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CLASSIFICACAO ANATOMICA DAS ENCEFALOCELES
ANTERIORES

EDUARDO BARRETO*, JACKELINE BARBOSA**, CARLOS TELLES***

RESUMO — Os autores apresentam uma classificaccdo anatdmica parm as encefaloceles ante-
riores. A importancia do conhecimento topografico no diagnéstico e tratamento dessas anoma-
lias é realcado para que sejam prevenidas complicacies durante a investigacdo de protrusdes
cranio-faciais.
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Aratomiecal classification of anterior encephaloceles.

SUMMARY — The authors present an anatomical classification of the anterior encephaloceles.
The importance of a topographic knowledge of such anomalies in their diagnosis and treatment
is emphasized in order to avoid complications during the investigation of a cranio-facial pro-
trusion..
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A encefalocele € uma protrusdao do conteido do cranio além dos seus
limites normais, através de uma mad-formacio Ossea congénita associada® ou,
mais raramente, através de forames ou fissuras normais do cranio. A etiopato-
génese desta anomalia € ainda desconhecida. E provavel que agentes teratogé-
nicos estejam envolvidos, agindo sobre o fechamento do tubo neural primitivo2
Altas doses de vitamina A< agentes virais tv, radiacdo 5, salicilatos, hipertermia,
hipoxia e outros agentes 12 produziram estas md-formagbes em experiéncias la-
boratoriais porém seus mecanismos exatos sio ainda discutidos 910, O conteudo
de uma encefalocele € variiavel, podendo apresentar desde meninges e liquido
cefalorraquidiano somente, até a inclusdo de tecido encefdlico, partes do ven-
triculo 9, vasos e plexo cordide2. Mesmo estruturas vitais da &rea hipotdlamo-
hipofisdria podem estar comprometidas 415, Embora a ocorréncia das encefalo-
celes em geral seja estimada em 1 a cada 4000 nascimentos 12, parece provivel
que esta frequéncia seja consideravelmente maior 811, A localizacio anatémica
desta anomalia conjuntamente a outros fatores — como contetido do saco her-
nidrio, extensdo da ma4a-formacio, lesOes associadas do sistema nervoso central
(SNC) e/ou sistémicas, entre outros — € determinante do tratamento e prog-
nostico do paciente. Por esse motivo, o conhecimento das diversas dreas anato-
micas onde tém sido verificadas as encefaloceles se impde como algo de vital
importancia.

Reunimos neste estudo os varios tipos descritos de encefaloceles da regidao
anterior do cranio, propondo uma classificacio, modificada de Matson? e Sun-
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wanwela 13, mais abrangente e, a0 mesmo tempo, mais simplificada. A nomen-
clatura é baseada exclusivamente na localizagdo Ossea que dé passagem ao saco
hernigrio. Classificamos assim, em. um s6é grupo, tanto as encefaloceles que pro-
truem através dos ossos da face como as que atravessam a base do crénio e a
calvdria em suas porcdes anteriores. Propomos a consideracdo das encefaloceles
anteriores como sendo aquelas que ocorrem na area situada adiante dos seguin-
tes limites, incluindo-se a face (Fig. 1): — limite superior, margem anterior dos
0ssos parietais; — limite inferior, margem anterior dos ossos temporais.

CLASSIFICACAO

1. Fonticulo anterior. Ocorre através da &4rea de juncdo entre os ossos parietais e os
ossos frontais 9 (Fig. 2).

2. Interfrontal. Ocorre através de um defeito nos ossos frontais, na regido da sutura
metépica. O osso frontal que margeia os o0ssos nasais, inferiormente, permanece intacto, en-
quanto o defeito 6sseoc pode se fundir ao fonticulo anterior, superiormente 9 (Fig. 2).

3. Temporal. A sua localizagio ¢é imediatamente posterior a4 margem lateral da drbita,
através do ptério (Fig. 3) ou fonticulo antero-lateral (drea de unifo entre os ossos frontal,
parietal e temporal, bem como asa maior do osso esfendide). Esta encefalocele é, geralmente,
séssil e tende a deformar progressivamente o olho ipsilateral e a orelha, 4 medida em que
vaj crescendo na drea zigomatica, em direcdo & face. Na radiografia, pode-se evidenciar o
defeito 6sseo no ptério, assim como deformidade na parede orbitaria ipsilateral e na asa
esfenoidal 9.

4. Transetmoidal. A encefalocele atravessa um defeito na lamina crivosa do osso etméi-
de 14,17 e tende a se localizar na cavidade nasal, geralmente préxima ao septo e medial a
concha média 9. £ denominada por alguns autores de intranasal ou nasofaringea 9 (Fig. 4).

5. Esfeno-etmeoidal. Atravessa um defeito que mtinge os ossos esfendide e etméide, seja
apenas em sua area de juncéo 9 ou atingindo em grande extensio ambos os ossos7 (Fig. 4),
tendendo a localizar-se na boca ou epifaringe 5, sendo por isso também denominada de esfe-
nofaringea 9. Geralmente, contém estruturas vitais e associa-se a uma variedade de anomalias
cerebrais e a fenda palatina 7.

6. Transesfenoidal. Atfravessa o osso esfenéide em qualquer de suas partes, podendo o
defeito 6sseo estar localizado, inclusive na sela turca (Fig. 4). Esta encefalocele estd, da
mesma forma que a anterior, associada a fenda palatina, por onde poderi alcancar a faringe 0.
E também denominada esfenofaringea por alguns autores 9.

7. Esfeno-orbital. Atravessa um forame normal (fissura orbitdria superior e/ou foram?
6ptico)? ou um defeito entre a asa esfenoidal e a superficie orbital do osso frontal (Fig. 2),
entrando na parte posterior da 6rbita (encefalocele orbital posterior) e acarretando sintomas
de massa retrobulbar 11,17, O saco hernidrio pode, apés atravessar a fissura orbital superior,
passar através da fissura orbital inferior para a fossa pterigopalatina, neste caso sendo de-
nominada esfenomaxilar 14,15,17,

8. Encefaloceles fronto-etmoidzis. Estas encefaloceles tém como caracteristica a presen-
ca de defeito 6sseo interno que nem sempre corresponde ao defeito 6sseo externo. O defeito
interno, comum aos trés subtipos, localiza-se na regifo anterior da base do cranio 6, entre os
ossos frontal e etméide (Fig. 4). Em cerca de 50% dos casos, hd uma abertura Gnica mediana,
na 4rea correspondente ao forame cego, com a crista galli localizada na borca posterior do
defeito. Aproximadamente 259 dos pacientes tém uma abertura em cada lado da linha media-
na, anterior & lamina crivosa, situando-se a crista galli posteriormente & ponte Gssea entre
o8 dois defeitos. Os demais casos apresentam uma Gnica abertura anterior a lamina crivosa.
O defeito externo difere para cada um dos trés subtipos 9.

8a. Nasofrontal. A abertura Ossea externa localiza-se no n4sio, entre o osso frontal acima, e
08 08s0s nasal e etméide mbaixo (Figs. 2 e 3). Os ossos nasais, a cartilagem nasal e os pro-
cessos frontais do osso maxilar podem manter relacio normal 9, mas é possivel ocorrer dias-
tase ou cisfo dos ossos nasais ou do processo frontal do osso maxilar 13, A parede medial da
6rbita pode estar desviada lateralmente e a ponte nasal pode estar alargada. A fossa craniana
anterior pode aprofundar-se na linha média, em decorréncia do deslocamento inferior dos
08808 etméides em relacio ao teto da 6rbita, de qualquer lado 9. O saco hernidrio 6, habi-
tualmente, dnico e pedunculado 9, localizando-se na glabela ou raiz nasal 13,
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Fig. 1. Area de ocorréncia das encefaloceles anteriores. Em:

Fig. 2. Fonticulo anterior (1), interfrontal (2), esfeno-orbital (7), nasofrontal (8A), naso-
-etmoidal (8B).

. Temporal (3), nasofrontal (8A), naso-orbital (8C).

Fig. 4. Transetmoidal (4), esfeno-etmoidal (5), transesfenoidal (6), fronto-etmoidais (8).

3
®
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8b. Naso-etmoidal. A mé-formacfio 6ssea estd localizada entre as porcdes Ossea e cartilaginosa
do nariz 14,17 (Fig. 2). O canal 6sseo é formado pelos ossos nasais e pelo processo frontal do
osso maxilar, superiormente, a cartilagem nmsal e o septo nasal presos internamente ao o0sso
etmdide, inferiormente e a parede lateral da O6rbita lateralmente. A parede orbitaria pode ser
membranosa, ao invés de 64ssea. O saco herniirio localiza-se mais inferiormente que o saco
nasofrontal e pode se estender para o canto interno de ambos os olhos, produzindo massa
bilobulada. Esta forma de encefalocele é mais frequentemente séssil9 e estd geralmente as-
sociada a assimetrias da fossa anteriori3.

8c. Naso-orbital. A abertura 6ssea externa estd localizada na porcdo Aantero-inferior da parede
medial de uma ou de ambas as Orbitas, entre os ossos frontal, lacrimal e etméide. (Fig. 3).
Os ossos frontais, nasais e a cartilagem nasal tém relacdo normal entre si. A via de passa-
gem para o colo do saco hernidrio é longa. O processo frontal do osso maxilar forma a
parede anterior do canal, enquanto o osso lacrimal e a lamina papirdcea do osso etméide
formam a margem posterior do defeito. A massa exteriorizada pode ser tunica ou bilateral 9 e
aparece preenchendo o aspecto Antero-inferior da o6rbita, deslocando o olho inferior e lateral-
mente e o saco lacrimal medialmente (encefalocele orbital anterior)is.
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COMENTARIOS

As encefaloceles nem sempre apresentam-se como mada-formacédo isolada. Ou-
tras anomalias estdo frequentemente associadas, como: fenda palatina e/ou la-
bial 7.¥, agenesia do corpo caloso /, coloboma de nervo optico 9, obstrugio do
ducto lacrimal 16, anoftalmia 7, hipertelorismo 3.7, nariz bifido 7.16, hidrocefalia 9,
dextrocardia 12, agenesia renal, entre outras. Apesar de, no hemisfério ocidental,
cerca de 80 a 90% das encefaloceles ocorrerem na regido occipital 10 (aqui con-
sideradas como encefaloceles posteriores) a importancia do enfoque as encefa-
loceles anteriores advém do fato de que estas, em suas diversas apresentacoes
topograficas, podem passar desapercebidas no exame fisico de uma crianca.
Nem sempre hd deformacbes faciais que possam sugerir a presenca de mad-
formagao Ossea subjacente 3.

Algumas encefaloceles tém seu saco hernidrio localizado inclusive nas fos-
sas nasais ou na faringe, simulando tumores 13, Assim, s@o conduzidas terapeu-
ticamente de tal forma a por em risco a vida desses pacientes 38,915 dado que
cs tumores da regido facial sem comunicacdo com o SNC tém, em sua maioria,
acesso cirurgico através das cavidades nasal ou oral 6. J4, nas encefaloceles desta
regiao, geraimente, 0 acesso intracraniano € o mais indicado 6,10,11,15 Ultimamen-
te, a abordagem da mad-formacido por via transpalatal, especialmente em casos
de comprometimento extenso da base do crianio, tem obtido sucesso desde que a
cirurgia seja fundamentada em um diagndstico de encefalocele e que a devida
cobertura antibidtica seja instalada 7. Varios autores 315 destacam a importancia
de considerar a possivel presenca de encefalocele em pacientes com diagnostico
de tumores intranasais, especialmente criancas que apresentam meningite bacte-
riana de repeticdo e rinorréia, na auséncia de histéria traumdtica ou cirurgica
pregressa, ou apds intervencido cirlirgica intranasal para retirada dos tumores.
Love8 relata o caso de uma paciente que morreu apds uma “polipectomia” de
rotina durante a qual uma encefalocele foi removida, conforme demonstraram
os achados patolégicos.

Cabe ressaltar que as encefalcceles, ao contrdario dos poélipos e gliomas
nasais, s30 compressiveis e pulsiteis 7, expandindo-se durante o choro67 ou a
compressido das veias jugulares (sinal de Furstenberg)y, quando localizadas na
faringe 7. ‘Além disto, os polipos raramente ocorrem em recém-natos 4?2 Em rela-
cao a localizacdo, os polipos situam-se lateralmente a concha média nasal, en-
guanto a localizacdo de uma encefalocele €, geralmente, medial 9.

Quanto as encefaloceles que protruem através de defeitos na base do crénio,
€ possivel que, & excecdo do alargamento da ponte nasal, hipertelorismo e/ou
maior diametro bitemporal, ndo haja outro indicio externo de sua presenca. O
diagnéstico pode ser efetuado com base em alteragbes radioldgicas9. Por outro
lado, a0 contrario do que se passa com as encefaloceles posteriores, desde que
nao ocorram complicacOes como infeccdes e hidrocefalia e dependendo do grau
de ma-formagcbes eventualmente associadas, nos pacientes com encefaloceles ante-
riores pode-se esperar um desenvolvimento intelectual normal 12,

A abordagem anatémica das encefaloceles anteriores facilita seu entendi-
mento, bem como o diagndstico precoce da mé-formagdo, prevenindo-se entao
as possiveis complicagcbes de uma abordagem terapéutica inadequada.
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