdo cérebro-vascular ocorre nos RN com asfixia, pois
a circulagdo cerebral nessa faixa etaria é muito sensivel as flutuacées
minimas da Pressdo Arterial.

A presenca de malformagbes associadas, pois estas predispéem a
hipoxia perinatal, de tal forma que cerca de um terco dos RN com asfixia
peri-natal apresentam malformacdes.

A neurotoxicidade seletiva dos receptores de NMDA e Kainato no hipo-
campo, nucleo estriado e neocértex.

A susceptibilidade do cérebro do RN aos danos provocados por radicais
livres p/ deficiéncia de anti-oxidantes.

Elas podem determinar altera¢cdes em substancia cinzenta, substancia
branca ou em ambas.

1.

As lesdes da substancia cinzenta: ocorrem por alteragdes vasculares e
diferencas regionais do metabolismo, comprometendo talamo (“status
marmoratus”), nlcleos da base, tronco cerebral, pontosubicular e cor-
ticais - zona limite, geralmente ocorrendo de 6 a 9 meses de gravidez,
com hipermielinizagdo.

As lesdes de substancia branca: Ocorre pela vulnerabilidade a toxici-
dade do glutamato liberado pela morte do neurdnio e do Oligodendro-
cito, determinando uma leucomalécia periventricular.

As lesdes de substancia branca e cinzenta: podem determinar infar-
to intra-Utero com reabsorg¢do completa e formagdo de uma cavidade
que comunica o ESA e o ventriculo, constituindo o que se denomina
infarto focal ou porencefalia (Figuras 14.1 13 A, B e C) ou também Es-
quizencefalia. Esta pode ser classificada em tipo labio fechado ou labio
aberto. A obstrugdo bilateral de carétida interna podera determinar a
destruicdo de grande parte do territério dessa artéria, permanecendo
intactos os elementos do territério da artéria basilar, como o lobo oc-
cipital, a porgdo basal dos lobos temporais, tdlamo e as estruturas da
fossa posterior, constituindo a denominada - hidranencefalia (Figuras
14.1.12 A e B). Pode ocorrer também uma - encefalopatia multicisti-
ca, que respeita o TCV, NB e regido temporal.
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Figura 14.1.12: Em A, um caso de hidranencefalia, com a presenca de tecido encefalico preservado nas regides
basais dos lobos temporais. regides occipitais e ntcleos da base e tadlamo (territério da artéria cerebral posterior);
em B, um caso de hidranencefalia (A 127.85), onde se pode observar o tecido remanescente constituido pela regido
basal dos lobos temporais, os lobos occipitais e os talamos.

FFFCMFR
Ade015
Figura 14.1.13: Em A, vé-se uma RM de cranio na sequéncia T1 demonstrando uma porencefalia frontal esquerda,
alcancando a parede do ventriculo homolateral; em B, uma TC de cranio demonstra um caso de esquizencefalia de
"l&bio" aberto bilateral, com o aspecto caracteristico em "asa de morcego”; em C, um caso de ressecgdo cirlirgica de
area de porencefalia (a 46015).

3. HEMORRAGIA INTRACRANIANA

Em um estudo realizado no Servico de Patologia do Hospital de Clinicas de Porto Alegre
(UFRGS) foram estudados 786 recém nascidos (RN) autopsiados no periodo de janeiro/1975
a dezembro/1985, dos quais 366 apresentaram Hemorragias Intracranianas (HIC). Em
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44,26% dos casos houve associacdo entre Membrana Hialina (MH) E HIC. Cerca de 45,91%
dos RN prematuros tinham HIC e 41,72% dos RN a termo tinham HIC.

As HIC podem ocorrer no interior do parénquima encefalico (HIP), na regido intraventri-
cular (HIV), no espaco subracnéideo (HSA), e nos Plexos Coroides (HPC).

As HIP sdo em 67% sao unilaterais (Figura 14.1.14 B) e em 50% sdo extensas (FPO) e a
localizacdo cerebelar ocorre em 15 a 25% em prematuros. Apresentam como origem::

1. osvasos da matriz germinativa estdo em processo involutivo e ndo pos-
suem elemento mesenquimal de suporte, sendo mais vulneraveis a rup-
tura, especialmente em RN prematuros;

2. o0 aumento da atividade fibrinolitica na matriz;

3. acongestdo venosa no ponto de confluéncia venosa, ou seja na matriz
germinativa;

4. outras causas: trauma, déficit coagulacdo ou vascular.

As HIV tém origem em 67% dos casos em HIP (na matriz germinativa), acumula-se na
fossa posterior e pode determinar aracnoidite obliterante, com consequente hidrocefalia.

A HSA foi a localizagdo mais comum das HIC em RN prematuro (Figura 14.1.14 A), po-
dendo estar isolada (a grande maioria) ou associadas as demais HIC.

A HPC podem ocorrer independente das HIP e sdo causas de HIV.

Figura 14.1.14: Em A, vé-se HSA em regido do hemisfério cerebral esquerdo em RN prematuro; em B e C, pode-se
observar HIP, na regido da placa germinativa a esquerda, com inundagéo ventricular (HIV) .
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14.2 Acidente Vascular Encefalico

14.2.1 Conceito

O termo Acidente Vascular Encefalico (AVE) ("Stroke") é utilizado para descrever um
evento clinico de inicio abrupto ou ictal, com sintomas neurolégicos focais ou globais, cau-
sado por isquemia ou hemorragia, no interior do parénquima encefalico ou ao seu redor,
resultante de doenga em vasos cerebrais. A isquemia arterial ou infarto é a causa mais
comum de AVE, perfazendo cerca de 80% de todos os casos.

14.2.2 Epidemiologia

O risco anual de AVE é inversamente proporcional a idade do paciente, variando de
1/100.000 casos/ano em pacientes de até 14 anos de idade a 1/33 casos/ano em pacientes
com mais de 85 anos. Observa-se também uma grande variacdo na incidéncia de casos por
regido, sendo de 145 a 170 casos/100.000 habitantes no ocidente, com 85% dos casos de
isquemia, e de 300 casos/100.000 habitantes no oriente, com 70% de casos de isquemia.

O AVE é considerado a segunda causa de 6bitos no Brasil, com base em dados de
2004, com 10,3%, sé ultrapassado pela doenca isquémica do coragdo, com 11% . Zulch de-
monstrou que 9% dos casos de TC de cranio estudados apresentaram infarto encefélico
e Barbosa-Coutinho e col. (2004) encontraram alteracdes vasculares em 28,55% em 3.253
casos de RM de cranio estudados, dos quais 77,80% apresentaram sinais magnéticos de
isquemia.

14.2.3. Fatores de risco

varios sdo os fatores de risco para AVE, entre eles a hipertensdo arterial sistémica,
doencas cardiacas, estenose de artéria carétida cervical, hiperlipidemia, tabagismo, obesi-
dade, sedentarismo, estresse e diabete melito.

14.2.4. Classificagao
os AVE podem ser classificados em isquémicos e hemorragicos.

14.2.5. Causas de ave isquémico

O AVE isquémico (tabela 14.2.1) pode ocorrer tanto por patologia obstrutiva de
grandes vasos, como a aterosclerose, a displasia fiboromuscular, a doenga de Moyamoya,
a disseccdo arterial, a arteriopatia associada ao HIV e por angeite e vasculite de grandes
e de pequenos vasos, como a primaria do SNC associada a vasculopatia sistémica. Ainda
por patologia obstrutiva de pequenos vasos encontramos a microvasculopatia associada a
deméncia e por CADASIL(Cerebral Autosomal Dominant Arteriopathy with Subcortical Infarcts
and Leukoencephalopathy).

Esta foi descrita em1977 por Sourander & Walinder, como sendo uma arteriopatia
ndo amiléide e ndo aterosclerotica, com multiplos infartos e deméncia em pacientes sem
HAS, em geral comprometendo pacientes entre 40 a 50 anos de idade com enxaqueca, AVE
isquémico, alt. psiquiatricas, declinio cognitivo com deméncia, e altera¢do do cromossoma
19(1993).
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TABELA 14.2.1: CAUSAS, ALTERAGOES PATOLOGICAS E LOCALIZAGAO
DOS AVE ISQUEMICOS.
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SOLIDA
Embolia

LIQUIDA
GASOSA

Espasmos
vasculares

Compres-
sédo extrin-
seca

ARTERIAL

Hipo-
tensao
arterial
sistémica

1. Material De Placas De Ateroma
2. Embolos Cardiacos

3. Embolos Da Circulagéo Sistémica
(Embolia Paradoxal)

4. Embolos Sépticos

5, Embolqs Gordurosos (Grandes
Fraturas Osseas)

1. De Liquido Amniético

Por Ruptura De Aneurismas
Saculares Intracranianos

1. Por Espiculas Osseas (Sobre As
Artérias Vertebrais)

2. Por Hérnias Cisternais (Hérnia
Temporal Sobre A Artéria Cerebral
Posterior)

Infarto Em Territérios Limitrofes
(Infarto De "Zona Limite")

A HAS é uma das principais causas de aterosclerose, comprometendo vasos de grande
e médio calibre, sobretudo as artérias carétidas internas e os grandes vasos do poligono
de Willis (PW) (Figura 14.2.1), acometendo no Brasil 60% dos casos dos pacientes com

mais de 60 anos de idade.

Os mecanismos pelos quais a aterosclerose produz infarto cerebral sdo: o crescimen-
to progressivo da placa de ateroma, com diminui¢do da luz arterial; por trombose nas
areas ulceradas da parede ateromatosa, com oclusdo gradativa da luz arterial, chegando
a oclusdo completa; a hemorragia no interior da placa de ateroma, aumentando-a rapida-
mente, ocluindo a luz e podendo determinar a ruptura da placa, com liberacdo na luz arte-
rial do conteldo da mesma e formacao de émbolos. consequentemente embolia cerebral.
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Figura 14.2.1: aspecto macroscépico de aterosclerose das artérias do poligono de Willis.

Mas a HAS também determina uma microangiopatia, por quebra de barreira hema-
toencefalico (BHE) e depdsito de material fibrinoide na parede de pequenos vasos, com seu
espessamento, que podem determinar varias lesdes parenquimatosas encefalicas, como
hemorragia cerebral esponténea, infarto lacunar, deméncia vascular subcortical isquémica,
causada por infartos lacunares multiplos e/ou altera¢des difusas de substancia branca,
que comprometem as regides periventricular e subcortical, que a ressonancia magnética
se apresentam como areas de hipersinal nas sequéncias T2 e Flair (Figura 14.2.2).
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Figura 14.2.2: mostra a RM de cranio com areas de hipersinal periventricular e na coroa radiada por
microangiopatia (RM de cranio na sequéncia Flair, plano axial.

Os AVE isquémicos podem ser causados por trombose, embolia, espasmos vasculares,
compressao extrinsica e hipotensdo arterial sistémica. A trombose arterial é causada prin-
cipalmente por aterosclerose (Figura 14.2.3.A), mas pode ser determinada também por
processos inflamatérios (Figura 14.2.3.B) e por traumatismo, enquanto que a trombose
venosa pode ser secundaria a infec¢Ges, altera¢des hormonais, alteraces da coagulagdo
sanguinea, altera¢des do fluxo sanguineo e altera¢des hematolégicas.

Figura 14.2.3: Em A pode-se ver na autépsia A 192.86 trombose da ACM direita, e em B observa-se na autépsia A
7.75 trombose do tronco basilar por processo inflamatério sifilitico.
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A embolia sélida pode ter origem nas placas de ateroma dos vasos cervicais, ou por
émbolos de origem cardiaca (Figura 14.2.4.B), ou na circulagdo sistémica (embolia pa-
radoxal), ou émbolos sépticos. Pode ocorrer também, menos frequentemente, embolia
liquida (liquido amniético, por exemplo) e embolia gasosa.

Pode haver diminuicdo da circulacdo arterial encefélica por espasmos vasculares, que
podem se manifestar em casos de ruptura de aneurismas saculares intracranianos, ou por
compressdo extrinsica vascular, como no caso de espiculas ésseas comprimindo as artérias
vertebrais, ou no caso de hérnias cisternais, que podem comprimir artérias encefalicas,
como por exemplo a compressdo da artéria cerebral posterior em caso de hérnia temporal
(Figura 14.2.4.A).

— 2 . M
Figura 14.2.4: Em A, observa-se um infarto hemorragico em territério da ACP direita por compresséo extrinsica por
uma hérnia temporal direita; em B, observa-se um infarto hemorragico no territério da ACM esquerda por embolia.

Quando da hipotenséo arterial pode haver um déficit também na circulacdo arterial
encefélica, determinando comumente um infarto em territérios vasculares limitrofes (in-
farto de "zona limite").

A trombose venosa encefdlica pode ser causada por infec¢des, por alteracdes hor-
monais, Como as que ocorrem na gravidez, no puerpério e com o uso de anticoncepcional
oral; as alteragbes da coagulacdo sanguinea, por cirurgia, desnutricdo, neoplasias e outras
doencas debilitantes; alteragdes do fluxo sanguineo, por doencga cardiaca congestiva ou
congénita e desidratacdo; altera¢bes hematoldgicas, como trombocitemia, anemia falci-
forme e fatores que induzem hipercoagulabilidade (anticorpos antifosfolipidicos).

A obstrucdo venosa, geralmente por trombose, pode ser primdria, flebotrombose ou
secunddria, séptica, tromboflebite, que ocorre quando de complica¢des de infec¢cdes pu-
rulentas nas estruturas adjacentes aos seios venosos intracranianos (Figuras 14.2.5.A, B
e C), sendo o seio sagital superior o mais atingido, geralmente apés infec¢cdes do cranio e
na AIDS, por agentes oportunisticos. Quando compromete o seio cavernoso, geralmente é
secundario a infeccdo do terco médio da face, dos seios esfenoidal e etmoidal ou por abs-
cesso dentario. Quando compromete o seio lateral, geralmente ocorre apds otite média
e mastoidite.
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Figura 14.2.5: Em A pode -se ver uma trombose de uma veia superficial secundaria a meningite (A 215.86), Em B,
trombose de veias superficiais cerebrais, com infarto hemorragico cortical secundario, observado em C.

A localizagdo dos infartos por obstrucao venosa variam conforme o seio venoso obs-
truido, assim quando o seio sagital superior estiver trombosado, fato que ocorre em 72%
dos casos, o infarto se localiza na regido parassagital bilateral, quando em seios laterais,
o infarto ocorre nos nucleos da base, quando da veia de Galeno e veias cerebrais internas
profundas, a area de infarto se localiza em nucleos da base e tronco cerebral.

14.2.6. Tipos de infarto encefalico

os infartos encefalicos podem ser classificados em anémicos ou isquémicos e em he-
morragicos. A maioria dos infartos encefalicos é anémico devido ao tipo de circulagdo ter-
minal, e o tipo de necrose que se estabelece é por liquefagdo.

Quando a obstrucdo arterial € intermitente, como no caso de embolia ou compressado
por hérnias, ha transformag¢do hemorragica de um infarto isquémico. Quando da obstru-
¢do venosa o infarto é hemorragico desde o inicio.

14.2.7. Localizacao e extensao dos infartos encefalicos

a localizagdo e extensao dos infartos encefalicos dependem da estrutura anatémica
do PW, das anastomoses extra-cranianas entre as carétidas interna e externa e das anas-
tomoses cortico-meningeas pelo sistema aracnoidal e capilares transversas.

O infarto por obstrugdo de uma artéria principal pode comprometer o territério total
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correspondente a area vascular, pode ter propor¢des inferiores ou superiores a area irri-
gada pela artéria, dependendo das condicBes patoldgicas dos demais vasos encefalicos.

O infarto por estenoses vasculares e por hipotensdo arterial podem determinar infar-
tos em zona limitrofe entre territorios vasculares, pode estar localizado no centro da area
de supléncia vascular ou localizados nas areas distais de supléncia arterial.

14.2.8. Fases do infarto

Os infarto encefalicos sdo classificados em grau | ou fase de necrose (2-5 dias), grau Il
ou fase de reabsorcdo (5 a 6 dias) ou fase da reacdo inflamatéria com proliferagdo vascular
- “perfusdo de luxo” e grau lll ou fase de cicatrizacdo (2 a 3 meses) - formacdo de cistos,
areas de encefalomalicia e cicatriz glial.

Macroscopicamente a area de necrose apresenta-se na fase aguda amolecida, devi-
do a necrose por liquefacdo que se estabelece (Figura 14.2.6), mostrando um aumento
do contetdo liquido na area comprometida, que se traduz nos exames de neuroimagem
como hipossinal na sequéncia T1 e como hipersinal nas sequéncias T2 e Flair, e por restri-
¢do a difusdo de agua (Figuras 14.2.7.A e B).

Figura 14.2.6: Pode-se observar um infarto recente do hemisfério cerebelar esquerdo (A 7.75) por obstrucdo
inflamatéria do tronco basilar (visto na figura 14.2.3 B).
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Figura 14.2.7: Em A pode-se detectar na RM de cranio extenso infarto recente representado por area de hipersinal

na sequéncia Flair, no plano axial, localizada em territério da ACl esquerda, que em B a mesma area aparece com

restricdo a difusdo de agua, corroborando o diagndstico (RM de cranio nas sequéncias Flair e por difusdo de agua,
no plano axial).

As alteragbes microscépicas encontradas em uma area de infarto variam com a fase
em que este se encontra. Na fase aguda observa-se necrose, altera¢des celulares com
neurdnio contraido e de citoplasma eosinofilico e o nucleo passa pelas fases de hipercro-
masia, cariorrexis e cariolise (Figura 14.2.8).

A fase sub-aguda é representada por um processo inflamatério, que se inicia na peri-
feria da area de necrose, com proliferacdo vascular e presenca de corpusculos granulo-adi-
posos. Na fase cronica em que existe a cicatrizagdo do processo, ha a formagdo de cistos,
encefalomalacia, gliose reacional e atrofia localizada (Figuras 14.2.9.A e B), com dilatacdo
“ex-vacuo” do ventriculo correspondente.

Patologia Geral - Neuropatologia 419



- : . o
BNl . ‘.\“-' 3
Figura 14.2.8: Aspecto microscépico de um infarto recente em cerebelo (A 7-75), onde se observa o aspecto de uma

célula de Purkinge contraida, com citoplasma eosinofilico e picnose nuclear, com relativa preservacdo das células
granulares (HE).

Figura 14.2.9: Em A mostra uma RM de cranio com area de atrofia secundaria a um infarto em territério da ACM
direita e em B vé-se uma peca de autépsia com uma area de atrofia pés-infarto em territério da ACM esquerda.
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14.2.9 Localizagao das hemorragias intracranianas espontaneas (hice)

As hemorragias intracranianas espontaneas (HICE) sdo assim chamadas quando ocor-
rem por causas nao traumaticas (tabela 14.2.2) e podem ocorrer no espago subaracnoéideo,
determinando hemorragia subaracnéidea (HSA), no interior do parénquima encefalico e

no interior dos ventriculos.

TABELA 14.2.2 - LOCALIZACZ\O E CAUSAS DE HEMORRAGIAS INTRACRANIANAS
(Pittella e col. 2022 modificada).

Localizagdo
intracraniana

1. Extradural
(geralmente temporo-
parietal

Tipos de hic

o URATIIRE 2. Subdural (geralmente

parietal)

3. Subaracnoéidea

1. Subaracnéidea

2. NAO TRAUMATICAS
OU HEMORRAGIAS
INTRACRANIANAS
ESPONTANEAS (HICE)

2. Intraparenquimatosa

3. Intraventricular

Causas

TCE agudo por ruptura
da Artéria Meningeia
Média

TCE agudo ou crénico
(mais comum) por
ruptura de veias
cerebrais superiores

TCE

1. Ruptura de aneurisma sacular ou fusiforme de
vasos do PW

2. MAV

3. Doengas hematoldgicas

4. latrogenia

5. Intoxicagdo exdgena
1. HAS
2. Angiopatia Amiléide
Cerebral

Cerebral (superficiais
ou lobares e profundas
ou de nucleos da base e

3. Neoplasia primaria ou
secundaria cerebral

4. MAV

talamo)
5. Doengas hematoldégicas
6. latrogenia
7. Intoxicagdo exogena
Cerebelar 1. HAS
Tronco Cerebral 1. HAS

1. Secundaria a hemorragia intraparenquimatosa
encefélica

2. Secundéria a hemorragia subaracnéidea
3. Priméria: é excepcional

Quando intraparenquimatosas, podem se alojar nos lobos cerebrais (hemorragia lo-
bar), ou serem profundas, como aquelas que comprometem os nucleos da base e tadlamo
(paracapsulares e tdlamocapsulares), podem ainda se localizarem no cerebelo, geralmente
em hemisférios, e no tronco cerebral, em ponte e mesencéfalo, sendo em geral causadas
por hipertensao arterial. Quando localizadas no espago subaracnéideo em geral ocorrem
secundariamente a ruptura de aneurismas saculares.
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14.2.10 Causas das hice:

As causas mais comuns de HICE sdo a hipertensdo arterial sistémica (HAS), aneu-
rismas intracranianos, tanto saculares quanto fusiformes, as malformac&es vasculares
(malformacdes arteriovenosas, angiomas cavernosos, angiomas venosos e as telangiec-
tasias, como na sindrome de Sturge Weber Dimitri) e as vasculopatias. As hemorragias
intraparenquimatosas (HIP), além da HAS, podem ser causadas por ruptura de aneuris-
mas micoticos e por hemorragias intratumorais. As HIP encefalicas também podem ser
secundarias a ruptura de pequenos vasos, como na angiopatia amiléide cerebral e quando
de angeites e vasculites, como causas mais raras como intoxicacdo exdgena, iatrogenia e
hérnia temporal transtentorial.

A hipertensdo arterial sistémica (HAS) pode determinar lesdes nos vasos de pequeno
calibre intraparenquimatosos, como as artérias perfurantes superficiais e profundas, com
quebra da BHE e deposicdo de material fibrinoide na parede vascular, espessando-a, com
degeneragdo da camada endotelial e substituicdo fibrosa da camada muscular media, que
predispdem a ruptura vascular.

As artérias lenticulo-estriadas sdo os vasos mais comprometidos na HAS, sendo de-
nominadas por Charcot de "artérias da hemorragia cerebral”, talvez porque essas artérias
de pequeno calibre nascem em angulo reto diretamente de uma artéria de grande calibre,
a artéria cerebral media, e recebem um impacto de uma pressao de grande intensidade e
de longa evolugao, sem o amortecimento da mesma pela passagem em vasos de calibre
intermediario, com alta probabilidade de ruptura e hemorragia em regido mais lateral dos
nucleos da base (paracapsular).

Outras artérias, as tadlamo-estriadas, saem mais medialmente da artéria cerebral me-
dia, e ao romperem determinam hemorragia em regido mais medial dos nucleos da base
(talamocapsular) (Figuras 14.2.10.A e B).
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Figura 14.2.10: Em A identifica-se uma area de hemorragia talamica a esquerda, com inundacgdo no ventriculo
homolateral e em B: a TC de cranio demonstra drea de hiperdensidade na regido do tadlamo a direita,
correspondendo a uma hemorragia profunda, com extens&o externa e invadindo o ventriculo homolateral.

A angiopatia amiloide cerebral (AAC) caracteriza-se por deposicdo extracelular de
substancia amiloide (beta amiloide) nas camadas media e adventicia de arteriolas, artérias
de pequeno e medio calibres, determinando geralmente hemorragia lobar, cuja origem
pode ser corroborada pela presenca de micro-hemorragias corticais, subcorticais e em
nucleos da base observadas na ressonancia magnética (RM), especialmente na sequéncia
de Gradiente Eco (GRE) (Figura 14.2.11.A).

Ao exame microscopico pode ser observada a substituicdo das camadas media e ad-
venticia de artérias de pequeno e medio calibre por material amorfo, eosinofilico, positivo
na coloracao pelo vermelho Congo, birrefringente a luz polarizada, fluorescente por tiofla-
vina S ou T e positivo pela Imuno-histoquimica para beta- amiloide.
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Figura 14.2.11: Em A, pode-se identificar a RM de cranio com a presenca de extensa area de hemorragia, ja em fase
de hemossiderina na periferia (area linear de hipossinal) localizada em regido da capsula externa (paracapsular)
a esquerda, secunddria a angiopatia amiléide, reconhecida pela presenca de micro-hemorragias em talamo e em
nucleos da base bilateralmente (RM de cranio na sequéncia de Gradiente Eco no plano axial). Em B, vé-se uma
hemorragia subaracnoidea na fossa posterior por ruptura de aneurisma sacular da artéria cerebelar posteroinferior.

A ruptura de aneurisma sacular é a causa mais comum de hemorragia subaracnoéidea
ndo traumatica (80-90%) (Figura 14.2.11.B). Em 60% dos casos de aneurisma sacular os
sintomas aparecem entre 40 a 60 anos, sendo mais comum em mulheres (3:2), podendo
em 15% dos casos serem transmitidos por heranga autossémica dominante.

O aneurisma sacular localiza-se em geral nas bifurcac8es vasculares, onde a parede
é mais fina, podendo ser o resultado de modifica¢des pelo estresse hemodinamico e do
fluxo laminar. A localizagdo preferencial dos aneurismas saculares é na porc¢do anterior do
PW (80-95% dos casos), ou seja 40% na porg¢do terminal da artéria carétida interna, 30% na
juncdo entre as artérias cerebral anterior e comunicante anterior (Figura 14.2.12.A). e 20%
em ramificacdo da artéria cerebral media. Somente em 5 a 10% dos casos o0 aneurisma se
situa no sistema vertebrobasilar (Figura 14.2.12.B).

Aneurismas multiplos podem ocorrer em 10 a 30% dos casos (Figura 14.2.12.C). O ta-
manho do aneurisma sacular varia entre 1,0 a 25,0 mm de diametro, quando maiores que
25,0 mm sdo denominados aneurismas gigantes e podem apresentar calcificagdes em sua
parede e trombos em seu interior (Figura 14.2.12.D), e causam, além de HSA, sintomas por
compressao de estruturas nervosas. Microscopicamente apresentam uma parede consti-
tuida por intima e adventicia, com lamina elastica interna reduzida ou ausente.
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Figura 14.2.12: Em A, vé-se um aneurisma réto da artéria comunicante anterior; em B, pode-se observar a presenca
de um aneurisma da artéria cerebelar posteroinferior direita; em C, sdo observados dois aneurismas saculares
do poligono de Willis, um na bifurcacdo da ACM esquerda que rompeu e outro ndo réto na artéria comunicante
anterior; e em D, a RM de cranio mostra um aneurisma gigante da ACI direita, parcialmente trombosado (RM de

cranio na sequéncia T1 com gadolinio).

Além de HSA, a ruptura de aneurisma sacular pode determinar também hemorragia
intraparenquimatosa, especialmente naqueles aneurismas que se encontram em intimo
contato com o parénquima cerebral, como é o caso daqueles que se situam nas artérias
cerebral media e comunicante anterior (Figuras 14.2.13.A e B).

Os sintomas de um aneurisma em geral se devem a sua ruptura, com cefaleia aguda,
irritacdo meningea e das raizes nervosas, mas podem ser secundarios a compressao das
estruturas nervosas, como o |lI° par craniano, ou por obstru¢do das vias liquoricas pela
presenca de sangue no liquido cefalorraquidiano (LCR) e sua organizagdo posterior, com
fibrose, e hidrocefalia, ou ainda por vasoespasmo, com consequentes areas de isquemia.
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Figura 14.2.13: Em A vé-se (A 10.73) uma hemorragia intraparenquimatosa secunddria a ruptura de aneurisma de
ACM direita, com hemorragia subaracnéidea interhemisférica; em B identifica-se uma hemorragia subaracnoéidea
restrita a regido frontal esquerda e nas cisternas basais em um caso de autépsia de aneurisma de artéria
comunicante anterior roto (A 241.83).

Em casos de bacteremia ou de embolia séptica, geralmente por endocardite bacte-
riana, ou por processos inflamatérios intracranianos, como uma meningite, os vasos de
pequeno e médio calibres podem ser lesados e colonizados pelos microrganismos e ori-
ginar aneurismas infecciosos ou micéticos (Figura 14.2.14), que pela lesdo inflamatéria da
parede vascular podem romper e determinar hemorragia intraparenquimatosa.

————
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Figura 14.2.14: Na A 71.74 observa-se hemorragia intraparenquimatosa pela ruptura de um aneurisma micético em
ramos da artéria cerebral média direita.

Além dos aneurismas saculares, malformac&es vasculares, como a malformacdo arte-
riovenosa (MAV), os hemagiomas cavernosos, as anomalias do desenvolvimento venosos
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(ADV) e as telangiectasias capilares podem ser responsaveis por hemorragias encefalicas.
A MAV resulta da ndo interposicdo de capilares entre artérias e veias durante a embrio-
génese e estd formada por vasos malformados, com perda da estrutura de artérias ou
veias normais.

Sua incidéncia é de 1,2/100.000 habitantes e seu tamanho é variavel e pode ocupar
um ou mais lobos cerebrais, predominando nos lobos frontal, parietal (Figura 14.2.15.A)
e temporal (Figura 14.2.15.B), os nucleos da base, talamo, e tronco cerebral e cerebelo.
Microscopicamente a MAV apresenta vasos dilatados e anormais, com tecido encefélico
entre eles e nas adjacéncias, apresentando gliose reacional, hemorragia recente e antiga e
aumento de oligodendrécitos.

A manifestacdo clinica pode estar representada por déficit neurolégico focal, cefaleia
e crises convulsivas.

Figura 14.2.15: Em A, pode-se identificar uma RM de cranio que mostra uma MAV em regido parietal esquerda (RM
de cranio com gadolinio, no plano sagital); Em B identificase uma MAV temporoparietal esquerda, com inundacdo
ventricular (A 44.72).

O hemangioma cavernoso ou cavernoma (hamartoma) pode constituir uma lesdo
Unica (Figura 14.2.16.A) ou mdltipla e circunscrita, com menos de 20,0 mm, com uma pre-
valéncia de 0,1 a 0,5 %, em pacientes entre 10 a 40 anos de idade.

Histologicamente estd constituido por vasos justapostos de calibre variavel, com pare-
des finas ou espessadas e fibrosadas, obstruidos por trombos antigos e recentes, podendo
apresentar calcificagdes. Ndo ha tecido nervoso interposto entre os vasos, apenas na pe-
riferia da lesdo, com gliose reacional e macréfagos carregados de hemossiderina. Podem
se localizar em qualquer parte do encéfalo e nas meninges, com hemorragia adjacente,
manifestando-se por cefaleia, crises convulsivas e sinais neurolégicos focais.
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Figura 14.2.16: Em A uma RM de cranio demonstra areas de hipersinal localizada em protuberancia, que representa
um angioma cavernoso (RM de cranio na sequéncia T1 no plano axial sem gadolinio); em B a RM de cranio detecta
uma ADV (Angioma venoso) localizada na regido frontal posterior (RM de cranio na sequéncia T1 no plano sagital

com gadolinio).

A ADV (angioma venoso) é uma malformacdo vascular muito frequentemente encon-
trada no encéfalo, especialmente no estudo por RM de cranio, com aspecto de "cabeca de
medusa", onde se identificam uma ou mais veias maiores para as quais confluem os vasos
menores e que drenam para a leptomeninge (Figura 14.2.16.B), se perifericamente locali-
zada, ou para a veia cerebral magna, quando situada profundamente.

A telangiectasia capilar consiste em um aglomerado de capilares dilatados e separa-
dos por tecido nervoso normal, com poucos milimetros de diametro. Pode estar associada
a vérias sindromes, entre elas a sindrome de Sturge Weber Dimitri (Figura 14.2.17.A e B).

O e

Figura 14.2.17: Em A, observa-se o aspecto microscépico (lupa- HE) de um fragmento de cérebro com calcificagdes
e telengectasias, na sindrome de Sturge Weber Dimitri; em B, pode-se detectar a dilatacdo de capilares e outros
capilares com paredes calcificadas.

14.2.11 CONSEQUENCIAS DAS HICE

A resolucdo de uma HICE ocorre a semelhanca das hemorragias em outras partes do
organismo, com o aparecimento de neutrofilos apds 48 horas e o surgimento de macroéfa-
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gos com a finalidade de fagocitar as hemacias e os restos de tecido nervoso lacerado pelo
sangramento. A area hemorragica se transforma em uma cavidade, com paredes ferrugi-
nosas pela presenca de macréfagos carregados de hemossiderina e contelido xantocro-
mico (Figura 14.2.18.A).

Y .3 2 &4 B & s |AJS9TA . =
Figura 14.2.18: Em A, observa-se a presenca de uma cavidade com as paredes ferruginosas localizada em regido
temporal direita pds reabsor¢do de uma area de hemorragia; em B, pode-se ver um caso de hemorragia de verme
cerebelar aberta no IV° ventriculo; em C, pode-se observar uma hemorragia macica em nucleos da base a direita,
estendida ao tdlamo e a regido temporal a direita, com inundagdo ventricular e dilatagdo aguda dos ventriculos
laterais.

As manifestagdes clinicas dependem da localizacdo e tamanho da hemorragia, poden-
do determinar sintomas de processo expansivo, com hipertensdo intracraniana, cefaleia,
hérnias cisternais, crises convulsivas e sinais neurolégicos focais, podendo chegar a dimi-
nuicdo da consciéncia, coma, e morte. A hemorragia parenquimatosa encefalica macica e
a hemorragia pontina frequentemente determinam a morte.

Ainundacado ventricular pode constituir uma complicagdo de uma HICE que se localiza
nas proximidades dos ventriculos encefalicos, por invasao direta (Figuras 14.2.18.B e C) ou
através de uma hemorragia subaracndéidea, por um fluxo retrégrado, pois se estabelece
uma maior pressao no espaco subaracnoideo devido ao aumento de contetdo (hemorra-
gia), que inverte o fluxo liquérico, levando o sangue para o interior dos ventriculos.

A compressdo ou destruicdo da capsula interna leva a hemiparesia ou hemiplegia.

O vasoespasmo é uma complicagdo comum dos aneurismas saculares encefalicos,
com consequentes areas de isquemia e infarto.
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A hipertensdo intracraniana é consequéncia muito frequente nos casos de HICE, tanto
nos casos de HIP quanto de HSA. No caso das HIP, especialmente quando da formacdo de
hematomas, que atuam como processos expansivos e aumentam a pressao intracraniana
com HIC. Nos casos de HSA, pela presenca de sangue no espago subaracnéideo, ha dimi-
nui¢cdo da absorcao do LCR e dilatagdo ventricular por HIC. Mais tarde pode haver desenca-
deamento de fibrose no espago subaracnéideo, com consequente obstrucdo a passagem
do LCR e hidrocefalia.
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14.3 Traumatismos cranioencefalicos e
raquimedulares

14.3.1 Traumatismos cranioencefalicos
14.3.1.1 Frequéncia, tipos de lesao, causas e mecanismos de formacao

Traumatismos cranioencefalicos (TCE) sdo responsdveis por aproximadamente 1/3 a metade
das mortes por traumatismo. Nos paises desenvolvidos e em desenvolvimento, os acidentes
de transito constituem a terceira principal causa de morte em adultos jovens e metade
desses ébitos sdo provocados pelos TCE. Cerca de metade de todos os 6bitos por acidente
de transito deve-se a TCE. No Brasil, de acordo com o Ministério da Saude, foram registradas
31.945 mortes em acidentes de transito em 2019, afetando em ordem de frequéncia, mo-
tociclistas, ocupantes de veiculos e pedestres. Dos pacientes que sobrevivem a um TCE, 3%
permanecem em estado vegetativo e 16% ficam gravemente incapacitados. Em razao de sua
elevada frequéncia, mortalidade e morbidade, os TCE tém grande interesse médico e social.

As lesdes causadas pelos TCE podem ser primarias e secundarias. As lesdes primarias
sdo causadas diretamente pelo traumatismo e aparecem no momento do trauma, embora
possam agravar-se com o passar do tempo. Assim, as manifestag¢des clinicas surgem ime-
diatamente ou mais tardiamente.

A progressdo e/ou o agravamento da lesdo primaria dependem do aparecimento
de uma sequéncia de lesdes celulares, como despolarizacdo neuronal, liberacdo de neu-
rotransmissores excitotéxicos (p. ex., glutamato), abertura de receptores N-metil-D-aspar-
tato (NMDA) associados a canais i6nicos, entrada de calcio na célula, formacgdo de radicais
livres e inicio do processo inflamatério, o que leva a necrose e apoptose de aparecimento
tardio. As lesdes secundarias surgem horas ou dias apds o traumatismo e devem-se ao
edema cerebral, a hipertensdo intracraniana, encefalopatia hipéxico-isquémica e infecgdo
intracraniana.

As lesdes primarias tém diferentes causas, como golpes na cabeca, quedas, projétil
de arma de fogo e acidentes de transito, que atuam por mecanismo de impacto/contato
e aceleragdo/desaceleracao, os quais podem se combinar e aumentar a complexidade do
dano, provocando lesdes cranianas, vasculares e no parénquima encefalico.

O mecanismo mais importante de lesGes primarias sao for¢as que atuam no momen-
to do traumatismo, de curta ou longa dura¢do, que podem ser por: (1) impulso, no qual
a cabeca é movimentada rapidamente sem impacto direto no cranio, ou quando a movi-
mentacgdo rdpida e intensa da cabega cessa sem haver impacto do cranio contra qualquer
obstaculo. Tal acontece quando ha um soco na face produzindo movimentacdo brusca
e intensa da cabeca; (2) impacto, o mais frequente, no qual um objeto atinge a cabeca
em posicdo fixa ou livre para se mover, ou quando ha desacelera¢do subita da cabega de
encontro a uma superficie rigida (p. ex., em quedas e acidentes de transito). Em acidentes
de transito, as forcas inerciais, caracterizadas pela capacidade de um corpo continuar em
repouso ou em movimento quando ndo submetido a uma forga externa, sdo responsaveis
pelas lesdes cerebrais mais comuns e graves; por outro lado, golpes violentos na cabeca
ou projétil de arma de fogo resultam em lesdes produzidas por mecanismo de contato.
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14.3.1.2 Fratura do cranio

Mecanismo de formacdo, etiologia e tipos. A fratura do cranio resulta da a¢do direta
de traumatismo localizado de forte impacto, como golpes violentos na cabega, quedas,
acidentes de transito e projétil de arma de foco.

Ha& varios tipos de fraturas, dependendo da natureza do agente traumatizante que
colide com o cranio: (1) linear, quando o impacto € contra uma superficie plana; (2) de-
primida, causada por impacto contra objetos pequenos e irregulares; (3) penetrante ou
aberta, provocada por objetos pontiagudos ou por projétil de arma de fogo que resultam
em laceragdo cerebral (lesdo cerebral aberta), caracterizada por ruptura das meninges e
do tecido nervoso cerebral; (4) por contragolpe, localizadas distantes do local de impacto
e sem continuidade com uma fratura originada no local de impacto, que decorrem por
deformacdo do cranio.

Impactos violentos na base do cranio que produzem fraturas no rochedo ou na fos-
sa anterior do cranio podem causar fistula liquérica pelo ouvido (otorreia) ou cavidades
nasais (rinorreia), lesdo dos nervos facial, vestibulococlear e olfatério, e entrada de ar (ae-
rocele) e de bactérias no interior do cranio, resultando em hipertensdo intracraniana e
infeccdo das meninges e do parénquima cerebral, respectivamente.

14.3.1.3 Hematoma extradural
14.3.1.3.1 Definicao, etiologia, mecanismo de formagao e frequéncia

Hematoma extradural é o acimulo de sangue entre a dura-mater e os 0ssos do cranio.
As causas sdo quedas, golpes na cabeca e acidentes de transito e na quase totalidade
dos casos associam-se a fraturas cranianas, indicando ser o mecanismo de impacto/conta-
to o responsavel pela forma¢do do hematoma. Em criangas, o hematoma pode as vezes
formar-se sem fratura. E encontrado em 8 a 15% das vitimas fatais de traumatismos de
natureza variada.

14.3.1.3.2 Aspectos morfologicos

O hematoma é formado por sangue coagulado. A sede habitual é a regido temporoparie-
tal, onde a parte escamosa do osso temporal é mais delgada e ha contato intimo da artéria
e veia meningeas médias com a tabua interna éssea, além de menor aderéncia entre a du-
ra-mater e a tabua interna. Ruptura da artéria meningea média é responsavel por metade
dos casos, enquanto rompimento da veia meningea média responde por quase um terco.

14.3.1.3.3 Apresentacao clinica

Como ndo existe espaco livre na regido extradural, o hematoma sé aumenta de volume a
medida que ocorre descolamento gradual da dura-mater em relagdo ao cranio. Por isso
mesmo, inicialmente pode haver um periodo assintomatico ou intervalo lucido, datando
de algumas horas a dois dias, explicado pelo aumento progressivo do hematoma.

A sintomatologia clinica decorre de compressdo cerebral pelo hematoma, de hipertensdo
intracraniana e de hérnia para-hipocampal, que produz compressdo do mesencéfalo. Ndo
ha intervalo ltcido nos casos de associacdo do hematoma extradural com lesdo axonal
difusa (ver adiante), havendo perda imediata da consciéncia. Hematomas extradurais pe-
quenos podem ser assintomaticos, sendo absorvidos 4 a 6 semanas apds o traumatismo.
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14.3.1.4 Contusao cerebral
14.3.1.4.1 Definigao, etiologia, frequéncia, mecanismo de formacao e sedes

Na contusdo cerebral, embora possa haver fratura craniana, as meninges permanecem
integras e ndo ha ruptura do tecido nervoso, dai advindo a denominacéo de lesdo cerebral
fechada, com a qual é também conhecida. As causas sdo quedas e agressdes, onde estdo
presentes em 85 a 95% das vitimas fatais desse tipo de trauma, sendo menos comum nos
acidentes de transito fatais, onde sdo encontradas em 55% dos casos. A contusao cerebral
é mais frequente e mais grave nos pacientes com fratura do cranio.

O mecanismo de formacdo da contusdo cerebral resulta do impacto da superficie in-
terna do cranio contra a superficie cerebral, sendo mais comum no impacto com a cabe-
¢a em movimento, principalmente por aceleracdo/desaceleracdo de alta intensidade e de
curta duracdo, como ocorre nas quedas e agressdes. Nesse caso, a aceleragcdo do cranio
é interrompida bruscamente, mas o encéfalo continua em movimento por causa de sua
maior inércia (possui maior massa) em rela¢gdo ao cranio. O movimento diferencial entre
o cranio e o encéfalo pode provocar impacto/contato entre a superficie cerebral e as sa-
liéncias 6sseas, como ocorre usualmente na parte anterior da base do cranio, onde elas
sdo mais encontradas. Esse mecanismo explica a sede habitual das contusdes na regido
orbitofrontal, nos polos temporais e nas bordas do sulco lateral.

14.3.1.4.2 Aspectos morfologicos

A contusdo caracteriza-se por focos perivasculares multiplos, diminutos ou maiores de
hemorragia na clpula dos giros e no espaco subaracndideo adjacente, observando-se,
ainda, necrose isquémica no tecido nervoso de permeio e em torno a hemorragia (Fig. 14-
3-1A). Nos casos mais graves, os focos hemorragicos confluem e podem estender-se para a
substancia branca. Com o passar do tempo, neutroéfilos, micréglia e macréfagos removem
0s restos necrético-hemorragicos e produzem uma cicatriz cuneiforme, ora mais rasa, ora
mais profunda, de cor ferruginosa ou acastanhada pela deposi¢do de hemossiderina, en-
volvida por gliose (Fig. 14-3-1B, C e D).

Patologia Geral - Neuropatologia 433



Figura 14.3.1

14.3.1.4.3 Apresentacao clinica

A contusdo cerebral pode acompanhar-se de manutencdo da consciéncia e ter evolugao
clinica favoravel, desde que ndo haja associagdo com outras leses cerebrais traumaticas
primarias e secundarias. O curso clinico satisfatério é explicado pelo aspecto focal e super-
ficial das lesdes que, além di