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Resumo

A encefalocele é uma doenca de caracteristica congénita, quando relacionada a um defeito no tubo neural e formagéo
de sacos herniarios que variam de composi¢do e se formam externamente ao cranio por consequéncia a algum defeito
6sseo ou adquirida, em decorréncia de traumas, tumores e lesGes iatrogénicas. O seu tipo varia de acordo com a
localizacdo das alteragdes. A etiologia dessa patologia ainda ndo € muito bem esclarecida. Tendo em vista a escassez
de estudos atualizados em torno dessa temética, esse trabalho trata-se de uma revisao de literatura que tem como objetivo
contribuir, com base em uma revisdo de literatura, reunindo os principais achados dessa patologia, integrando aspectos
clinicos, radioldgicos e terapéuticos. Foi realizado uma revisdo narrativa de literatura nos meses de marco e abril de
2023, por meio de pesquisa em base de dados: PubMed, SciELO e Google Académico. Os descritores utilizados foram
Frontoethmoidal encephaloceles, Frontoethmoidal encephaloceles diagnosis e Frontoethmoidal encephaloceles
radiology filtrados nos Gltimos 10 anos. O seu diagnostico pode ser feito através de métodos como RM em sequéncias
ponderadas em T1 e T2 em planos sagital, axial, coronal e FLAIR, além da TC. Quadros de encefalocele anterior podem
ainda cursar com obstrugdo nasal, fenda nasal, rinorreia de LCR, telecanto e anomalia orbitaria. Portanto, ao analisarmos
as manifestagdes encontradas na encefalocele frontoetmoidal, podemos inferir que é de suma importancia reconhecer
os sinais clinicos dessa patologia, bem como incentivar novos estudos para esclarecer o assunto em questao.
Palavras-chave: Sinais e sintomas; Radiologia; Defeitos do tubo neural.

Abstract

Encephalocele is a disease with a congenital characteristic, when related to a defect in the neural tube and formation of
hernial sacs that vary in composition and are formed externally to the skull as a result of some bone defect or acquired,
as a result of trauma, tumors and iatrogenic injuries. Its type varies according to the location of the alterations. The
etiology of this pathology is still not very clear. Given the scarcity of up-to-date studies on this topic, this work is a
literature review that aims to contribute, based on a literature review, by bringing together the main findings of this
pathology, integrating clinical, radiological and therapeutic. A narrative literature review was carried out in March and
April 2023, through a database search: PubMed, SciELO and Google Scholar. The descriptors used were
Frontoethmoidal encephaloceles, Frontoethmoidal encephaloceles diagnosis and Frontoethmoidal encephaloceles
radiology filtered in the last 10 years. Its diagnosis can be made through methods such as MRI in T1 and T2 weighted
sequences in sagittal, axial, coronal and FLAIR planes, in addition to CT. Pictures of anterior encephalocele may also
present with nasal obstruction, nasal cleft, CSF rhinorrhea, telecanthus and orbital anomaly. Therefore, when we analyze
the manifestations found in frontoethmoidal encephalocele, we can infer that it is extremely important to recognize the
clinical signs of this pathology, as well as encourage further studies to clarify the subject in question.

Keywords: Signs and symptoms; Radiology; Neural tube defects.

Resumen
El encefalocele es una enfermedad de caracter congénito, cuando se relaciona con un defecto en el tubo neural y
formacion de sacos herniarios que varian en composicion y se forman externamente al craneo como consecuencia de
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algun defecto 6seo o adquirido, como consecuencia de traumatismos, tumores y lesiones iatrogénicas. Su tipo varia
segln la localizacién de las alteraciones. La etiologia de esta patologia alin no estd muy clara. Dada la escasez de
estudios actualizados sobre este tema, este trabajo es una revision bibliografica que pretende contribuir, a partir de una
revision bibliografica, a recopilar los principales hallazgos de esta patologia, integrando la clinica, la radiologia y la
terapéutica. Se realiz6 una revision narrativa de la literatura en marzo y abril de 2023, a través de una blsqueda en las
bases de datos: PubMed, SciELO y Google Scholar. Los descriptores utilizados fueron Encefaloceles frontoetmoidales,
Diagnéstico de encefaloceles frontoetmoidales y Radiologia de encefaloceles frontoetmoidales filtrados en los Gltimos
10 afios. Su diagnostico se puede realizar mediante métodos como la RM en secuencias potenciadas en T1y T2 en
planos sagital, axial, coronal y FLAIR, ademas de la TC. Los cuadros de encefalocele anterior también pueden
presentarse con obstruccion nasal, hendidura nasal, rinorrea de LCR, telecanto y anomalia orbitaria. Por lo tanto, cuando
analizamos las manifestaciones encontradas en el encefalocele frontoetmoidal, podemos inferir que es de suma
importancia reconocer los signos clinicos de esta patologia, asi como incentivar mas estudios para esclarecer el tema en
cuestion.

Palabras clave: Signos y sintomas; Radiologia; Defectos del tubo neural.

1. Introducéo

A encefalocele é uma patologia que tem associagdo com defeito congénito do tubo neural, associada ao surgimento de
um saco composto por contetdos cerebrais, meningeo e de liquido cefalorraquidiano (LCR), que se forma externamente ao
crénio por consequéncia de alguma alteracdo na estrutura 6ssea. Além disso, pode também acontecer de forma adquirida, devido
a traumas, tumores e lesdo iatrogénica (Cruz & De Jesus, 2021).

A nomenclatura das hérnias de contetido craniano vai depender da sua composi¢do. A meningocele é formada devido
ao contetdo meningeo, a meningoencefalocele por conteddo meningeo e parénquima cerebral, a hidroencefalomeningocele
relacionada com material ventricular. O tipo da encefalocele vai depender da sua localizago (occipital, parietal, basal e sincipital
ou frontoetmoidal). Em relagdo a incidéncia, quase 75% das encefaloceles sdo encontradas na regido occipital, 13%-15% em
regido frontoetmoidais, seguidas das parietais ou esfenoidais em 10%-12% dos casos. Um fator prognéstico positivo é associado
a auséncia de tecido cerebral dentro da herniacdo (Velho et al., 2019).

Relacionando a encefalocele frontoetmoidal em especifico, sabe-se que acontece uma saliéncia em cavidade frontal e
etmoidal, corroborando com um defeito estético importante (Moscote-Salazar et al., 2014).

A etiologia das encefaloceles congénitas ainda ndo € bem descrita, sendo atualmente associada a um evento multifatorial
atrelado a componentes genéticos e ambientais. Essa patologia € associada a uma serie de defeitos na formacédo do tubo neural,
devido a anormalidades no periodo de neurulagdo. Por outro lado, o motivo de estruturas neurais bem definidas estarem no
interior do saco hernidrio mesmo sem o fechamento do tubo neural ainda nédo é bem explicada, ja que o tecido cerebral se forma
somente apos o periodo de fechamento do tubo neural. Diante disso, muitos autores apontam que a encefalocele seja ocasionada
por um evento pos-neurulagdo (Pal et al., 2021).

Embora diversos casos de encephaloceles Frontoethmoidal tenham sido descritos desde o século XVI, ndo se tem muito
conhecimento acerca dos mecanismos exatos que estdo envolvidos no desenvolvimento dessa doenca, o que se sabe é que nao
estdo associados a quadros de mortalidade em sua grande maioria. O seu método de diagndstico de destaque é a TC ou RM,
dando preferéncia ao tratamento cirirgico apos confirmacgéo do diagndstico (Tirumandas et al., 2013).

Considerando a escassez de estudos sobre a Encefaloceles Frontoetmoidal, esta pesquisa tem como objetivo contribuir,
com base em uma revisao de literatura, reunindo os principais achados dessa patologia, integrando aspectos clinicos, radiologicos

e terapéuticos.

1.1 Epidemiologia
Sua incidéncia mundial é em torno de 1/5.000 a 1/40.000 nascidos vivos, com destaque a regido do Sudeste asiatico
(Moscote-Salazar et al., 2014).
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Alguns estudos de natureza epidemioldgica que correlacionam a etnia com o local anatdmico afetado da encefalocele
apontam que encefaloceles occipitais acontecem em destaque na etnia branca principalmente localizadas na América do Norte,

Europa e Austrélia, ficando as encefaloceles frontais mais comuns nas regides do Sudeste Asiatico (Marshall et al., 2017).

1.2 Apresentacdes clinica mais comuns

Os sinais e sintomas variam de acordo com os subtipos, localidades acometidas, gravidades do casos e anormalidades
encontradas, logo, existe uma variabilidade de sinais e sintomas, tendo seu diagndstico, em sua grande maioria, durante o periodo
de pré-natal ou até mesmo apds o nascimento. Em relacdo ao diagndstico, o exame fisico tem grande relevancia, bem como a
realizacdo de uma fundoscopia para avaliacdo de possivel papiledema secundario a hipertensao intracraniana causada por
hidrocefalia, por exemplo. Porém, em casos em que o saco herniario estiver projetado dentro da cavidade nasal, pode dificultar
sua percepcdo (Moscote-Salazar et al., 2014).

As encefaloceles frontais podem ser divididas em incipitais ou frontoetmoidais, somando aproximadamente 60% dos
casos e basais, sendo 40% dos casos. Diante disso, podem ser classificadas de acordo com o defeito encontrado, dividindo-se em
nasofrontal, naso-etmoidal ou naso-orbital. E de suma importancia fazer uma investigacio aprofundada para conseguir levantar
um diagnostico assertivo, levando em consideracdo o local da anormalidade anatémica, tipo de ma-formacao, classificacéo, se
existem associa¢fes ao quadro, bem como realizar um plano cirdrgico e delimitar a acdo necessaria para delimitar o tratamento
(Velho et al., 2019).

As herniagdes podem ser de conformacao séssil ou em formato de pediculos, podendo ser sdlidos, maledveis ou cisticos
a palpacdo, o aspecto cuténeo sobre a massa pode ser de aparéncia fina e brilhosa ou grosseira e pregueado, além de poder conter
hiperpigmentagdo e hipertricose. Somado a isso, pode haver diminui¢cdo de acuidade visual, estrabismo obstrugédo lacrimal
(Dhirawani et al., 2014).

As encefaloceles podem levar a quadros de meningioencefalite recorrente, pois pode facilitar infec¢des devido contato
do SNC com o ambiente, possibilitando o surgimento de microrganismos invasores no local. Como exemplos de microrganismos
associados, temos: Streptococcus pneumoniae, Staphylococcus aureus e Neisseria menningitides (Singh & Upadhyaya, 2009).

As alteracdes encontradas na encefalocele frontoetmoidal sdo descritas como alteracdo craniofacial que cursa com
hipertelorismo interorbital, trigonocefalia secundéria, distopia orbitéria, alongamento de face, deformidade nasal e ma ocluséo
dentéria. Além disso, pode apresentar complica¢cdes neurol6gicas e anormalidade cerebrais, entretanto grande parte é
mentalmente preservado. E necessario entdo uma correcdo cirdrgica para que as alteragdes ndo tenham progressividade e
infec¢des, geralmente sdo feitas ressec¢des, meningoplastia, reparo 6sseo e reconstrucdo de anomalias faciais, a exemplo de 0sso

e tecido mole (Hammam et al., 2022).

2. Metodologia

O estudo em questdo trata-se de uma revisdo narrativa de literatura cuja relevancia se da por meio de uma vasta pesquisa
da literatura, porém ndo institui uma metodologia rigorosa e replicavel em relacéo a descricdo dos dados e respostas quantitativas
aos contetidos em particular (Sant’ Anna Ramos Vosgerau & Paulin Romanowski, 2014).

Esse trabalho foi realizado entre 0os meses de margo e abril de 2023, a partir de pesquisa em base de dados Pubmed,
SciELO e Google académico. As palavras-chave utilizadas para a busca foram: Frontoethmoidal encephaloceles,
Frontoethmoidal encephaloceles diagnosis e Frontoethmoidal encephaloceles radiology. Com isso, apds andlise das literaturas
encontradas, foram filtrados os artigos datados dos Gltimos 10 anos de acordo com as principais informagdes acerca da patologia
descrita. Os critérios de inclusdo para selecdo de artigos foram publicacfes datadas dos Ultimos 10 anos, com preferéncia aos

mais recentes, em idioma portugués, inglés e espanhol e de acesso livre, bem como artigos que pertenciam ao tema em questéo.
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Ja os fatores de exclusdo foram com base em publicacfes mais antigas, que ndo eram de acesso livre e ndo pertenciam a tematica

abordada neste trabalho.

3. Resultados e Discussao

Doengas como Diabetes materna, rubéola, hipovitaminose-A, sindrome da banda amniética, aneuploidia (cromossomos
13 e 18) e algumas sindromes de etiologia genética como Dandy-Walker e Meckel-Gruber, vém sendo descritas como patologias
potencializadoras para o desenvolvimento de encefaloceles. Além disso, foi percebido um significativo nimero de anormalidades
cromossdmicas associadas a encefalocele, sendo assim, um rastreio de cariétipo pré-natal nesses casos é de grande relevancia
(Biberoglu et al., 2015).

O diagndstico durante o periodo de pré-natal pode ser feito a partir de uma sequéncia de investigacdo materna, sobretudo
dos niveis séricos de alfa-fetoproteina e exame de ultrassonografia bidimensional (US 2D). Durante a investigacdo com a
ultrassonografia, é possivel constatar até 80% das encefaloceles, bem como possibilita a visualizagdo de um defeito calvario que
se apresenta como uma massa cistica ou compacta, com padrdo rotatério que é contiguo ao cérebro (Liao et al., 2012). Com
aproximadamente 13 semanas de gesta¢do a ultrassonografia ja consegue distinguir uma meningocele de uma encefalocele (Ong
etal., 2020).

As encefaloceles podem ter manifestagdes como: rinorreia do LCR, otorreia, meningite recorrente e epilepsia persistente
mesmo apds uso de medicamentos. Suas causas sdo possivelmente explicadas pela grande tracdo mecanica do cortex cerebral
localizado na herniagéo, posteriormente levando a um quadro de inflamagéo cronica e acimulo de gliose no parénquima neural,
acarretando em disturbios sensitivo-motores como epilepsia parcial do cortex (Kousik et al., 2021).

Nos casos de encefalocele anterior podemos citar quadros de obstrucdo nasal, fenda nasal, rinorreia de LCR, telecanto
e anomalia orbitaria. J& nos casos posteriores, tem como destaque o desenvolvimento de hidrocefalia e quadros de convulsées.
As cirurgias sdo bastante Uteis no que tange a retirada do saco herniério e fechamento da dura-mater e da pele (Shah et al., 2021).

Os diagnosticos diferenciais podem ser feitos a partir de ultrassonografia (US), tomografia computadorizada (TC) e
ressonancia magnética (RM), a exemplo dos Cistos Epidermoides, Hemangiomas e Higroma Cistico. A US costuma ser o exame
inicial para diferenciagdo desses achados. Nos cistos, 0 método de US costuma visualizar um arranjo arredondado, circunscrito,
de contelido avascular juntamente ao subcutaneo, somado a achados como amplificacdo actstica dorsal e sombreamento lateral.
Os hemangiomas aparecem como estrutura hipoecoica, heterogénea e bem definida, de contetido sinusoidal cistico e fluxo rapido.
O Higroma cistico possui uma etiologia congénita do sistema linfatico, apresenta-se na forma de mdaltiplos cistos com septos
internos e com auséncia de fluxo sanguineo ao doppler (Hoang et al., 2019).

As paredes do seio etmoidal sdo bastante discretas e podem ser danificadas apds um mecanismo de trauma, sem
necessidade de muito esforco. Diante disso, o quadro pode evoluir em herniagdes meningeas e de parénquima cerebral. Além
disso, ap6s 0 mecanismo traumatico, pode haver deslocamento de LCR dentro de um intervalo de horas e meses, bem como levar
a meningite bacteriana dentro de 3 meses (Cullu et al., 2015).

Em relacdo as modalidades de escolha para diagnéstico da Frontoethmoidal encephaloceles, a ressonancia magnética
(RM) tem grande destaque. A partir dos achados da RM é possivel determinar a localizagdo da hérnia, determinar as
especificidades em relacdo a conteldo, tamanho, bem como seu estado atual e anomalias intracranianas possivelmente
associadas. Os achados da RM incluem sequéncias ponderadas em T1 (contedo hernidrio parenquimatoso hipointenso) e T2
(contetdo hernidrio hiperintenso) obtidas nos planos sagital, axial, coronal e FLAIR. Em relacéo as encefaloceles incipitais, a
RM em plano coronal e sagital é de grande relevancia para detectar achados como a crista de galli. Além disso, a RM pode ajudar
a guiar o planejamento e prognostico cirtrgico. A tomografia computadorizada também pode ser Gtil, principalmente em relacéo

ao estudo 6sseo, em destaque aos casos incipitais (Pal et al., 2021).
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O procedimento cirdrgico em casos de encephaloceles Frontoethmoidal pode ser feito através de multiplas abordagens,
em literatura foi encontrado sugestao de abordagem classica de Tessier, técnica de Chula, técnicas de Chula modificadas, HULA,
dentre outros. Sendo que em sua grande totalidade esse procedimento € tratado de forma conservadora e tardia a partir de meses
a anos, visando diminuir os riscos de morbimortalidade cirirgico (Shamaeraotan et al., 2022).

E importante destacar que a cirurgia para corre¢io de encephaloceles Frontoethmoidal é considerada longa, casos como
perda sanguinea e hipotermia sdo bastante corriqueiras e caso ndo haja fatores de risco, diversos autores citam que pode ser
realizada aos 8-10 meses de idade (Zabsonre et al., 2015).

Os cuidados p6s-operatdrios sdo de suma importancia, pois pode ter risco de evoluir com rinorreia, infeccdo de LCR,
sendo o comprometimento do LCR de grande destaque (Arifin et al., 2018).

4. Concluséao

A Frontoethmoidal encephaloceles é uma doenga incomum, chegando a 10%-12% dos casos descritos em literatura,
podendo ser congénita ou adquirida. As alteracfes radiograficas podem ser encontradas a partir de métodos como RM e TC,
sendo a RM de grande relevancia. As sintomatologias apresentadas pelos pacientes podem ser diversas, relacionadas aos locais
das alteraces anatdmicas. Dado isso, € muito importante se atentar as alteracdes anatémicas, sinais clinicos e correlagfes
radiolégicas, bem como estimular novos estudos para elucidar esse tema.

Para trabalhos futuros devido a necessidade de mais informagdes sobre o tema, considerando a grande associacdo entre
a clinica e os métodos diagndsticos, é interessante mais detalhnamento de estudos radiol6gicos que correlacionem e ampliem o
contexto entre esses dois aspectos.
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