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RESUMO

Introducdo: A hidranencefalia € uma alteracdo congénita rara do sistema nervoso central
caracterizada pela destruicdo da maior parte dos hemisférios cerebrais, que séo substituidos por
um saco membranoso preenchido por liquor. J& a hidrocefalia extrema trata-se do aumento
demasiado do sistema ventricular e sua diferenciacéo para a hidranencefalia pode ser bastante
dificil. A assisténcia ao paciente e 0 manejo dessas patologias contam com 0 mesmo suporte,
prognostico e resposta ao tratamento. Ademais, esses pacientes podem apresentar uma serie de
intercorréncias que precisam ser manejadas por equipe especializada. Objetivos: Caracterizar
a assisténcia a saude de pacientes com hidranencefalia e hidrocefalia extrema na sala de parto
e curso de vida. Métodos: Estudo observacional descritivo com dados secundérios de
prontuérios. Foi realizado no periodo de janeiro/2018 até julho/2020, em um hospital publico
terciario no municipio de Salvador, com pacientes com diagndstico radiolégico de
hidranencefalia e hidrocefalia extrema. As informacgdes foram coletadas através de ficha de
descricdo de variaveis e transferidas para um banco de dados no Excel do Microsoft Office for
Windows. As variaveis do estudo foram idade, sexo, idade materna, sobrevida, Apgar, uso de
anticonvulsivantes, estudo do liquor, uso de sonda nasogéastrica/nasoenteral, uso de antibidtico
venoso, cuidados paliativos, UTI/SEMI-UTI, derivacdo ventriculoperitoneal, derivacédo
ventricular externa, coagulagdo do plexo coroide, tempo e nimero de internamentos. As
variaveis qualitativas foram apresentadas em nimeros absolutos e relativos, e as quantitativas
submetidas a analise de normalidade através do teste de Shapiro Wilk. As com distribuicéo
normal foram apresentadas em média e desvio padrdo, e as ndo paramétricas, mediana e
intervalo interquartil. O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do Hospital
Geral Roberto Santos sob parecer n® 3.470.006 de 25/07/2019. Resultados: A amostra do
estudo foi de 27 pacientes, com idade inferior a 12 meses (77,8%) e mediana de 4 meses (1,43
—9,5), sexo masculino (51,9%), com genitoras de idade inferior a 35 anos (55,6%) e média de
idade 26,3 anos (+/- 6,57). A letalidade encontrada foi de 11,1%. A maior parte dos pacientes
teve mais de um internamento (51,9%) que durou de 30-60 dias (44,5%). A maioria obteve
pontuacgédo de Apgar normal no primeiro (55,6%) e quinto (66,7%) minutos de vida. A maioria
dos pacientes realizou coleta de liquor (70,3%), recebeu alimentacdo por sonda (74,1%), obteve
cuidados paliativos (59,3%) e necessitou de internamento em UTI/SEMI-UTI (92,6%). Quanto
ao uso de farmacos, a maioria necessitou de anticonvulsivantes (88,9%) e antibioticos
intravenosos (77,8%). Em relagdo aos procedimentos cirdrgicos, a maioria ndo foi submetida a
coagulacao do plexo coroide (59,3%), ndo necessitou de derivacao ventricular externa (55,6%),
mas realizou derivagdes ventriculoperitoneais (59,3%). Conclusdo Evidenciou-se, portanto,
gue essas criangas necessitaram de uma assisténcia a salde especializada e intensiva, uma vez
que sdo pacientes frequentemente internados devido as complicagGes clinicas e cirargicas.
Ademais, precisa-se ampliar o acesso desses pacientes aos cuidados paliativos visando reduzir
o0 sofrimento destes e da familia.

Palavras-chave: Hidranencefalia. Hidrocefalia. Conjunto de Intervenc@es. Intercorréncias.



ABSTRACT

Introduction: Hydranencephaly is a rare congenital disorder of the central nervous system
characterized by the destruction of most of the cerebral hemispheres, which are replaced by a
membranous sac filled with cerebrospinal fluid. Extreme hydrocephalus is the excessive
enlargement of the ventricular system and its differentiation to hydranencephaly can be quite
difficult. Patient care and management of these pathologies rely on the same support, prognosis
and response to treatment. Furthermore, these patients may present a series of complications
that need to be managed by a specialized team. Objectives: Characterize the health care of
patients with hydranencephaly and extreme hydrocephalus in the birth room and life course.
Methods: Descriptive observational study with secondary data from medical records. It was
carried out from January/2018 to July/2020, in a tertiary public hospital in the city of Salvador,
with patients with radiological diagnosis of hydranencephaly and extreme hydrocephalus. The
information was collected through a variable description form and transferred to a Microsoft
Office for Windows Excel database. Study variables were age, sex, maternal age, survival,
APGAR, use of anticonvulsants, cerebrospinal fluid study, use of nasogastric/nasoenteral tube,
use of intravenous antibiotics, palliative care, ICU/SEMI-ICU, ventriculoperitoneal shunt,
ventricular shunt external, choroid plexus coagulation, time and number of hospitalizations.
Qualitative variables were presented in absolute and relative numbers, and quantitative
variables were subjected to normality analysis using the Shapiro Wilk test. Those with normal
distribution were presented as mean and standard deviation, and non-parametric, median and
interquartile range. The study was approved by the Research Ethics Committee of the Roberto
Santos General Hospital under opinion No. 3,470,006 of 07/25/2019. Results: The study
sample consisted of 27 patients, aged less than 12 months (77.8%) and a median of 4 months
(1.43 - 9.5), male (51.9%), with mothers of age below 35 years (55.6%) and mean age 26.3
years (+/- 6.57). The lethality found was 11.1%. Most patients had more than one
hospitalization (51.9%) that lasted 30-60 days (44.5%). Most had normal APGAR scores in the
first (55.6%) and fifth (66.7%) minutes of life. Most patients underwent cerebrospinal fluid
collection (70.3%), received tube feeding (74.1%), received palliative care (59.3%) and
required hospitalization in ICU/SEMI-ICU (92.6% ). Regarding the use of drugs, most needed
anticonvulsants (88.9%) and intravenous antibiotics (77.8%). Regarding surgical procedures,
most were not submitted to choroid plexus coagulation (59.3%), did not need external
ventricular shunt (55.6%), but underwent ventriculoperitoneal shunts (59.3%). Conclusion: It
was evident, therefore, that these children needed specialized and intensive health care, since
they are often hospitalized patients due to clinical and surgical complications. Furthermore, it
is necessary to expand these patients' access to palliative care in order to reduce their and their
family's suffering.

Keywords: Hydranencephaly. Hydrocephalus. Patient Care Bundles. Complications.
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1. INTRODUCAO

Estima-se mundialmente que 1 a cada 10.000 nascidos vivos possua hidranencefalia, ja
nacionalmente, existe uma lacuna de registros especificos para a doenca.! No Brasil, no ano de
2019, estatisticas estimam que cerca de 0,9% dos nascidos vivos possuam anomalias
congénitas, sendo que 11% dessas sdo malformacdes do sistema nervoso. A regido Nordeste
concentra 29,2% dos casos das malformacdes, ocupando o espago da segunda regido com mais

casos, estando apenas atras da regido Sudeste (41,2%).2

A hidranencefalia é uma alteracdo congénita rara do sistema nervoso central que se caracteriza
pela destruicdo da maior parte dos hemisférios cerebrais, 0s quais sdo substituidos por um saco
membranoso preenchido por liquor.® Estudos sugerem que essa malformacdo ocorre durante a
fase da pds-neurulacdo e possui como mecanismo patogénico a obstrucédo bilateral da carétida
interna, podendo estar associada a etiologias infecciosas, fatores genéticos e/ou exposicao a
substancias toxicas.* Ja a hidrocefalia extrema se trata do aumento demasiado do sistema
ventricular, e a sua diferenciacdo para a hidranencefalia pode ser bastante dificil uma vez que
as manifestaces clinicas da hidrocefalia extrema sdo semelhantes as manifestacGes dos
pacientes hidranencefalos.* Contudo, a assisténcia e manejo desses pacientes contam com o

mesmo suporte, levando a um mesmo prognostico e resposta ao tratamento.>

N&o ha cura para a hidranencefalia e estudos relatam que a maioria dos pacientes morrem
poucas semanas ap6s nascer. Os pacientes devem ser submetidos a um tratamento de suporte e
sintomatico.® Tanto a hidranencefalia como a hidrocefalia extrema podem necessitar de um
tratamento cirtrgico, visando a manutencdo — ou ndo aumento — do perimetro cefalico e a
reducéo da hipertens&o intracraniana. Normalmente, realiza-se a derivacgdo ventriculoperitoneal
(DVP) para controlar o perimetro cefalico e expandir o manto cortical, como visto em relatos
de caso de McAbee GN et al. e estudos prospectivos de Malheiros et al. #7# Contudo, apesar
desse procedimento reduzir a morbimortalidade desses pacientes, observa-se a existéncia de
complicagdes relacionadas a DVP, como a fistula liquorica, infecgdes do sistema nervoso
central e disfungéo do sistema de derivagdes. Essas complicagdes podem chegar a um risco de
até 50%, nesses pacientes, culminando na realizagdo de cirurgias para troca ou revisdo das

derivacdes e na antibioticoterapia por um periodo prolongado. 4°

Recentemente, um tratamento opcional vem sendo proposto a esses pacientes. Assim, a
coagulagdo endoscopica do plexo coroide (CEPC) é uma alternativa para a derivacao

ventriculoperitoneal, uma vez que é um procedimento que tem sido associado a indices de



morbimortalidade mais reduzidos. A CEPC proporcionou um bom controle do perimetro
cefalico em cerca de 90% dos casos, estando associada também a uma baixa mortalidade
(16,6%) #>7. Existem algumas complicacdes relacionadas a coagulacdo endoscépica do plexo
coroide que foram observadas no estudo de Leandro Amaral et. al, como as crises convulsivas
(41,6%), infecgdes do sistema nervoso central (8,3%) e distdrbios hidroeletroliticos (16%), os

quais podem ser resolvidos através do tratamento clinico de suporte.

Além disso, as intervencdes nutricionais séo mandatorias para pacientes que sobrevivem a essas
patologias.® McAbee GN et al. e Cecchetto et al. relataram casos de pacientes com maior
sobrevida — 2 e 6 anos — que necessitavam alimentar-se através de um tubo de gastrostomia,
uma vez que se engasgavam com pequenas quantidades de liquidos.3>® Além disso, 0 atraso no
desenvolvimento, diplegia espastica, falha grave de crescimento, paralisia cerebral, refluxo
gastroesofagico e infecgdes respiratdrias sdo caracteristicas que dificultam a vida desses
pacientes e sdo causas frequentes de sua morte, o que pode ser observado em relatos de
Cecchetto et al. e também de Bae Jong et al.>>®1° Essas complicacdes levam a intercorréncias
frequentes com necessidade de intervencdo pela equipe de saude, a qual objetiva fornecer

conforto e um melhor cuidado ao paciente, bem como melhorar o curso de vida deste.®

O manejo da hidranencefalia e da hidrocefalia extrema também deve contar com o suporte
relacionado aos sintomas e complicacdes apresentadas por esses pacientes.® Logo, o uso de
drogas antiepilépticas deve ser considerado uma vez que a convulsdo € uma das principais
intercorréncias apresentadas, estando muitas vezes relacionadas a coagulacdo endoscépica do
plexo coroide em 41,6% dos casos.>’ De forma semelhante, o uso da tragueostomia ou
ventilacdo mecanica deve ser acatado em pacientes com faléncia respiratoria, como relata
Wijerathne et al. em um paciente recém-nascido que necessitou ser transferido para unidade de

terapia intensiva neonatal devido a dificuldade respiratoria. &1

Por fim, sabe-se que esses pacientes pediatricos necessitam receber cuidados paliativos que
considerem suas singularidades, visando reduzir seu sofrimento diante do quadro da doenca e
melhorar a sua qualidade de vida. Associar esse tipo de cuidado ao tratamento do paciente é
essencial para que a assisténcia a salde seja holistica e leve em consideracdo o impacto da

doenca, que ndo é apenas fisico, mas também psicossocial. ?

Existem poucos estudos disponiveis sobre a hidranencefalia, especificamente sobre a

assisténcia prestada a esses pacientes, sendo a maioria deles relatos de caso. Além disso,



observa-se que a literatura nacional sobre essa patologia é extremamente escassa. Sendo assim,
faz-se necessario que existam investigacbes e publicacbes sobre o tema, sobretudo
nacionalmente, de modo que abordem as necessidades desses pacientes, bem como
caracterizem o manejo e intervencgdes necessarias que possam auxilia-los a ter um melhor curso
de vida. Desta forma, a equipe de salde estara preparada para fornecer um suporte adequado e
completo a esses pacientes.



2. OBJETIVOS

2.1 Geral

Caracterizar a assisténcia a satde de pacientes com hidranencefalia e hidrocefalia extrema

na sala de parto e curso de vida.

2.2 Especificos

Caracterizar a amostra do estudo segundo variaveis biolégicas e sociodemogréficas;
Estimar a frequéncia das intercorréncias apresentadas pelas criancas portadoras de
hidranencefalia e hidrocefalia extrema;

Especificar os tipos de intervengdes realizadas pela equipe de salde em criancas com

hidranencefalia e hidrocefalia extrema.



10

3. REVISAO DE LITERATURA

e A hidranencefalia e hidrocefalia extrema

A hidranencefalia é uma doenca rara do sistema nervoso central que ocorre durante o segundo
trimestre da gestacdo. E caracterizada pela destruicdo massiva dos hemisférios cerebrais, 0s
quais sdo substituidos por um saco membranoso preenchido com liquido cefalorraquidiano, e
pela dilatacdo ventricular. Além disso, o diencéfalo, estruturas do mesencéfalo como ganglios
da base, tronco cerebral e estruturas cerebrais da fossa craniana posterior podem estar

preservados nessa patologia.®®

A hidrocefalia extrema é o aumento acentuado do sistema ventricular e, assim como na
hidranencefalia, os pacientes apresentam cavidade ventricular Gnica supratentorial com
auséncia do septo peltcido. A hidrocefalia ¢ uma condicao que frequentemente se apresenta em
pacientes com hidranencefalia e deve ser manejada cirurgicamente visando a reducdo da

pressdo intracraniana.®

Logo, a hidranencefalia e a hidrocefalia extrema sdo doencas graves e complexas e ambas
requerem um tratamento de suporte decorrente do aumento do perimetro cefalico e sinais de

hipertensdo intracraniana.
e Etiopatogenia

A hidranencefalia ¢ uma doenca com fisiopatologia ainda desconhecida, contudo, a maioria dos
estudos afirma que a hip6tese mais aceita € a obstrucao bilateral da carotida interna, colocando
a hidranencefalia no grupo das encefalopatias de origem vascular.® Entretanto, existem relatos
de autdpsias em pacientes com hidranencefalia que evidenciam as car6tidas internas intactas,
mas tal fato ndo exclui a presenca da hidranencefalia, uma vez que as artérias carétidas internas

podem revascularizar ap6s o dano.®

Enquanto a patogenia da hidranencefalia permanece sendo estudada, sabe-se que a sua etiologia
pode estar relacionada a diversas patologias, dentre elas, observa-se algumas infeccoes
congénitas como: toxoplasmose, infecgdes virais — causadas por enterovirus, adenovirus,
parvovirus, citomegalovirus, herpes simples, virus Epstein-Barr e virus sincicial respiratorio.
Ademais, pode-se relacionar a etiologia dessa doenca a exposi¢do intrauterina a toxinas,
tabagismo, abuso de drogas como cocaina, causas genéticas, hipoxia fetal, leucomalacia, dentre

outras.®>® A hidranencefalia também tem sido relacionada a uma idade materna reduzida e a
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outras sindromes raras.’
e Diagnostico

O diagnostico da hidranencefalia e hidrocefalia extrema pode ser realizado durante o periodo
pré-natal através de exames radiologicos, sendo que a maioria dos pacientes é diagnosticada
durante o periodo da gravidez. Contudo, a diferenciagdo da hidranencefalia e hidrocefalia

extrema é bastante dificil e objeto de discuss3o.*

A ultrassonografia € um exame extremamente Util para realizar o diagnéstico quando o feto
ainda se encontra na vida intrauterina e pode detectar a auséncia dos hemisférios cerebrais entre
a21%e 232 semanas de gestacdo.® Nesse exame, observa-se a auséncia dos hemisférios cerebrais,
0S quais sdo substituidos por um material ecoico homogéneo. Ocorre a manutencdo do talamo,
tronco cerebral e cerebelo. Apesar da ultrassonografia ser mais utilizada durante o periodo

gestacional, é um exame que também pode ser utilizado no periodo pds-natal.®

Apbs a gestacdo, pode-se realizar a tomografia computadorizada ou a ressonancia magnética
como métodos diagnosticos, porém a ressonancia é considerada mais precisa.>® Na ressonancia
observa-se a auséncia de parénquima cerebral supratentorial, o qual é substituido por liquor e a
presenca da foice, hemisférios cerebelares e tronco cerebral, frequentemente. Do mesmo modo,

os achados tomograficos sdo semelhantes aos da ressonancia magnética.’

A transluminacdo também pode ser utilizada para realizar o diagnéstico da hidranencefalia caso
algum dos métodos citados anteriormente ndo esteja disponivel, entretanto, a melhor forma de
diagnosticar a hidranencefalia é através dos sinais clinicos, exame fisico cefalico e ressonancia
magnética.’> Outros testes auxiliares também podem ser empregados, como O
eletroencefalograma que evidencia a auséncia da atividade elétrica e pode ser utilizado para
confirmar a presenca das convulsdes. Testes oculares e auditivos também sdo recomendados e
utilizados para confirmacao da perda da atividade do cortex com a preservacdo das funcées do
tronco encefalico.>® A angiografia por ressonancia magnética também pode ser Gtil para
encontrar anomalias vasculares nas estruturas cerebrais e visualizar as artérias carotidas

internas.®

e Manifestaces clinicas e intercorréncias

No periodo da gravidez, ndo ha achados clinicos anormais nos fetos com hidranencefalia —
como a reducdo de movimentos fetais — e, durante o nascimento, percebe-se que a maioria dos

pacientes nasce com o perimetro cefalico normal. Contudo, a maioria das criangas morre logo
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apos o nascimento. Aquelas que sobrevivem ndo evidenciam sinais neurolégicos ou clinicos
inicialmente, pois normalmente possuem os reflexos de degluti¢do, suc¢do e 0s movimentos
normais das pernas e dos bragos, contudo, sinais como hipotonia e dificuldade na alimentacéo
podem estar presentes.!® Esses sinais progridem rapidamente, se manifestando através da

hipotonia severa, irritabilidade e convulsdes.®

Alguns casos de hidranencefalia e hidrocefalia extrema também tém sido associados a presenca
de diabetes insipidus central, uma vez que essa condi¢do patologica ocorre como resultado de
lesdo da glandula pituitaria por diversos mecanismos como trauma, infecgdo grave do sistema
nervoso central, hipoxia etc. O quadro clinico varia de acordo com a faixa etaria do paciente,
sendo que em pacientes neonatos, deve-se suspeitar da diabetes insipidus central na presenca
de sintomas como: hipernatremia, aumento do débito urinario e perda de peso significativa. Ja
em criancas acima dessa faixa etaria, pode-se observar a presenca de febre recorrente,
irritabilidade, constipacéo, deficiéncia no crescimento, suc¢do vigorosa e aumento da miccao.
O diagnostico para a diabetes insipidus incluem a osmolalidade plasmatica elevada (> 300
mOsm/kg), osmolalidade urinaria baixa (< 300 mOsm/kg), razdo de osmolaridade
urinaria/plasma < 1 e poliuria (débito urinario > 4 — 5 mL/kg/h para criancas e > 6 mL/kg/h em

neonatos).*®

Pacientes com hidranencefalia e hidrocefalia extrema também possuem infecgdes respiratérias,
COMo as pneumonias, as quais constantemente levam a piora de seu quadro clinico e podem
levar o paciente a 0bito.5® Desse modo, o paciente precisa ser tratado através da
antibioticoterapia adequada para a infeccdo a qual possui e precisa ser monitorado
constantemente pela equipe de salde. Ademais, diante do quadro clinico e intercorréncias
associadas, esses pacientes normalmente necessitam de um longo periodo de hospitalizacéo,
bem como internamentos recorrentes, tanto para a revisdo de shunts (40%-80%), como para

outras intervencdes neurocirdrgicas e manejo de intercorréncias que possam surgir. 8713
e Tratamento

Estudos relatam que a maioria dos pacientes com hidranencefalia possuem baixa expectativa
de vida e morrem em poucas semanas ou meses apds nascer. Porém, alguns casos de pacientes
com maior sobrevida e melhor progndstico estdo sendo descritos, como 0s reportados por
Cecchetto et al em sua revisdo de 37 publicacfes, que relatam casos de pacientes ainda vivos
na 22 e 32 década de vida.> Esses casos, possivelmente, estio associados a uma maior

preservacéo do cortex cerebral, como em casos de hidrocefalia macica.®
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O tratamento do paciente com hidranencefalia é de suporte e deve contar com a gestdo das
complicagdes e intercorréncias associadas, como 0 manejo das convulsdes e da diabetes
insipidus. Em relacdo ao quadro das convulsdes, que sdo extremamente frequentes, esses
pacientes necessitam fazer uso de farmacos anticonvulsivantes a fim de resolvé-las. Ja para o
quadro de diabetes insipidus central, os pacientes devem ser tratados com desmopressina oral
sublingual e reposicdo de fluidos, o que pode ser observado no estudo de Omar 1l et al. que
relatam casos de 2 pacientes diagnosticados com essa condi¢do atraves de exames laboratoriais

de urina, osmolaridade e sodio séricos.513

Para 0 manejo da hidrocefalia, a qual esta presente comumente em pacientes hidranencéfalos,
pode-se utilizar a derivac&o ventriculoperitoneal visando reduzir a pressao intracraniana.® Essa
derivacdo pode ocasionar varias complicacbes como fistula liquédrica, infeccdes do sistema
nervoso central, disfungdes do sistema de derivacdo ou escaras sobre 0s seus reservatorios etc.
Caso apresentem essas complicagdes, os pacientes precisam realizar a revisdo e/ou troca das

derivacdes, bem como a antibioticoterapia por um periodo prolongado.*

Um novo procedimento vem sendo proposto para 0s pacientes com hidranencefalia e
hidrocefalia extrema: a coagulacdo endoscopica do plexo coroide. Esse procedimento é uma
alternativa para o controle do perimetro cefalico em pacientes com hidranencefalia devido a
hidrocefalia. O estudo de Amaral et al. mostra que apds realizar a coagulacdo endoscopica do
plexo coroide em pacientes com hidranencefalia e hidrocefalia extrema, houve o controle
satisfatorio do perimetro cefalico em 90% dos pacientes. Observou-se também algumas
complicacBes apds o procedimento, como disturbios hidroeletroliticos (16%), infeccdo do
sistema nervoso central (8,3%) e crises convulsivas (41,6%). E, por fim, um paciente (8,3%)
faleceu uma semana ap0s o pds-operatorio devido a um choque hipovolémico e hipernatremia

grave.t

Ademais, esses pacientes pediatricos necessitam receber cuidados paliativos para atenuar o
sofrimento pelo qual passam diante da doenca. A Organizagdo Mundial da Saide (OMS)
definiu Cuidados Paliativos como a abordagem terapéutica que promove qualidade de vida aos
pacientes e familiares diante de doencas que ameagam a continuidade da vida, através de
prevencdo e alivio do sofrimento. Sdo cuidados que podem ser prestados por toda equipe de
salde a pacientes independentemente de sua faixa etaria, ou seja, podem ser aplicados em
pacientes neonatais ou pediatricos. Ndo ha um protocolo rigido acerca de quais cuidados devem
ser prestados a esses pacientes, contudo, sabe-se pacientes com malformagdes cerebrais devem

receber cuidados paliativos, de modo que esses sejam uma forma de suporte para a crianca e
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familiares.*

Assim, deve-se questionar quais os tratamentos sao mais eficazes no controle dos sintomas e o
desconforto que estes podem trazer, ndo apenas durante a realizacdo do tratamento, mas
também no curso de vida do paciente.'? Nesses pacientes, os cuidados paliativos podem incluir
a decisdo de ndo reanimacdo diante da gravidade e até irreversibilidade do quadro, nédo
indicacdo de um leito em Unidade de Terapia Intensiva (UTI), ndo indicacdo de intubacédo ou
traqueostomia, renuncia a nutricdo por sonda e até mesmo ao uso de antibioticoterapia por um
periodo prolongado, uma vez que esta pode levar ao aparecimento de bactérias
multirresistentes, bem como pode ser uma fonte de desconforto para o paciente. Ndo ha uma
diretriz especifica para esses cuidados, contudo, a equipe de saude deve levar em consideracdo
os limites éticos da intervencdo médica bem como respeitar a decisdo dos familiares do

paciente. 1214
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4. METODOS

Este projeto faz parte de um projeto maior intitulado “Pacientes com diagnostico de
hidranencefalia e hidrocefalia extrema: Perspectivas de cuidados” coordenado pela

pesquisadora principal Patricia Cerqueira Lima Alves.

4.1 Desenho do estudo

Trata-se de um estudo observacional descritivo com dados secundarios.
4.2 Local e periodo do estudo

O presente estudo foi realizado no periodo de janeiro de 2018 até julho de 2020 em um hospital
publico terciario de alta complexidade localizado no municipio de Salvador (BA). E um hospital
que dispde de 640 leitos e € considerado um Centro de Referéncia de Alta Complexidade em
Neurologia. E referéncia também nos servicos de emergéncia, hemorragia digestiva, nefrologia,
neonatologia, pediatria, clinica médica, cirurgia bucomaxilofacial, cirurgia geral, neurocirurgia,
cirurgia pediatrica e neonatal, cirurgia vascular e maternidade de alto risco, entre outras

especialidades médicas.

4.3 Populacéo do estudo
Pacientes com diagndstico de hidranencefalia e hidrocefalia extrema acompanhados em um

hospital de referéncia no periodo de janeiro de 2018 até julho de 2020.
5.3.1 Critérios de incluséo

Pacientes acompanhados num hospital de referéncia com diagnostico radiol6gico confirmado

de hidranencefalia e hidrocefalia extrema no periodo pré-natal ou pos-natal.
5.2.2 Critérios de excluséo

Pacientes que ndo sejam encontrados no periodo do estudo.

4.4 Amostra

Trata-se de uma amostra por conveniéncia selecionada através dos critérios pré-definidos e
estimada em 27 pacientes. Os pacientes da amostra possuem diagnostico radiolégico de
hidranencefalia e hidrocefalia extrema e seus prontuérios estavam presentes no banco de dados
do hospital durante o periodo de marco de 2019 a julho de 2020, no qual realizou-se a coleta de

dados.

4.5 Fonte de dados
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Os dados foram coletados pela pesquisadora principal diretamente dos prontuérios fisicos
arquivados no Servico de Arquivo Médico e Estatistica (SAME) em um hospital de referéncia

em Salvador.
4.6 Instrumento de coleta de dados

Para a busca de informacdes, uma ficha de descricdo de variaveis em saude foi confeccionada
pela pesquisadora principal para analise dos prontuérios dos pacientes da amostra. A ficha de
descricdo de varidveis dispbe de 72 questdes, abertas e fechadas, e avaliou varidveis
sociodemogréficas, presenca de outras patologias, realizacdo de exames laboratoriais e de
imagem, uso de medicamentos, realizacdo de procedimentos clinicos e cirdrgicos, tratamento

de suporte, numero e periodo de internamento e data do ébito. (Apéndice A)

4.7 Variaveis de estudo
e Caracteristicas bioldgicas: idade (meses/dias), sexo (feminino/masculino), idade materna
(anos).

e Caracteristicas clinicas:

Apgar: E uma escala utilizada para identificar bebés que necessitam de suporte respiratorio ou
medidas de ressuscitacdo. E uma pontuacéo registrada em todos os recém-nascidos no 1° minuto
e 5° minuto de vida. Existem 5 categorias que fazem parte da escala de Apgar: respiragéo,
frequéncia cardiaca, tbnus muscular, irritabilidade reflexa a estimulacdo e cor. Cada categoria
é pontuada de 0 a 2 e as pontuacgdes sdo somadas para dar uma pontuacao total. Uma pontuacéo
de 7 a 10 é tranquilizadora, uma pontuacédo de 4 a 6 € moderadamente anormal e uma pontuacéo

de 0 a 3 é considerada baixa. **

Uso de anticonvulsivante (sim/ndo), reanimacéo na sala de parto (sim/ndo), estudo do liquor
(sim/ndo), uso de sonda nasogastrica ou nasoenteral (sim/ndo), gastrostomia (sim/ndo),
traqueostomia (sim/ndo), uso de antibidtico venoso (sim/ndo), uso de antibiotico intratecal
(sim/n&o), uso de droga vasoativa (sim/néo), cuidados paliativos (sim/ndo) e UTI/SEMI-UTI

(sim/n&o).

e Caracteristicas cirargicas: derivagdo ventriculoperitoneal (sim/ndo), derivagdo ventricular
externa (sim/ndo), coagulacgdo do plexo coroide (sim/ndo).

e Caracteristicas temporais: tempo de internamento (meses/dias), nUmero de internamentos,
sobrevida (meses/dias).

e Caracteristicas patoldgicas: diabetes insipidus (sim/néo)
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4.8 Plano de analise de dados

Os dados coletados dos prontuarios fisicos, a partir da ficha de descricdo de variaveis em saude,
foram transferidos para um banco de dados no programa Excel do Microsoft Office for

Windows versao 21.03.

As variadveis qualitativas foram apresentadas em numeros absolutos e relativos atraves do

calculo de proporcoes.

As variaveis quantitativas foram submetidas a analise do pressuposto de normalidade através
do teste de Shapiro Wilk. Aquelas com distribuicdo normal, foram utilizadas a média e o desvio

padrdo, e as ndo paramétricas, foram utilizadas a mediana e o intervalo interquartil.
4.9 Aspectos éticos

O estudo foi submetido ao Comité de Etica em Pesquisa do Hospital Geral Roberto Santos
atendendo aos requisitos da resolugdo n® 466/12 do Conselho Nacional de Saude sob parecer
consubstanciado n° 3.470.006 de 25/07/2019 (Anexo A). Os pais e/ou responsaveis assinaram
o Termo de Assentimento Livre e Esclarecido (TALE) e foram devidamente informados sobre
0s propositos do estudo. Os pesquisadores preservaram o anonimato de todos os participantes
da pesquisa. O Comité de Etica Médica liberou o prontuério de pacientes que ja vieram a 6bito

e dos pacientes que a pesquisadora principal ndo encontrou os familiares.
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5. RESULTADOS

A amostra desse estudo foi composta por 27 pacientes, sendo que a maioria possuia idade
inferior a 12 meses (77,8%) e a mediana das idades correspondeu a 4 meses (1,43 — 9,5). A
maioria dos pacientes eram do sexo masculino (51,9%) e suas genitoras possuiam idade inferior
a 35 anos (55,6%), de modo que a média de idade destas foi de 26,3 anos (+/- 6,57) (Tabela 1).
Tabela 1. Numero e distribui¢cdo proporcional da amostra de pacientes com diagndstico

de hidranencefalia e hidrocefalia extrema (n=27), segundo variaveis biologicas,
acompanhados em um hospital de referéncia. Salvador, Bahia, 2018-2020.

Variaveis N %

Idade (meses)* 4(1,43-9,5)

< 12 meses 21 77,8
> 12 meses 6 22,2
Sexo

Feminino 13 48,1
Masculino 14 51,9
Idade Materna (anos)** 26,3 (+/-6,57)

< 35 anos 15 55,6
> 35 anos 3 111
Ndo referido 9 33,3

n = ndmero de participantes
*Mediana-1elll 1Q
**Média +/-DP
A maior parte dos pacientes teve mais de um internamento (51,9%), sendo que oito pacientes
tiveram dois internamentos (29,7%) e seis pacientes tiveram mais de trés internamentos
(22,2%). Em relacéo ao tempo do Gltimo internamento, observou-se que a maioria dos pacientes
ficou internada entre 30 e 60 dias (44,5%), seguida de sete pacientes que ficaram internados por
um tempo inferior a 30 dias (25,9%). Em relacdo a letalidade, notou-se que a maioria dos

pacientes ndo evoluiu para obito (88,9%) (Tabela 2).
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Tabela 2. Numero e distribuicédo proporcional da amostra de pacientes com diagndstico
de hidranencefalia e hidrocefalia extrema (n=27) acompanhados em um hospital de
referéncia, segundo variaveis temporais e letalidade. Salvador, Bahia, 2018- 2020.

Variaveis N %
NUmero de internamentos
1 internamento 13 48,1
2 internamentos 8 29,7
Mais de 3 internamentos 6 22,2
Tempo do altimo internamento (dias)
< 30 dias 7 25,9
30 - 60 dias 12 445
60 — 90 dias 6 22,2
> 90 dias 2 7,4
Letalidade
Obitos 3 11,1
Ndo obitos 24 88,9

n = ndmero de participantes

Em relacdo a assisténcia na sala de parto, observou-se que a maioria dos pacientes obteve

pontuacdo normal na escala de APGAR no primeiro (55,6%) e no quinto (66,7%) minutos de

vida. Além disso, a maior parte dos pacientes ndo necessitou de reanimacdo na sala de parto

(70,3%) (Tabela 3).
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Tabela 3. Numero e distribuicédo proporcional da amostra de pacientes com diagnostico
de hidranencefalia e hidrocefalia extrema (n=27) acompanhados em um hospital de
referéncia, segundo a assisténcia na sala de parto. Salvador, Bahia, 2018- 2020.

Variaveis N %
APGAR (1° minuto)
Normal 15 55,6
Moderado 4 14,8
Baixo 1 3,7
Nao referido 7 25,9
APGAR (5° minuto)
Normal 18 66,7
Moderado 2 7,4
Baixo 0 0
Nado referido 7 25,9

Reanimacdo na sala de parto

Sim 5 18,6
Nao 19 70,3
Nao referido 3 11,1

n = ndmero de participantes

Em relacdo as variaveis clinicas, observou-se que a maioria dos pacientes realizou coleta de
liquor (70,3%), recebeu alimentacao por sonda (74,1%), obteve cuidados paliativos (59,3%) e
necessitou de internamento em UTI/SEMI-UTI (92,6%). A maior parte dos pacientes nédo foi
submetida a gastrostomia (77,8%) e nenhum paciente foi submetido a traqueostomia. Ademais,

a maioria dos pacientes ndo possuia diabetes insipidus (74,1%) (Tabela 4).
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Tabela 4. Numero e distribuicédo proporcional da amostra de pacientes com diagnostico
segundo variaveis clinicas,

de hidranencefalia e hidrocefalia extrema (n=27),
acompanhados em um hospital de referéncia. Salvador, Bahia, 2018 - 2020.

Variaveis N %
Coleta de liquor
Sim 19 70,3
Né&o 8 29,7
Alimentacdo por sonda
Sim 20 74,1
Né&o 7 25,9
Cuidados Paliativos
Sim 16 59,3
Né&o 11 40,7
UTI/SEMI-UTI
Sim 25 92,6
Nao 2 7,4
Gastrostomia
Sim 6 22,2
Né&o 21 77,8
Traqueostomia
Sim 0 0
Né&o 27 100
Diabetes insipidus
Sim 7 25,9
Né&o 20 74,1

n = ndmero de participantes

No que se refere ao uso de farmacos, notou-se que a maioria dos pacientes necessitou de

anticonvulsivantes (88,9%) e antibidticos intravenosos (77,8%). Além disso, a maioria dos

pacientes ndo necessitou de drogas vasoativas (85,2%) e nenhum paciente recebeu antibiético

intratecal (Tabela 5).
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Tabela 5. Numero e distribuicédo proporcional da amostra de pacientes com diagnostico
de hidranencefalia e hidrocefalia extrema (n=27), segundo o uso de farmacos,
acompanhados em um hospital de referéncia. Salvador, Bahia, 2018 - 2020.

Variaveis N %

Anticonvulsivantes
Sim 24 88,9
Nao 3 111

Antibidtico intravenoso

Sim 21 77,8
Né&o 6 22,2
Droga vasoativa

Sim 4 14,8
Néo 23 85,2

Antibidtico intratecal
Sim 0 0
N&o 27 100

n = ndmero de participantes

Por fim, em relacdo aos procedimentos cirlrgicos, observou-se que a maioria ndo foi submetida
a coagulacdo do plexo coroide (59,3%) bem como ndo necessitou de derivagdo ventricular
externa (55,6%). Contudo, a maior parte dos pacientes realizou derivacdes

ventriculoperitoneais (59,3%) (Tabela 6).
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Tabela 6. Numero e distribuicdo proporcional da amostra de pacientes com diagndstico
de hidranencefalia e hidrocefalia extrema (n=27), segundo realizacdo de procedimentos

cirargicos, acompanhados em um hospital de referéncia. Salvador, Bahia, 2018- 2020.

Variaveis N %
Coagulacao do plexo coroide
Sim 11 40,7
Néo 16 59,3
Derivacdo ventricular externa
Sim 12 44,4
Né&o 15 55,6
Derivagéo ventriculoperitoneal
Sim 16 59,3
Né&o 11 40,7

n = ndmero de participantes
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6. DISCUSSAO

No presente estudo demonstrou-se que a maioria dos pacientes diagnosticados com
hidranencefalia apresentava idade igual ou inferior a 12 meses. Esse padrdo também foi
observado no estudo de A. Adeloye realizado na Malésia, em que a idade dos 15 pacientes
reportados foi inferior a seis meses de idade, bem como no estudo de Maria Ribeiro et al.,
realizado no Brasil, que descreveu seis casos de pacientes com hidranencefalia, sendo que todos
possuiam idade também inferior a seis meses.’®'’ Tal fato pode ser explicado pela baixa
expectativa de vida dos pacientes acometidos por essa doenca, sendo que a maioria morre em

dias ou poucos meses apds o nascimento.>®

A idade das genitoras dos pacientes observados foi inferior a 35 anos em 55,6% dos casos, 0
que é corroborado pela coorte retrospectiva realizada por Omar A. et al., que referiu 23,7 anos
(+/- 6) como média de idade das genitoras.'® A hidranencefalia tem sido associada a idade
materna jovem, uma vez que a sua etiologia pode estar relacionada a exposicdo intrauterina a
agentes toxicos, como cocaina e cigarro.>*® Sepulveda et al. em sua revisio retrospectiva,
relataram casos de quatro pacientes com hidranencefalia, cuja idade das genitoras era inferior a
28 anos, e em dois casos houve abuso de drogas durante a gestacdo, o que pode ter levado a
destruicdo encefalica, neurotoxicidade ou ruptura vascular.?® Entretanto, essa associagdo ainda
ndo estd muito clara, visto que diversas hipdteses tém sido levantadas para a etiologia dessa
doenca, como as sindromes genéticas, hipdxia fetal, leucomalécia, gestacdo gemelar, dentre

outras.3>®

Em relacdo aos internamentos dos pacientes, observou-se que 51,9% necessitaram de dois ou
mais internamentos, os quais, em 74,1%, foram longos, com tempo superior a 30 dias. Esse
padrdo de elevada quantidade de internamentos também foi descrito no estudo de Malheiros et
al., em gue os pacientes necessitaram de varias hospitalizacdes para realizar procedimentos
cirurgicos, bem como para tratar de complicacGes como infec¢es, fistula liquorica, revisao da
derivacdo, dentre outros.*”?! Tal padrdo pode ser sustentado no fato de que o tratamento do
paciente com hidranencefalia é de suporte e deve contar com a gestdo das complicacdes e
intercorréncias associadas, e esse suporte precisa ser realizado através de uma equipe
multidisciplinar composta por pediatra, neurocirurgido, neurologista clinico, radiologista,

obstetra, intensivista, fisioterapeuta, nutricionista, psicélogo e assistente social.®

A maioria dos estudos traz, de forma generalizada, que a letalidade encontrada nos pacientes

com hidranencefalia é elevada, principalmente nas primeiras semanas e meses de vida.l*®
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Contudo, a letalidade encontrada no presente estudo foi de 11,1%, indo de encontro com essa
afirmativa. Alguns estudos relatam uma elevada expectativa de vida dos pacientes com
hidranencefalia, como o estudo de Akutsu et al., uma revisao retrospectiva de casos que
reportou quatro pacientes com hidranencefalia que sobreviveram por cinco anos ou mais. Deste
modo, como a maioria dos pacientes do presente estudo se encontrava na faixa etéria inferior a
12 meses de idade, pode-se pensar nessa associagdo.?? A expectativa de vida prolongada de
alguns pacientes com hidranencefalia pode estar associada a preservagdo do tronco encefalico
—uma vez que essa estrutura regula aspectos vitais, como pressao arterial, temperatura e funcéo
cardiorrespiratoria — cerebelo e regido supratentorial e com a auséncia de malformacdes em

outros 6rgaos.>1023

A escala de Apgar dos pacientes desse estudo mostrou que mais da metade nasceu com
pontuacdo considerada normal no primeiro e quinto minutos de vida. Esta pontuacdo também
pode ser observada no caso reportado por Tovar e Toeny, no qual o paciente apresentou as
pontuacdes de 7 e 9 no primeiro e quinto minutos de vida.?* Além disso, observou-se no
presente estudo, que 25,9% dos pacientes nao possuiam informacgdes acerca da pontuacao na
escala de Apgar, o que pode estar mascarando uma maior proporcao de resultados moderados

e/ou baixos nessa escala.

Quanto a reanimacao na sala de parto, observou-se que 70,3% dos pacientes ndo necessitaram
de tal procedimento, podendo-se pensar que ao nascer ndo ha um comprometimento tao severo
desses pacientes, e isso pode ser evidenciado tanto por ndo ter sido necessario a reanimacao
neonatal, quanto pela pontuacdo da escala de Apgar. Werlang e Fernandes relataram o caso de
um paciente com hidranencefalia que ao nascer, possuia pontuacdo de 9 na escala de Apgar,
tanto no primeiro como no quinto minuto, sem necessidade de reanimagdo neonatal.”® Ao
nascer, a crian¢a com hidranencefalia mostra um quadro neurolégico comum ao recém-nascido
sem patologia neuroldgica, com reflexos de degluticdo e succdo preservados, movimentacao

ativa dos membros e, na maioria das vezes, apresenta perimetro cefalico normal .52

Observou-se que a coleta de liquor foi realizada em 70,3% dos pacientes do presente estudo.
Sabe-se que os pacientes com hidranencefalia normalmente realizam procedimentos cirurgicos,
como a derivagdo ventriculoperitoneal e coagulacdo endoscopica do plexo coroide, para
drenagem de liquor e reducdo da pressao intracraniana. Esse liquor precisa ser coletado e
enviado para cultura para analise de amostra e posterior indicagdo de reviséo ou até retirada de

shunt, caso a cultura seja positiva para bactéria. 622
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A alimentagdo através de sonda nasogastrica ou nasoenteral foi oferecida para 74,1% dos
pacientes do presente estudo. Observa-se que, ao nascer, o reflexo de deglutigdo do paciente
com hidranencefalia € normal, porém, com o tempo, esse reflexo vai sendo perdido e os
pacientes vao tendo maior dificuldade com a alimentacdo, necessitando, desse modo, da sonda
nasogastrica ou nasoenteral para nutricdo.> Quek et al. relataram o caso de um paciente que ao
nascer possuia o reflexo de succdo degluticdo normal, porém o aumento progressivo do
perimetro cefalico dificultou a alimentacdo oral com a cabeca inclinada para cima, de forma
que 0 paciente necessitou de sonda nasogastrica.?’ Ja em relacdo a gastrostomia, esta n&o
precisou ser realizada em 77,8% dos pacientes no presente estudo. Esse padrdo pode ser
observado no estudo de Akutsu et al., em que quatro casos de pacientes com hidranencefalia
foram reportados, sendo que trés pacientes necessitaram de nutricdo através de sonda

nasogastrica e apenas um necessitou de gastrostomia.??

Os cuidados paliativos foram realizados em 59,3% dos pacientes da amostra. Esses cuidados
sdo fornecidos aos pacientes pediatricos por equipe especializada visando o cuidado integral,
conforto e reducdo de medidas invasivas que gerem mais sofrimento ao paciente e sua familia.
O entendimento do processo de adoecimento, da condi¢do grave e incuréavel, das limitacGes
fisicas e psiquicas e do fim da vida atravessa diversas barreiras socioculturais, religiosas e éticas
e, com isso, a aceitacao de cuidados paliativos por parte da familia e até mesmo pela equipe de
satde ¢ dificil.*'* No estudo de Grace M et al. realizado no Quénia, cuidados paliativos foram
ofertados a dez pacientes, de um total de 52, um indice de aproximadamente 19%, padréo
bastante inferior ao encontrado no presente estudo, o que pode estar relacionado aos dilemas

éticos e culturais da regio.*®

A necessidade de internamento em UTI ou semi-UTI se mostrou presente em 92,6% dos
pacientes desse estudo. Observa-se que 0s pacientes com essa patologia frequentemente sdo
internados em unidade de terapia intensiva devido a intercorréncias clinicas ou cirdrgicas e,
assim, podem receber uma vigilancia e melhor suporte clinico. Tovar e Toeny reportaram o
caso de um paciente hidranencéfalo que necessitou de internamento em UTI devido a
hipertrofia tonsilar e pneumonia.?* Além disso, como esses pacientes sdo frequentemente
submetidos & procedimentos cirdrgicos para reducdo de pressdo intracraniana, uma

monitorizagdo em UTI faz-se necesséria apds esses procedimentos.®

A traqueostomia nédo foi realizada em nenhum dos pacientes desse estudo. Tovar e Toeny
reportaram um caso de um paciente diagnosticado com hidranencefalia que necessitou receber

anestesia geral para realizacdo de ressonancia magnética e, para isso, 0s médicos escolheram
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colocar um dispositivo supraglético, uma vez que o paciente possuia reflexo laringeo
preservado e pelo fato de ser um procedimento breve.?* Sabe-se que o0s pacientes
hidranencéfalos necessitam da traqueostomia ou ventilacdo apenas em casos de faléncia
respiratoria e, além disso, a traqueostomia exige cuidados bem como pode gerar novas
complicagdes ao paciente.®!* Desse modo, pode-se relacionar a auséncia de pacientes
traqueostomizados encontrada no presente estudo com a baixa letalidade também observada.

A diabetes insipidus se mostrou presente em 25,9% dos pacientes desse estudo. Esse padrédo
também é encontrado no estudo de Omar et. al, no qual 22% dos pacientes também
apresentavam esse quadro clinico.’® A diabetes insipidus é uma endocrinopatia caracterizada
pela deficiéncia de producdo do horménio antidiurético (ADH) e comumente esta associada a
malformacBes congénitas. No caso da hidranencefalia, uma das possibilidades para
fisiopatologia é a oclusdo bilateral da car6tida interna, a qual forma um sistema portal capilar
responsavel por nutrir a glandula pituitaria, secretora do ADH. Desse modo, como hé a ocluséo

bilateral do suprimento sanguineo para essa glandula, havera déficit na secrecdo do ADH.*3

A morte dos pacientes com hidranencefalia pode ocorrer devido a véarias complica¢des, como
convulsoes, infeccbes, paralisia cerebral, desconforto respiratério, desnutri¢do, infeccbes de
shunt etc.%*® Em seu estudo, Merker relatou que o primeiro ano de vida do paciente com
hidranencefalia € marcado por quadros infecciosos — principalmente infeccdes respiratdrias
com pneumonia aspirativa — convulsdes, dentre outros.?® O presente estudo demonstrou que
77,8% dos pacientes necessitaram de antibioticos intravenosos e 88,9% dos pacientes
necessitou de anticonvulsivantes. Observou-se na coorte retrospectiva realizada por Omar A. et
al., que mais de um terco dos pacientes apresentou um quadro infeccioso, necessitando do uso
de antibioticoterapia para manejo do quadro clinico. O paciente com hidranencefalia também
sofre de infeccBGes pulmonares recorrentes relacionadas a aspiracdo, uma vez que o reflexo de
degluticio dos pacientes vai sendo perdido com o tempo.?* Além disso, nessa coorte, cerca de
40% dos pacientes apresentaram quadro de convulsdes ou de movimentos mioclénicos, bem
como sinais de elevada pressdo intracraniana, necessitando do uso de farmacos
anticonvulsivantes.'® As convulsdes nos pacientes com hidranencefalia podem se originar
diretamente do tronco encefalico ou da borda do cortex preservado e muitos pacientes

apresentam resisténcia aos farmacos anticonvulsivantes.>®

Os antibidticos intratecais ndo foram utilizados em nenhum paciente do presente estudo. Sabe-
se que os pacientes que sdo submetidos as cirurgias neuroldgicas, como a realizacdo da

derivacdo ventricular externa ou interna, podem necessitar desses farmacos devido a ocorréncia
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de meningites, que podem acontecer entre 4-17% dos casos da derivagao ventricular interna e
0-22% dos casos de derivagdo ventricular externa. Além dessa indica¢do, Michael Li et al.
relataram o caso de um paciente hidranencéfalo que foi submetido a derivacdo
ventriculoperitoneal e foi diagnosticado com infeccdo de shunt. Para trata-lo, a equipe médica

realizou a derivacéo ventricular externa a fim de administrar antibidticos intratecais.?®

A coagulacdo endoscopica do plexo coroide e a derivagdo ventriculoperitoneal sdo o0s
procedimentos cirargicos comumente oferecidos aos pacientes com hidranencefalia e
hidrocefalia extrema, visando a drenagem do liquor e reducéo da pressdo intracraniana.>® O
presente estudo demonstrou que 40,7% dos pacientes realizaram a coagulagdo endoscépica do
plexo coroide e 59,3% realizaram a derivacdo ventriculoperitoneal. O estudo de Malheiros et
al., realizado no Brasil, encontrou um padrdo semelhante, no qual oito dos 17 pacientes
realizaram a coagulacdo endoscépica do plexo coroide (52,9%) e nove dos 17 pacientes
realizaram a derivacdo ventriculoperitoneal (47,1%). Malheiros et al também destacam que a
coagulacdo endoscopica controlou os sinais da hipertensdo intracraniana em 88,8% dos
pacientes, porém a derivacdo ventriculoperitoneal resultou em 28,5% dos pacientes

necessitando de revisdo de shunt e 28,5% dos pacientes obteve faléncia de shunt.”?

O presente estudo obteve que 44,4% dos pacientes realizaram a derivacao ventricular externa.
Dois pacientes relatados por Akutsu et. al, num estudo realizado no Japéo, apresentaram um
quadro de meningite apos a realizacdo da derivacdo ventriculoperitoneal e necessitaram realizar
a derivacao ventricular externa. Além disso, o tratamento da meningite foi realizado através da

antibioticoterapia, essencial nesses casos.??

O presente estudo apresentou certas limitacbes, como o pequeno tamanho amostral e a
impossibilidade de estabelecer relacdo de causalidade por se tratar de uma analise descritiva.
Ademais, o breve periodo estudado impossibilitou um acompanhamento das criancas a fim de
avaliar com mais profundidade a qualidade da assisténcia integral e durante todo o curso de
vida dos pacientes com hidranencefalia e hidrocefalia extrema. E fundamental, portanto, que
haja mais estudos sobre o tema, buscando ampliar a oferta de informac6es acerca dos cuidados
especificos para esses pacientes, de modo a oferecer uma melhor qualidade e perspectiva de

vida.
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7. CONCLUSAO

Evidenciou-se que as criancas com hidranencefalia e hidrocefalia extrema possuiam idade
inferior a 12 meses e ndo houve diferenca expressiva entre 0s sexos. Esses pacientes
necessitaram de uma assisténcia a saude especializada, atraves de profissionais que saibam
manejar seu quadro clinico, uma vez que estes sdo frequentemente internados devido as
complicacdes clinicas e cirdrgicas. Notou-se, no presente estudo, que a equipe de saude
necessitou realizar diversas intervencdes nessas criancas, de modo que as principais foram a
coleta de liquor, alimentacdo por sonda nasogéastrica e/ou nasoenteral, administracdo de
farmacos anticonvulsivantes e antibioticos intravenosos. Os pacientes também necessitaram ser
manejados cirurgicamente através da realizacdo da coagulacdo do plexo cordide, derivacédo

ventriculoperitoneal e derivacdo ventricular externa.

Observou-se que as intercorréncias mais frequentemente apresentadas foram a elevada taxa de
internamentos, sendo que a maioria dos pacientes necessitou de mais de dois internamentos, 0s
quais majoritariamente foram longos. Além disso, houve elevada taxa de internamento em UTI
ou semi-UTI. A letalidade observada no estudo foi baixa, mostrando que a equipe de satde
precisa estar preparada para receber esses pacientes, ndo s6 com profissionais especializados e
de forma multidisciplinar, mas também com leitos de retaguarda visando ampliar o cuidado

ofertado.

Destaca-se também que é necessario ampliar o acesso dos pacientes hidranencéfalos aos
cuidados paliativos visando reduzir o sofrimento tanto desses como da familia. O presente
estudo mostrou que grande parte dos pacientes recebeu cuidados paliativos, porém esse nimero
ainda pode ser maior, uma vez que através desses cuidados, medidas invasivas e dolorosas

podem ser reduzidas ao passo que se melhora a qualidade de vida.

Esse estudo, portanto, visa auxiliar a equipe de salde durante 0 manejo desses pacientes, de
modo que os profissionais possam ter ciéncia das possiveis complicacfes apresentadas por
essas criancas, planejando as intervengdes necessarias para auxilid-los a ter um curso de vida

mais confortavel diante das limitaces que possuem.
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FICHA DESCRITIVA - DATA COLETA:

NOME (codificado): DN: SEXO: ( )F
(M
NATURAL: PROCEDENCIA:
IDADE DO PACIENTE: IDADE MATERNA:
PRINCIPAL CUIDADOR: PROFISSAQ:
ESCOLARIDADE: CASA PROPRIA: ( )SIM ( )NAO
TIPO:
RENDA FAMILIAR: BOLSA FAMILIA: ( )SIM ( )NAO

COBERTURA DE SAUDE DA FAMILIA

( )SIM( )NAO

PRE-NATAL: ( )SIM ( )NAO |G P A USO DE ACIDO FOLICO: ( )SIM ( )NAO
N© CONSULTAS: USG DO 1 TRIMESTRE: ( )SIM ( )NAO
ALTERADO? ( )SIM ( )NAO QUAL ALTERACAQ?

VDRL POSITIVO 1 TRIMESTRE: ( )SIM ( )NAO ( |VDRL POSITIVO 2 TRIMESTRE: ( ) SIM (
) NAO REALIZADO YNAO ( )NAO REALIZADO
TOXOPLASMOSE POSITIVO 1 TRIMESTRE: ( ) | TOXOPLASMOSE POSITIVO 2 TRIMESTRE:
SIM ( )NAO ( )NAO REALIZADO ( )SIM( )NAO ( )NAO REALIZADO
CMV POSITIVO 1 TRIMESTRE: ( )SIM ( )NAO ( |CMV POSITIVO 2 TRIMESTRE: ( )SIM ( )
) NAO REALIZADO NAO ( )NAOREALIZADO

HIV POSITIVO 1 TRIMESTRE: ( )SIM ( )NAO  ( | HIV POSITIVO 2 TRIMESTRE: ( )SIM ( )

) NAO REALIZADO

NAO ( )NAO REALIZADO

RUBEOLA 1 TRIMESTRE: ( ) SIM ( )NAO

() NAO REALIZADO

RUBEOLA 2 TRIMESTRE: ( ) SIM ( )NAO

() NAO REALIZADO
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HTLV POSITIVO 1 TRIMESTRE: ( ) SIM () NAO HTLV POSITIVO 2 TRIMESTRE: ( ) SIM (
( )NAO REALIZADO YNAO ( )NAO REALIZADO
HEPATITE B 1 TRIMESTRE: ( )SIM ( ) NAO ( | HEPATITE B 2 TRIMESTRE: ( ) SIM ( )
) NAO REALIZADO NAO () NAO REALIZADO
HEPATITE C 1 TRIMESTRE: ( )SIM () NAO ( | HEPATITE C 2 TRIMESTRE: ( ) SIM ( )
) NAO REALIZADO NAO () NAO REALIZADO
USG DO 2 TRIMESTRE: ( )SIM ( )NAO ALTERADO? ( )SIM ( )NAO
QUAL ALTERACAOQ? ARBOVIROSE ( )SIM ( )NAO
QUAL?
PAIS COSANGUINEOS: ( )SIM ( )NAO USO DE DROGA? ( )SIM ( )NAO
QUAL?
USO DE MEDICACAO: ( ) SIM ( )NAO DOENCA PRE-EXISTENTE ( )SIM (
YNAO
QUAL?
QUAL?
DOENCAS GESTACIONAIS? ( )SIM ( )NAO PARTO TERMO (. )
QUAL? PARTO PREMATURO (. )
DIAGNOSTICO NA GESTACAO ( )SIM ( )NAO DIAGNOSTICO POS NATAL? ( )SIM (
YNAO
COMO?
QUANDO?
OUTRAS MA-FORMACAO ( )SIM ( )NAO QUAL OU QUAIS?

USG TRANSFONTANELA () SIM ( )NAO

TOMOGRAFIA DE CRANIO () SIM (
YNAO

RNM DE CRANIO ( )SIM ( )NAO

APGAR: /

USO DE ANTICONVULSIVANTE:

( )SIM(. )NAO

REANIMACAO EM SALA DE PARTO (
)SIM ( )NAO

DIABETES INSIPIDUS (. ) SIM (. )NAO
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UTI OU SEMI-UTI ( )SIM ( )NAO

DVP( )SIM( )NAO

COAGULACAO DE PLEXO COROIDE? () SIM
YNAO

DVE( )SIM( )NAO

ESTUDO DO LIQUOR ( ) SIM ( )NAO

USO DE SONDANASOGASTRICA OU
NASOENTERAL ( )SIM ( )NAO

GASTROSTOMIA ( ) SIM ( )NAO

Quando?

TRAQUEOSTOMIA ( )SIM ( )NAO

Quando?

USO DE ATB VENOSO () SIM ( )NAO

USO DE ATB INTRATECAL () SIM (
YNAO

USO DE DROGA VASOATIVA ( )SIM ( )NAO

FISIOTERAPIA: ( )SIM ( )NAO

ATENDIMENTO INTERPROFISSIONAL:

( )SIM( )NAO

PSICOLOGIA ( )SIM ( )NAO

FONOAUDIOLOGO ( )SIM ( )NAO

APOIO PSICOLOGICO A FAMILIA

( )SIM( )NAO

CUIDADOS PALIATIVOS ( )SIM ( )NAO

TEMPO DE PERMANENCIA NO ULTIMO
NTERNAMENTO:

No DE INTERNAMENTOS:

DATA DO OBITO:
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ANEXO A - PARECER CONSUBSTANCIADO

HOSPITAL GERAL ROBERTO Plotaforma
SANTOS - BA %ﬁﬂ

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP
DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: PACIENTES COM DIAGHMOSTICO DE HIDRAMENCEFALIA E HIDROCEFALILA
EXTREMA : PERSPECTIVAS DE CUIDADOS

Pesquisador: PATRICIA CERQUEIRA LIMA ALVES

Area Temdtica:

Versao: 2

CAAE: 142147192 0000 5028

Instituicao Proponenta: Hospital Geral Roberto Santos - BA
Patrocinador Principal: Financiamentao Priprio

DADOS DO PARECER
Nimero do Parecer: 3470006

Apresantaciao do Projeto:

Trata-se de um estudo descritivo exploratdrio retrospective de andlise documental, através da andlise de
prontudrios de pacientes acompanhados em um hospital da rede publica estadual, localizado em Salvador -
BA e referéncia nesse perfil de pacientes estudado, com diagndstico de hidranencefalia no periodo do
prénatal ou pds-natal

entre os anos de 2017 & 2019 Sera realizado também um estudo exploratdrio de narrativas de abordagem
qualitativa atrawés de entrevista com cuidadores (maikones de 18 anos) de pacientes com hidroanencefalia ou
hidrocefalia extrema.

Objetive da Pesquisa:

Caracterizar o processo salide-doenga de pacientes hidranencefalos ou com hidrocefalia extrema levando
am consideracao o pericdos pré e pds-natal.

Conhecer grau de informadcio do cuidador sobre o diagndstico, progndstico e cuidados

paliativos. Reconhecer se durante algum periodo do processo fol citado ou discutide sobre cuidados
paliativos com os cuidadores.

Aowall do dos Ris e Benaficios:

Admite-se enguanto possiveis risocos gue haja sensacio de desconforto, constrangimento ow Mesmo
sensibilizacio ao responderem as entrevistas, acs que serfdo esclarecidos de gue poderao

Engerega: Estrada do Sabosiro, sin

Bairro: Estrada do Saboeino CEP: 41.180-000
WF: Ba Municipio:  SALWVADOR
Telefone: (71)3117-7312 Fax: (T1}3387-3429 E-mail: cep hgrabagSgrmsail.comm
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HOSPITAL GERAL ROBERTO Plataformoa
SANTOS - BA %ﬂ-ﬂ

Comtnuagio do Parecer: 3470 006

interromper a qualgquer momento a participacaoc e de gue contardo com a assisténcia da orientadora da
pesguisa.

Comentarios e Consideragies sobre a Pesqguisa:

Trata-se de um protocolo apreciado anteriormente & gque apresentou a seguinte pendé&ncia:™. __inclusao de
TCLE para a coleta de dados em prontudrios. uma vwez gue as informagdes contidas nestes sao de
propriedade do paciente/responsawvel kegal & gue estas informacoes foram colhidas para fins de tratamento &
nao de pesouisa™.



Consideragdes sobre os Termos de apresentacio obrigatdria:
Vide lista de inadequacgies e pendé&ncias;

Recomendacdas:

Vide lista de inadequacies & pendéncias;

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequacdeas:
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Apds andlise do protocolo @ entendendo gue foram realizados os ajustes necessarios para a realizacio do
estudo, consideramos gue o Mesmo encontra-se de acordo com a resolucio N 45512 do CNS/COMNEP &

portanto APROWVADA
Consideracdes Finals a critério do CEP:

Este parecer fol elaborado baseado nos documentos abaixo relacionados:

Tipo Docurmento Arquivo Postagem Autor Siuagao
Informagoes Basicas|PE_INFORMACOES BASICAS DO P 11072019 Aceito
do Projeto ROJETO 1288979 _pdf 20:12:27
Recurso Anexado DISPEMSA_TCLE docx 11072019 [PATRICIA Aceito
pelo Pesqguisador 20:09:13 CERQUEIRA LIkA

ALVES
TCLE / Termos de TCLE _prontuarow. docx 11072019 |PATRICIA Aceito
Assentimento / 20:05:44 CERQUEIRA LIMA
Justificativa de ALVES
Avséncia
Projeto Detalhado /| projetofinal.docx 220052012 |PATRICIA Aceito
Brochura 04:35:40 CERQUEIRA LIMA
Investigador ALVES
Folha de Rosto frassinada.pdf 221052012 |PATRICIA Aceito
04:33:21 CERQUEIRA LIMA
ALVES
Outros: FICHADESCRITIVAW. docx 0952019 [PATRICIA Aceito
20:06:33 CERQUEIRA LIMA

[Erpiaradn: Estrada do Saboairo, sfm”

Bairre: Estrada do Saboeino CEP: 41 1ED-00D
UF: 84 Municipio: SALVADDR
Telefone: (71)3117-7519 Fax: ([71)3387-3429 E-mail: cep hgrs bagggrmail com

Pgirg I Sa 03

HOSPITAL GERAL ROBERTO cﬁ__amm

SANTOS - BA

Continuacao do Parecer: 3.470.006

Outros FICHADESCRITIVAW docx 09052019 |ALVES Aceito
200633
Outros ANUENCILA. pdf 09052019 |PATRICLA Aceito
2000212 CERQUEIRA LIMA
ALVES
TCLE / Termos de TCLEhidranencefalia2019._docx 27042019 [PATRICLA Aceito
Assentimento / 21:08:10 CERQUEIRA LIMA,
Justificativa de ALVES
Ausincia

Situaciao do Parecer:
Aprovado

Mecessita Apreciacio da CONEP:
Mao

SALVADOR, 25 de Julho de 2019

Assinado por:

Jaorge Luiks Motta dos Anjos
(Coordenador{a))

Enderagn: Estrada do Sabaeins, an®

Bairro: Estrada do Sabosiro CEP: 41.180-000
UF: BA Municipio: SALVADOR
Telefone: (71)3117-7519 Fax: (71)33E7-3429 E-mail: cep hpis bagomail com
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