HOLOPROSENCEFALIA ALOBAR: UM RELATO DE CASO
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Introducéo: Holoprosencefalia € uma malformacéo fetal que ocorre por falha na
separacao das vesiculas cerebrais entre o 28° e 32° dia de gesta¢do, ocasionando
clivagem incompleta ou ausente do prosencéfalo. Por consequéncia, o feto podera
ter anomalias cerebrais, além de alteracbes da linha média facial. Pode ser
classificada em alobar, semilobar ou lobar, em ordem decrescente de gravidade.
Neste estudo, objetiva-se relatar um caso de holoprosencefalia alobar em
maternidade de alto risco. Descricdo do caso: Gestante, 34 anos, idade
gestacional de 37 semanas e 1 dia, deu entrada no Hospital Universitario da
Universidade Federal de Alagoas por descompensacédo de diabetes mellitus e
hipertenséo arterial sistémica, associado a achados em ultrassonografia (US) de
malformacéo cerebral fetal. Em US realizada dentro do servi¢co detectou-se feto do
sexo feminino, com achados sugestivos de microcefalia e holoprosencefalia alobar:
ventriculo Unico, auséncia de foice, auséncia de cavum no septo peldcido, dilatacao
do 4° ventriculo, fusédo dos talamos e dismorfismo facial. Ressonancia magnética,
feita em seguida, confirmou os achados: fusédo de hemisférios cerebrais e talamos,
ventriculo supratentorial Unico, cisto inter-hemisférico dorsal de 2,8x2,2cm, septo
pelacido, corpo caloso nao identificado, aspecto sugestivo de probdscide e
preservacdo de tronco encefalico e cerebelo. Nascimento ocorreu por via vaginal as
39 semanas e 1 dia, com necessidade de manobras de reanimacao, capurro de 37
semanas e 3294 gramas ao nascer. Foram confirmadas as anomalias congénitas
multiplas: grave deformidade facial, hipotelorismo, narina Unica e microftalmia.
Necessitou de vérios dias de internacdo em UTI, e foi a Obito apdés 1 més.
Discusséo e Concluséao: A holoprosencefalia pode estar associada a anomalias
cromossOmicas, porém, a maioria dos casos tem causa desconhecida.
Independentemente da classificacdo, o prognostico costuma ser reservado. Os
casos alobares séo letais, com evolucéo para 0bito ao nascimento ou nos primeiros
6 meses de vida. Isso posto, se faz necessario uma assisténcia pré-natal adequada
para diagnostico dessa malformacéo e preparacao familiar para os cuidados de um
recém-nascido com expectativa de vida limitada. Neste contexto, a ultrassonografia
do primeiro trimestre é fundamental para inicio do processo diagnostico, que, em
alguns casos, podera ser complementada com estudo da anatomia fetal feito por
ressonancia nuclear magnética.
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1. Introducéao

Holoprosencefalia € uma malformacéo fetal que ocorre por falha na separacéo das
vesiculas cerebrais entre 0 28° e 32° dia de gestacdo, ocasionando clivagem
incompleta ou ausente do prosencéfalo. Por consequéncia, o feto podera ter
anomalias cerebrais, além de altera¢des da linha média facial. Pode ser classificada
em alobar, semilobar ou lobar, em ordem decrescente de gravidade. Neste estudo,
objetiva-se relatar um caso de holoprosencefalia alobar em maternidade de alto

risco.

2. Descricédo do caso

Gestante, 34 anos, idade gestacional de 37 semanas e 1 dia, deu entrada no
Hospital Universitario da Universidade Federal de Alagoas por descompensacéo de
diabetes mellitus e hipertensédo arterial sistémica, associado a achados em
ultrassonografia (US) de malformacédo cerebral fetal. Em US realizada dentro do
servico detectou-se feto do sexo feminino, com achados sugestivos de microcefalia
e holoprosencefalia alobar: ventriculo Unico, auséncia de foice, auséncia de cavum
no septo pelucido, dilatagcdo do 4° ventriculo, fusdo dos talamos e dismorfismo
facial. Ressonancia magnética, feita em seguida, confirmou os achados: fusdo de
hemisférios cerebrais e talamos, ventriculo supratentorial Gnico, cisto inter-
hemisférico dorsal de 2,8x2,2cm, septo peldcido, corpo caloso néo identificado,
aspecto sugestivo de proboscide e preservacdo de tronco encefélico e cerebelo.
Nascimento ocorreu por via vaginal as 39 semanas e 1 dia, com necessidade de
manobras de reanimacéao, capurro de 37 semanas e 3294 gramas ao nascer. Foram
confirmadas as anomalias congénitas mdltiplas: grave deformidade facial,
hipotelorismo, narina Unica e microftalmia. Necessitou de varios dias de internacao

em UTI, e foi a ébito ap6s 1 més.



4. Discussao e Conclusao

A holoprosencefalia pode estar associada a anomalias cromossémicas, porém, a
maioria dos casos tem causa desconhecida. Independentemente da classificagéo,
0 prognostico costuma ser reservado. Os casos alobares séo letais, com evolucéo
para Obito ao nascimento ou nos primeiros 6 meses de vida. Isso posto, se faz
necessario uma assisténcia pré-natal adequada para diagnéstico dessa
malformacgéo e preparagéo familiar para os cuidados de um recém-nascido com
expectativa de vida limitada. Neste contexto, a ultrassonografia do primeiro trimestre
é fundamental para inicio do processo diagnostico, que, em alguns casos, podera
ser complementada com estudo da anatomia fetal feito por ressonancia nuclear

magnética.
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