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Resumo

Introducéo: A sindrome da banda amniética € uma desordem congénita
rara causada pelo aprisionamento de partes fetais por bandas amnidticas
fibrosas no Utero. Objetivo: Descrever o caso de um recém-nascido (RN)
com hipoplasia éssea bifrontal secundaria a banda amniética. Descri¢ao
do caso: RN a termo, masculino, com boa vitalidade na sala de parto,
apresentou malformacao craniofacial, confirmada em tomografia
computadorizada. Evolui de forma satisfatéria com tratamento topico
do local da malformacéo e com quatro dias de vida recebeu alta para
acompanhamento ambulatorial. Retornou 10 dias depois a emergéncia
com quadro de febre e irritabilidade, sendo diagnosticada meningite e
sepse, necessitando de ventilagdo mecanica e antibioticoterapia. Apds
nova internagdo 17 dias depois devido a hidrocefalia obstrutiva, foi
tratado com cisternostomia endoscépica de alivio. Aos cinco anos de
idade, apresentou bom desenvolvimento psicomotor e com cicatriz
cirtrgica da reconstrucio evoluindo adequadamente. Discussao: E
necessario descartar anomalias congénitas cranianas no pré-natal, com
a finalidade de se optar de forma mais apropriada pela via de parto
e com isto diminuir os riscos ao RN. Esse caso mostrou que quando a
banda amnidtica craniofacial fica restrita ao 0sso craniano, o progndstico
neuroldgico pode ser préximo da normalidade.
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Abstract

Introduction: The amniotic band syndrome is a rare congenital
disorder caused by the entrapment of fetal parts by fibrous amniotic
bands in the uterus. Objective: to describe the case of a newborn
(NB) with bifrontal bone hypoplasia secondary to the amniotic
band. Case description: A full-term male NB with good vitality
showed craniofacial malformation in the delivery room, confirmed
by computed tomography. He progressed satisfactorily with topical
treatment of the malformation site and was discharged after four
days of life for outpatient follow-up. He returned 10 days later to the
emergency room with fever and irritability, being diagnosed with
meningitis and sepsis, requiring mechanical ventilation and antibiotic
therapy. After new hospitalization 17 days later due to obstructive
hydrocephalus was treated with endoscopic cisternostomy of relief.
At five years old presented with good psychomotor development
and a reconstructive surgical scar developing properly. Discussion:
Itis necessary to rule out congenital cranial anomalies in the prenatal
period, to choose more appropriately through the birth route and
thereby reduce the risks to the newborn. This case showed that when
the craniofacial amniotic band is restricted to the cranial bone the
neurological prognosis may be close to normal.
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INTRODUCAO

Asindrome dabandaamniética (SBA) é umdisturbio
complexo caracterizado por um espectro de anomalias
congénitas raras, sendo as bandas de constricao sua
principal caracteristica.! Possui varias denominagoes,
tais como banda amnidtica, sindrome da banda
amniodtica,’ sequéncia de banda amnidtica, sequéncia
de ADAM (amniotic deformity, adhesions, mutilations),
entre outras, cada uma com seus significados.?
Um ponto convergente é atuacao da membrana
amnidtica como elemento de agressao aos tecidos
em desenvolvimento. Sua incidéncia é estimada entre
1/1.000 e 1/15.000 nascidos vivos e 1/70 natimortos.*

Nao se conhece claramente sua etiologia, mas
acredita-se que a ruptura do amnion no inicio da
gravidez resulte no desenvolvimento de multiplos
prolongamentos soltos (bandas amnidticas) que
podem aderir e/ou envolver o feto.* Quanto a origem,
os dois principais mecanismos fisiopatoldgicos
relacionados seriam uma ruptura amniética liberando
bandas fibrosas que envolveriam determinada regiao
corporal ou de origem vascular® O diagnéstico
deve ocorrer no pré-natal a partir dos exames
ultrassonograficos de rotina,° uma vez que pode ser
responsavel por morbidade neonatal significativa.’

Apesar da maior frequéncia de agressao nos
membros inferiores, outros segmentos corporais
podem ser acometidos. E uma rara desordem que
pode resultar em um amplo espectro de deformidades,
dentre as quais a craniofacial, térax e abdome. A
cabeca, ao ser atingida por um prolongamento
amniotico, pode apresentar varios tipos de lesdes,
chegando até mesmo a decapitagdes.? Pela dificuldade
de ocorréncia no dia a dia médico, a descricao de um
quadro de agressao craniana por banda do amnio seria
importante para alertar o pediatra e neonatologista
quanto aanecessidade de seu diagnéstico ainda no
pré-natal.

Portanto, o objetivo foi relatar o caso de um recém-
nascido com deformidade facial, craniana e hipoplasia
do osso frontal como consequéncia da constricao por
bandaamniética, chamando atencado para necessidade
do diagndstico pré-natal.

DESCRICAO DO CASO

Menino nascido na Coldmbia, de parto vaginal, com
idade gestacional de 39 semanas, liquido amnidtico
claro, com boa vitalidade e com Apgar no 5° minuto
de nove. Gestante tinha 17 anos, era primigesta e
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apresentava o pré-natal adequado. As sorologias
maternas foram todas negativas e sem antecedentes
obstétricos patoldgicos. Tanto o pai quanto a mae nao
apresentavam historias patoldgicas pregressas.

Durante ultrassonografia obstétrica realizada
no terceiro trimestre, foi detectada uma
hipomineralizacdao de ossos frontais (Figura 1). Um
controle ultrassonografico apds 30 dias evidenciou a
formacao completa dos o0ssos frontais, o que culminou
com parto vaginal e periodo expulsivo curto.

O recém-nascido (RN) tinha um peso de 3.300g,
comprimento 48 cm, perimetro cefalico 32,5cm, sem
alteracbes no exame fisico, excetuando-se a evidéncia
em regiao frontal de uma fina membrana pela qual
era possivel visualizar vasos sanguineos e parte do
encéfalo, implantacdao anormal de pelo no local da
lesdo, e presenca de uma fenda em toda circunferéncia
do cranio (Figura 1). O exame do sistema nervoso
central mostrava um RN ativo, reativo, com tonus
movimentacao, forca, reflexos primitivos normais e
comportamento compativeis com o termo.

Foi encaminhado para unidade neonatal, onde
realizaram RX de cranio que demonstrava perda
de continuidade na regidao frontal, RX de térax e
abdome, ultrassonografia transfontanela, renal e
de vias urindrias e ecocardiograma normais, além
de tomografia computadorizada (TC) de cranio,
que apontou uma hipoplasia bifrontal e biparietal
secunddria a banda amniética. Cariétipo foi normal.
Avaliacao neurocirurgica considerou que a lesao nao
necessitava de correcao naquele momento e recebeu
alta no quarto dia de vida para acompanhamento
ambulatorial.

Apds 10 dias no domicilio (14 dias de vida), o recém-
nascido retornou a emergéncia com febre de 39°C e
irritabilidade. Apresentava cicatriz eritematosa com
saida de secrecao sero-purulenta em regiao frontal e
restante do exame fisico normal. Foi internado para
tratamento de sepse tardia e meningite. O liquor
apresentava-se turvo, com proteinas de 200mg/d|,
glicose 35 mg/dl, celularidade de 1.500 cel/mm3 e
predominio de granulécitos. Houve o isolamento
em hemoculturas e culturas de secrecao do S. aureus.
Evoluiu com convulsdes ténico-clénicas generalizadas
de dificil controle. Necessitou de ventilacdo mecanica
e antibioticoterapia. Apds cinco dias de tratamento,
o paciente foi extubado, ja apresentava estabilidade
hemodinamica com melhora dos parametros
respiratorios e controle das convulsdes. Uma TC de
cranio mostrou pequenos infartos lacunares em
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Figura 1. Ultrassonografia 3D fetal de terceiro trimestre mostrando a suspeita de malformacdo craniana; B
Deformidade osso frontal com presenca de uma fenda caracteristica da sindrome de bandas amnidtica (blue arrows);

Cvisdo anterior; D visao posterior.

ganglios basais bilaterais e pequena cicatriz pds-
isquémica na convexidade posterior do l6bulo parietal
esquerdo. Apds 21 dias da utilizagdo de antibioticos (35
dias de vida) recebeu alta em uso de fenobarbital.

Retornou ao servico de emergéncia com quadro de
sonoléncia e vOmitos apds 17 dias da ultima internacao
(52 dias de vida), mostrando exames laboratoriais
(hemograma, EAS e culturas) normais. Uma nova TC de
cranio evidenciou dilatacao de cavidades ventricular e
supratentoriais com discretos sinais de reabsorcao de
LCR, apesar de o quarto ventriculo estar de tamanho e
posicao normais. Foi feito o diagndstico de hidrocefalia
obstrutiva e realizada uma cisternostomia endoscépica
de terceiro ventriculo, com boa evolucao, recebendo
alta hospitalar e seguimento multidisciplinar
ambulatorial nos dias subsequentes.

Com oito meses de idade, a ressonancia magnética
do sistema nervoso central (Figura 2A) evidenciou
hipoplasia do osso frontal, discreta leucomalacia
periventricular e pequenos infartos antigos em
ganglios basais bilateralmente.
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Devido a uma diminuicao da acuidade visual por
obstrucao mecanica do campo visual entre seis meses
e um ano de idade, foi submetido a cirurgia plastica
(Figura 2B, 2C e 2D). Atualmente, com mais de seis anos
de idade, frequenta ambiente escolar, sem convulsdes,
com cicatriz cirdrgica da reconstrucao evoluindo
adequadamente. O perimetro cefdlico mantém-se
entre os limites da normalidade.

Os pais biolégicos (responsaveis) autorizaram a
publicacao do caso e divulgacado das fotos, seguindo-se
normas éticas vinculadas as Resolucoes CNS 466/2012
e 510/2016. (CEP/UFF: 23136714.7.0000.5243).

DISCUSSAO

Trata-se de um caso de sindrome de banda
amniotica gerando comprometimento craniofacial
sem o diagndstico concreto antes do nascimento
e que mostrou uma agressao caprichosa com
hipodesenvolvimento ésseo, com pouca repercussao
ao SNC.
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Figura 2. A ressonancia magnética em perfil mostrando a malformacdo craniana; B Deformidade osso frontal com
presenca fenda caracteristica da agressao por bandas amniéticas (blue arrows); C visdo anterior; D visdo posterior.

As malformacbes craniofaciais por bandas
amnidticas caracterizam-se por serem assimétricas,
polimérficas e por nao respeitarem qualquer
sistematizacdo embrioldgica, além de nao existir
qualquer predisposicado racial e ligacao com o sexo? A
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verdadeira incidéncia do envolvimento craniofacial na
SBA é desconhecida.’

Segundo a teoria exdgena,'® houve ruptura precoce
de membrana ocorrida entre 28-45 dias de gestacao,
levando a constricdo circunferencial do cranio dessa
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crianca. Nao houve relato de traumas, procedimentos
uterinos, ataques téxicos, infecgdes ou outras agressoes
durante a gestacao. Segundo Sing et al.,> o diagnéstico
diferencial de bandas amniéticas divide-se em dois
grupos principais (Tabela 1).

Existem, basicamente, trés tipos de deformacdes
causadas pelas bandas: constricdo, compressao e
fendas. A extremidade craniofacial é essencialmente
agredida pelas duas ultimas deformidades.!" As fendas
faciais obliquas sdao as anomalias mais frequentes e
estao presentes em 27% dos casos,'? sendo unilaterais
(naso-ocular, oro-ocular, oro-nasal) ou mesmo
circunferencial> O caso aqui descrito apresentou
nitidamente um modelo circunferencial, semelhante
ao encontrado por Bouguilla,? além da auséncia parcial
de calcificagdo éssea dos ossos frontais. Apesar de nao
ficar evidente nesta crianga, varios outros achados
sao possiveis na agressao craniofacial, dentre as quais
fendas de labios e palato, fendas faciais, agressoes
mandibulares,'* * deformidades nasais (auséncia de
estruturas nasais), anomalias oculares (hipertelorismo,
microftalmia, anoftalmia unilateral, colobomas),
assimetrias craniofaciais,”® adesdes placenta cranio,'
anencefalias, encefaloceles, calcificacdes cranianas
incompletas' e até mesmo decapitacoes.

Foi notdria a dificuldade de diagnéstico fetal, apesar
da utilizagao de US 3D (Figura 1). Na maior parte das
vezes, a US é utilizada no diagnéstico intradtero de
deformidades por bandas amniéticas, principalmente
naquelas em membros. O doppler colorido também
é um possivel exame, utilizado para caracterizar
diminuigao de fluxo sanguineo arterial na extremidade
acometida. Apesar de poucos relatos, a ultrassonografia
3D/4D (four-dimensional) é a ferramenta de escolha
para o diagndstico pré-natal mais acurado e precoce
da SBA. Poderia ter sido indicada no acompanhamento
intrauteroumaressonanciamagnética, jaqueométodo

Tabela 1. Diagnostico diferencial de bandas amnidticas.

também vem sendo empregado para diagnéstico pré-
natal.'”'®

A terapia fetal com laser vem sendo utilizada nos
dias atuais para tratamento precoce intrautero da
SBA em membros. E util em casos com envolvimento
isolado e teria o objetivo de restaurar o fluxo sanguineo
na area do membro comprometido, sendo entretanto
sua efetividade incerta.” Esta indicado entre 19 e 23
semanas, com um ou dois pontos de penetracdo na
cavidade uterina. Deve-se salientar que a sindrome
de banda amnidtica é uma condicao nao letal na
maioria dos casos e que a intervencao pré-natal pode
desencadear significativa morbidade fetal, sobretudo
relacionada a ruptura prematura de membrana
e nascimento pré-termo, com possivel morte. O
tratamento intraltero nao garante a funcionalidade
do local agredido e, portanto, quando se avalia o risco
beneficio entre aintervencao pré e pés-natal, esta deve
ser discutida amplamente por todos os componentes
da equipe cirdrgica.?? Nao ha descricao de intervengoes
intradtero para bandas amniéticas craniofaciais.

A duvida levantada pela ultrassonografia de
terceiro trimestre nao foi suficiente para ampliar a
investigacdo com ressonancia magnética e definir a
via de nascimento. O parto cesareo vem sendo o de
eleicao*'%'®?" quando do diagnéstico de anomalias
craniofaciais, inclusive pela possivel presenca de
posicoes fetais anormais.” O parto por via baixa nos
casos de malformacdes complexas ocorre nas fases
iniciais da gestacao' ou diante de periodo expulsivo
rapido em um parto prematuro.”? Entende-se que a
presenca de deformidades corporais pode predispor a
quadros asfixicos, com agravo da situacao. Em relacao
ao manejo recebido, o recém-nascido apresentou
um defeito na pele e no cranio, com exposicao de
meninges e cérebro, o que por si sé constituiu fator
de risco para infeccao e até mesmo hemorragia no

GRUPO 1 Anomalias do utero e da placenta

- Sinéquias e septos - As sinéquias uterinas sdo aderéncias intrauterinas normalmente resultantes de uma infecgao ou sitio
cirdrgico intrauterino anterior. Os septos uterinos sdo malformagdes congénitas

« Saco gestacional residual deixado ap6s a morte do feto em caso de gravidez gemelar

- Placenta circunvalada - refere-se a uma placenta com uma placa coridnica incomumente pequena, mas com crescimento de

tecido placentario com bordas se curvando para cima

GRUPO 2 Amputagoes de membros
existem outras causas de auséncia congénita de membros

Sindromes e teratdgenos - Numerosas sindromes tém anomalias congénitas dos membros associadas. Um exemplo é a sindrome da auséncia do polegar e
do radio. Algumas das anomalias dos membros também podem ser devidas as substancias teratogénicas

Fonte: elaboracao propria.
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sistema nervoso central. Como aparentemente nao
foram estabelecidas medidas profildticas, o paciente
apresentou complicagcdes infecciosas que, por sua vez,
estiveram associadas a convulsdes e a necessidade
de ventilagdo mecanica, aumentando o risco de
dano neurolégico. Cabe lembrar que, apesar de estar
frequentando ambiente escolar e sem dificuldades
motoras e/ou cognitivas aos cinco anos, existe um
elemento confundidor (sepse precoce neonatal) em
caso de aparecimento de atraso no desenvolvimento
neurolégico.

Apbs o controle dos problemas infecciosos e
das complicagbes neurolégicas pds-meningite,
foram necessdrias sucessivas cirurgias plasticas,
principalmente para liberagao de area ocular, realizada
por volta de dois anos. Os casos de SBA devem
ser acompanhados por equipe multidisciplinar,
estabelecendo calendario terapéutico claro para
intervengdes cirdrgicas. O acompanhamento com
raio X, ressonancia magnética, TC angiogréfica e/ou
ressonancia magnética angiogréfica, TC 3dimensdes, ™
é de fundamental importancia, pois auxilia na
elaboracao de préteses e no entendimento dos
melhores momentos cirdrgicos.

A  mortalidade de recém-nascidos com
malformacgdes craniofaciais severas é elevada. Os
pacientes que sobrevivem mostram problemas
motores, comportamentais e cognitivos? Em
contrapartida, o progndstico é excelente nos casos em
que a anomalia é isolada, o que parece provavel neste
caso, ja que nao demonstrou sequelas neuroldgicas
significativas.

Concluindo, ficou evidente a necessidade de
melhorar o diagnéstico dos casos de deformidades
ou anomalias cranianas congénitas ainda na gestacao
e assegurar a opcao mais adequada pela via de parto,
diminuindo os riscos de agressdes ao recém-nascido.
Este caso mostrou que, quando a banda amnidtica
craniofacial fica restrita ao 0sso craniano, o prognéstico
neurolégico pode ser préximo da normalidade.
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