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Conceitos

Sio entidades clinicas freqiientes em neurologia
infantil e resultam da perturbagéo funcional do SNC no
periodo pré, peri ou pés-natal. A queixa inicial é retardo
no desenvolvimento neuropsicomotor (RDNPM), que,
associada aos dados do exame neurolégico, pode ser
subdividida em PC e DM. Disttrbios de comportamento
sdo comuns. O diagnéstico precoce e o conhecimento
profundo e multidisciplinar de cada crian¢a contribuem
muito para a sua habilitacéo.

DM denomina todos os graus de defeito mental
devidos ou que levam a um desenvolvimento mental
insuficiente, resultando em individuo incapaz de
competir em igualdade de condi¢bes com os companhei-
ros normais. A OMS introduziu 4 niveis de DM:
profunda, severa, moderada e leve. Ocorre em 3% da
populagdo, mas 10% a 12% dos escolares apresentam
dificuldade para aprender devido a alguma forma de
deficiéncia intelectual.

PC é um termo amplo que abriga um grupo néo-
progressivo, mas geralmente mutdvel, de sindromes
motoras secunddrias a lesdes ou anomalias cerebrais,
que acontecem nos estdgios precoces do desen-
volvimento. As formas moderadas e severas estéo entre
1,5 e 2,5 por 1000 nascidos vivos nos paises desenvol-
vidos, mas podem chegar a até 7:1000. A PC é dividida
em quatro grupos: espastica (tetraplégica, hemiplégica,
diplégica); atetésica ou discinética; atdxica e mista.
Outros disturbios neurolégicos séo freqiientes, tais como
visomotor, erro de refracdo, visdo subnormal surdez;
epilepsia (25% a 41%), deficiéncia mental (30% a 40%),
atraso na aquisic¢do da fala, distirbio do comportamen-
to. A alta freqiiéncia de convulsoes, deficiéncia cognitiva
e perceptual sugerem que esses distirbios tém origem
comum ou relacionados.

Etiologias: Pré-natais: Na DM as causas mais co-
muns sdo as desordens genéticas e as interferéncias
ambientais sobre o desenvolvimento fetal, enquanto na
PC sdo as malformacoes do SNC e as causas ambientais:
infecciosas (STORCH), drogas teratogénicas, desnutri-
¢do, radiacdes, etc, Peri-natais — encefalopatia hipéxico
isquémica, prematuridade, baixo peso ao nascer (PIG),
infeccdes. Pés-natais — infecgdes, traumas cranianos,
desmielinizacdes primdrias e pés-infecciosas, desnu-

tricdo, intoxicagdes, radiacdes, encefalopatias epilépti-
cas e outras.

Aspectos clinicos e etiologicos de algumas
formas de DM

S. de Down — incidéncia é de 1:650 recém-nascidos.
Etiopatogenia — aberragédo cromossdmica devido a tris-
somia do cromossomo 21, que produz desequilibrio ge-
nético. Na formacéo cerebral temos pequenos lobos fron-
tais e giros frontais inferiores hipoplasicos. Caracte-
risticas neuroldgicas: oligofrenia que varia entre DM
leve a severa, hipotonia muscular e hiperflexibilidade
das articulacdes, distuirbios oculares: exoftalmia, estra-
bismo, nistagmo, etc.

S. do X Fragil (SFX) — Cerca de 20% a 25% da DM
é por alteracido localizada no cromossomo X. Existem
mais de 77 condic¢des ligadas ao X e cerca de 40% tem
um marcador citolégico, cuja principal manifestacdo é
a DM. A SFX é considerada a causa hereditdria mais
comum e a segunda mais freqiiente de DM genético. A
prevaléncia é de 1:1250. O cérebro da crianga com SFX
apresenta distdirbios da migragio neuronal e hipoplasia
do vermis cerebelar. Quadro clinico: disturbios do com-
portamento e lingiiisticos podem sugerir o diagnéstico,
tais como: hiperatividade, déficit de atencéo, averséo
ao tato, movimentos estereotipados de méos, mordedura
de maos, contato visual pobre, fala perseverativa com
entonacio anormal, verborréia com ecolalia, etc. Sinais
neurolégicos que demonstram disfunc¢io neurolédgica:
Babinski 41%, hiperreflexia 82%, incoordenac¢éo 59%,
marcha instédvel, hipotonia, etc.

S. de Edwards (trissomia do 18) — Apresenta defi-
ciéncia no crescimento intra-uterino e pés-natal, com
retardo no desenvolvimento neuropsicomotor, microce-
falia, hipotonia inicial que progride para hipertonia. A
evolugdo em 90% dos casos é para 6bito no 1° ano de vida.
O cérebro apresenta padroes girais imaturos, hipogenesia
do corpo caloso e cerebelo, displasia do hipocampo.

Sindrome do Patau (trissomia do 13) — Retardo
global, convulsdes, hipotonia, micro ou anoftalmia, etc.
Obito de 85% no 1° ano de vida. Apresenta malforma-
¢des cerebrais como holoprosencefalia, microcefalia,
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hipogenesia do corpo caloso e bulbo olfatério e hipo-
plasia do vermis cerebelar.

Sind. de Prader Willi (delecdo do bracgo longo
15) — DM associada a baixa estatura, obesidade,
hipogonadismo e hipotonia muscular. O cérebro
apresenta hipoplasia hipotalamo-hipofisaria.

Sind. de Angelman - DM, microcefalia, paroxismos
de riso e nao adquire fala.

Etiologia e imagem na PC

Etiopatogenia da PC - A etiologia pré-natal 6bvia
ou provavel corresponde a 42% entre os nascidos a
" termo e 29% entre os pré-termo. As malformagées do
SNC resultam de um processo anormal do desenvolvi-
mento, desencadeado por fatores intrinsecos (condiges
genéticas) ou extrinsecos (teratogénicos). Podem ter me-
diacdo vascular (hip6xico-isquémica), infecciosa,
traumatica e toxico-metabélica. Dependerdo do meca-
nismo de a¢éo, do momento do desenvolvimento embrio-
légico ou fetal, e da duragdo da exposicéo ao agente
agressor. Lesées vasculares — Acontecem durante toda
a gestacfio, mas no inicio do 3° trimestre a Area periven-
tricular representa uma zona vascular de grande
vulnerabilidade; e o padréo lesional, devido a hipoper-
fusio, leva a isquemia e/ou hemorragia peri e intraven-
tricular, e a partir da reperfusio complicar com o enfarto

hemorragico ou a leucomalécia periventricular. Nessas -
condic¢des a neuroimagem apresenta dreas de gliose e
contornos irregulares dos ventriculos. No final do 3°
trimestre as zonas vulneriveis tém distribui¢io paras-
sagital cortico-subcortical e de niicleos cinzentos, por
isso temos as necroses corticais localizadas, a encefalo-
maldcia multicistica e as lesées dos gaAnglios basais. A
imagem é de cistos no parénquima + gliose, e nos gin-
glios da base o aspecto de status marmoratus. Infeccbes
congénitas ~ Vdrios agentes, virus e parasitas podem
atravessar a barreira placentéria e atingir o feto, cau-
sando lesdes malformativas e/ou destrutivas, associadas
as vezes com calcificacgdes.

Origem perinatal — A asfixia perinatal pode ser decor-
rente de alteraces maternas, placentarias ou fetais. As
maternas sdo relacionadas a4 diminuigdo do fluxo
sangiiineo Utero-placentario, por hipotensao, eclaimpsia
ou contracdes uterinas anormais. As placentarias englo-
bam enfartos, descolamento prematuro, compressdes de
corddo. A encefalopatia hip6xico isquémica é causa de
seqiielas neurolégicas graves no RN a termo, principal-
mente motoras, mas também associadas a DM. A varia-
bilidade da expressdo clinica de lesées morfologicas
semelhantes na PC é fundamentada em multiplos fato-
res, tais como 0 momento da lesio, a resposta do parén-
quima e a plasticidade cerebral, associada as oportu-
nidades terapéuticas e ambientais, além de caracteris-
ticas especificas de cada individuo.

Resumos para os anais do IV Congresso Paulista da ABENEPI

Infanto - Rev. Neuropsiq. da Inf. e Adol. 6(supl.1): 7-25, 1998



