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Aspectos clinicos e funcionais da Colpocefalia: um relato de caso no
interior da Amazonia

Clinical and functional aspects of Colpocephaly: a case report in the interior of the
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RESUMO

Objetivo: Relatar as caracteristicas clinicas e funcionais de uma crianca portadora de Colpocefalia no interior
da Amazbnia. Detalhamento do caso: Crianga, do sexo masculino, idade de 2 anos e 8 meses, com
acompanhamento multiprofissional, apresentou o diagndstico de Colpocefalia associada a microcefalia.
Nascido a termo, de 41 semanas por parto via vaginal, com baixo peso e circunferéncia cefalica de 33 cm,
sendo internado por infeccdo neonatal durante 14 dias, atualmente ao exame fisico apresenta-se
normotdnico, sem bloqueios articulares, com perimetro cefalico de 45 cm, hiperreflexia patelar e aquileu,
presenca de Sinal de Babinski, pé em inversdo e plano, ndo engatinha, ndo fica em pé sozinho e néo
deambula. Avaliou-se também o desenvolvimento neuropsicomotor, através da Escala Baylely, a crianca
obteve as seguintes pontuacdes escalonadas de acordo com os cinco dominios: cognic¢ao (1), linguagem (8),
motricidade (4), socioemocional (6) e comportamento adaptativo (22). A presente escala teve o potencial de
fornecer informag®es clinicamente Uteis sobre a doenca em questdo. Considerac8es finais: Detectou-se
através da avaliacdo atraso do desenvolvimento neuropsicomotor, entretanto, ndo é possivel afirmar que este
seja decorrente da Colpocefalia, pois a crianca apresenta multiplas comorbidades que podem agravar as
taxas de atraso no desenvolvimento neuropsicomotor.

Palavras-Chave: Sistema nervoso central, Anormalidades congénitas, Deficiéncias do desenvolvimento,
Exame fisico.

ABSTRACT

Objective: To report the clinical and functional characteristics of a child with Colpocephaly in the interior of
the Amazonia. Case report: Child, male, aged 2 years and 8 months, with multiprofessional follow-up,
presented the diagnosis of Colpocephaly associated with microcephaly. A 41-week-old atherm born by vaginal
delivery, with a low birth weight and a head circumference of 33, being hospitalized for neonatal infection for
14 days. Currently the physical examination is normotonic, without joint blocks, with a 45 cm cephalic
perimeter, hyperreflexia. patellar and Achilles, presence of Babinski's Sign, foot in inversion and flat, not
crawling, not standing alone and not walking. The neuropsychomotor development was also evaluated through
the Baylely Scale. The child obtained the following staggered scores according to the five domains: cognition
(1), language (8), motor skills (4), socioemotional (6) and adaptive behavior (22), this Scale has the potential
to provide clinically useful information on the disease in question. Final considerations: It was detected
through the evaluation delayed neuropsychomotor development, however, it is not possible to state that this
is due to Colpocephaly, because the child has multiple comorbidities that can aggravate the neuropsychomotor
development delay rates.

Key Words: Central nervous system, Congenital abnormalities, Developmental disabilities, Physical
examination.
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RESUMEN

Objetivo: Informar las caracteristicas clinicas y funcionales de un nifio con Colpocefalia en el interior de la
Amazonia. Detalles del caso: Nifio, hombre, de 2 afios y 8 meses, con seguimiento multiprofesional, present6
el diagnéstico de Colpocefalia asociada con microcefalia. Nacié con 41 semanas por parto vaginal, con bajo
peso al nacer y circunferencia de la cabeza de 33 cm, hospitalizado por infeccién neonatal durante 14 dias.
Actualmente el examen fisico es normoténico, sin bloqueo articular, con perimetro cefalico de 45 cm,
hiperreflexia patelar y Aquiles, presencia del signo de Babinski, pies invertidos y plano, sin gatear, sin estar
solo y sin caminar. El desarrollo neuropsicomotor también se evalu6 mediante la Escala de Baylely. El nifio
obtuvo las siguientes puntuaciones escalonadas de acuerdo con los cinco dominios: cognicién (1), lenguaje
(8), habilidades motoras (4), socioemocional (6) y comportamiento adaptativo (22), esta Escala tenia el
potencial de proporcionar informacioén clinicamente Util sobre la enfermedad en cuestion. Consideraciones
finales: se detectd a través de la evaluacién del desarrollo neuropsicomotor retardado, sin embargo, no es
posible afirmar que esto se debe a la Colpocefalia, porque el nifio tiene multiples comorbilidades que pueden
agravar las tasas de retraso del desarrollo neuropsicomotor.

Palabras Clave: Sistema nervioso central, Anomalias congénitas, Discapacidade del desarrollo, Examen
fisico.

INTRODUCAO

A Colpocefalia € uma doenca rara que afeta o Sistema Nervoso Central (SNC) (SALDANHA RP, et al.,
2017). O termo é utilizado para descrever uma desordem neurolégica na qual se tem um aumento anormal
dos cornos occipitais dos ventriculos laterais. Essa anormalidade do SNC foi descrita pela primeira vez em
1940 por Benda, que caracterizou essa anomalia como uma vesiculopatia, mas foi em 1946 que Yakovlev e
Wadsworth inseriram o termo Colpocefalia, a partir do grego “Kolpos”, oco (PUVABANDITSIN S, et al., 2006).

Essa desordem é uma doenca congénita que se caracteriza por um raro achado anatdmico no cérebro,
gue quase sempre se manifesta bilateralmente, porém com possibilidade de se apresentar unilateralmente
(SARNAT HB, 2002). E uma doenca occipital seletiva, ndo progressiva e ndo obstrutiva, ndo necessitando
assim de correcgéo cirargica (ULUDAG S, et al., 2012).

Acredita-se que essa ma formacgdo congénita aconteca em virtude de um distarbio na proliferacéo,
migracdo neuronal na embriogénese ou organizacdo do SNC (PATNAIK A, et al., 2002). Sua fisiopatologia é
associada ao subdesenvolvimento ou a falta de espessamento do tecido nervoso no periodo embrionario que
ocorre entre o segundo e o quinto més de vida intrauterina (ULUDAG S, et al., 2012).

Existem mdltiplas etiologias que podem estar relacionadas com esse desenvolvimento anormal do SNC,
dentre elas estao: injdrias intrauterinas como infec¢des por virus (toxoplasmose, citomegalovirus, zika virus),
perinatais como hipéxia neonatal, uso de medicamentos (corticosteroides, salbutamol e teofilina) pela mae
durante a gravidez e desordens genéticas como mosaicismo trissomia-8 e mosaicismo trissomia-9, além de
erros na morfogénese (PUVABANDITSIN S, et al., 2006; PETRIBU NCL, et al., 2018).

Essa doenca foi encontrada em associagdo com outras mas formacdes neuroldgicas, sendo a agenesia
do corpo caloso uma das mais frequentes, podendo ainda aparecer relacionada a distlrbios da migracéo
neuronal, esquizencefalia, microgiria, macrogiria, aumento da cisterna magna, atrofia cerebelar, hipoplasia do
nervo 6ptico, coloboma coriorretiniana, microcefalia, meningomielocele e hidrocefalia. (ULUDAG S, et al.,
2012; PUVABANDITSIN S, et al., 2006).

Dessa forma, o quadro clinico pode ser muito variavel, dependendo se tem ou ndo alguma outra patologia
associada (ULUDAG S, et al., 2012). Geralmente, a crianca portadora de Colpocefalia pode apresentar atraso
no desenvolvimento neuropsicomotor, diferentes graus de deficiéncia mental, convulsdes, alteracdes visuais,
além de déficits motores (PUVABANDITSIN S, et al., 2006).

Dentre os instrumentos disponiveis para avaliar o desenvolvimento neuropsicomotor tem-se as Escalas
Bayley de Desenvolvimento Infantil (Bayley I, Il, 1), sendo a versdo Bayley Il a mais atual, tendo surgida
através da revisdo da escala Bayley Il (RODRIGUES OMPR, 2012). Essa revisdo foi feita para melhorar a
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qgualidade e enriquecer a utilidade do instrumento, os objetivos da revisdo foram atualizar os dados
normativos; desenvolver cinco escalas distintas: cognitiva, linguagem- subdividida em comunicacéo receptiva
(CR) e comunicacao expressiva (CE), motora- subdividida em motricidade grossa (MG) e motricidade fina
(MF), sociemocional e comportamento adaptativo; refor¢ar a qualidade psicométrica; melhorar a utilidade
clinica; simplicar os procedimentos de administragdo; atualizar a administracéo de itens e os matérias de
estimulos; além de manter as qualidade basicas das Escalas Bayley (BAYLEY N, 2018).

Assim, o0 presente artigo tem como objetivo relatar as caracteristicas clinicas e funcionais de uma crianca
portadora de Colpocefalia no interior da Amazonia.

DETALHAMENTO DO CASO

Crianca, do sexo masculino, com idade de 2 anos e 8 meses, procedente da cidade de Santarém, no
estado do Para, com acompanhamento multiprofissional pela Associacéo de Pais e Amigos dos Excepcionais
(APAE- Santarém), apresentou o diagndstico clinico de Colpocefalia associada a microcefalia. Genitora, na
terceira gestacéo, tendo dois partos e nenhum aborto, com idade de 40 anos ao engravidar, descobriu a
gravidez na 242 semana, a mesma realizou trés consultas de pré-natal, ndo fazendo uso de acido folico e
sulfato ferroso, teve sorologias negativas para sifilis, virus da imunodeficiéncia humana (HIV), hepatite B e
toxoplasmose e relata doenca febril aguda de curta duracdo aos sete meses de gestagdo. Nascido a termo,
de 41 semanas por parto vaginal, com baixo peso e circunferéncia cefalica de 33 cm, sendo internado por
infeccdo neonatal por 14 dias. M@e comecgou a notar anormalidade por volta dos 7 meses de vida, pois a
crianca ndo apresentava controle cefalico, periodo em que foi encaminhada para o neurologista que atestou
no dia 05/01/2018 o diagnéstico de microcefalia e Colpocefalia, sendo a uUltima evidenciada pela tomografia
computadorizada de crénio (Figura 1), além de diagndstico de paralisia cerebral e transtorno global do
desenvolvimento (TGD).

Figura 1 - Tomografia computadorizada do cranio da crianga aos 7 meses de idade.

Fonte: Magalhdes MNP, et al., 2019.

Atualmente ao exame fisico a crianga apresenta-se: com paraparesia nao espastica, normotfnica, sem
bloqueios articulares, com perimetro cefalico de 45 cm (escore Z de -3), hiperreflexia bilateral patelar e
aquileu, presenca de Sinal de Babinski bilateral, pés valgos e planos. Quanto ao desenvolvimento motor: nao
engatinha, ndo fica em pé sem apoio e ndo deambula, caracterizando atraso no desenvolvimento
neuropsicomotor esperado para a idade. E ao exame oftalmoldgico realizado por uma médica oftalmologista
pediatrica a crianca apresentou astigmatismo bilateral. A crianca recebe atendimentos de fisioterapia,
fonoaudiologia e psicologia na APAE desde os 7 meses de idade, com frequéncia de duas vezes por semana.
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Durante a avaliacao foi aplicada a escala de desenvolvimento infantil Bayley Ill, em que a crianca obteve
as pontuacdes apresentadas na Tabela 1.

Tabela 1- Resultados obtidos na avaliagéo da Escala Bayley (32 edi¢do).

e Int I
Pontuacédo Pontuacédo Pontuacédo Classificacéo anef:;? oaddee
bruta total escalonada composta em percentil 950/90
Cognitivo 33 1 55 0,1 51-67
Linguagem (CR CR: 15 CR:3
+ CE) CE: 22 CE:5 65 1 60-75
Motora MF: 25 MF: 2
(MF+ MG) MG: 28 MG: 2 52 0.1 48-63
Socioemocional 117 6 80 9 74-90
Comportamento 188 22 48 >0,1 43-53
adaptativo

Fonte: Magalhdes MNP, et al., 2019

Pesquisa submetida e aprovada quanto aos procedimentos éticos pelo Comité de Etica em Pesquisa da
Universidade do Estado do Par4, Campus Santarém, com o CAAE: 13762519.3.0000.5168.

DISCUSSAO

A Colpocefalia é uma doenga com varias possiveis causas relacionadas: congénitas, genéticas, erros de
morfogénese e uso de medicamentos pela mde (PUVABANDITSIN S, et al., 2006). N&o se conhece a etiologia
exata da doenca na crianca supracitada. Contudo, a idade tardia da genitora ao engravidar (40 anos) pode
ter relagdo com a malformacgao congénita, como visto por Melo WA (2010) em sua pesquisa, que maes tardias
possuem mais chances de gerar filhos com anomalias congénitas, quando comparadas a maes com idade
entre 20 a 34 anos.

Essa desordem neurolégica pode estar associada com outras malformagBes como a microcefalia,
encontrada no estudo, e o mesmo foi identificado por Patnaik A, et al. (2012) que também o descreveu em
seu estudo. Petribu NCL (2018) encontrou uma frequéncia de 62,5% da associa¢do entre microcefalia e
Colpocefalia em sua amostra (n=10). Outra caracteristica importante encontrada foi essa doencga aparecer
bilateralmente no cérebro, como Uludag S, et al. (2012) afirmaram ser a forma mais vista da patologia.

Quanto aos aspectos clinicos nédo foi encontrado na literatura informagfes quanto ao grau de fraqueza
muscular, nem quanto ao grau de reflexos profundos para esse publico. Enquanto ao ténus muscular
Puvabanditsin S, et al. (2006) relataram em seu estudo de caso a presenc¢a de tbnus muscular anormal da
parte inferior das extremidades, fato que se diferencia do estudo em quest&o, no qual a criangca se apresentou
normotdnica, assim como visto por Cerullo A, et al. (2000) em uma das criancas do seu estudo. J4 quanto ao
Sinal de Babinski bilateral apresentado pelo participante da pesquisa, esse dado foi compativel com o
encontrado por Cerullo A, et al. (2000) exceto pelo fato de ser bilateral.

Em relacdo ao desenvolvimento neuropsicomotor alguns autores discorrem sobre o assunto, como
Saldanha RP (2017) que relata o desenvolvimento normal para a idade da crianga do seu estudo, assim como
no caso relatado por Patnaik A, et al. (2012) em que a crianca aos 9 meses de idade acompanhava o
desenvolvimento esperado para a idade, fatos que sdo opostos aos encontrados na presente pesquisa, na
gual o participante possui atraso persistente do desenvolvimento neuropsicomotor, devido possivelmente as
suas multiplas deficiéncias apresentadas.

O desenvolvimento neuropsicomotor do participante dessa pesquisa foi avaliado por meio das Escalas
Bayley de Desenvolvimento Infantil (Bayley IlIl), e de acordo com Jackson BT, et al. (2012) essa escala esta
entre os melhores instrumentos de avaliacdo do desenvolvimento infantil. Pois, ela avalia a crianca dentro de
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uma escala ampliada, de 16 dias a 42 meses e 15 dias de vida, em cinco dominios: o cognitivo, o da
linguagem, o motor, o socioemocional e o comportamento adaptativo. Essa escala fornece uma pontuacéo
total bruta para cada dominio avaliado, entretanto cada dominio possui uma quantidade desigual de itens a
serem avaliados, dificultando a comparacao precisa entre os dominios, assim, as comparacgdes entre as
pontuagcBes de uma crianca e as de seus pares sdo baseadas da melhor maneira em pontuacdes derivadas
e padronizadas: pontuacdes escalonadas, pontuagdes compostas, classificacdo em percentil equivalente de
idade de desenvolvimento.

As pontuacdes escalonadas representam o desempenho, em cada subteste separado, de uma crianca em
relacdo a criancas da mesma faixa etaria. Enquanto as pontuacdes compostas sdo baseadas em varias
somas de pontuacBes escalonadas para 0s substestes de linguagem, motricidade e comportamento
adaptativo, por outro lado para os eixos cognitivo e sociemocional é realizado equivalentes de pontuacfes
escalonadas para pontuagfes compostas. E a classificacdo em percentil indica a porcentagem de individuos
na amostra padronizada em uma determinada idade, da escala Bayley lll, que obtiveram pontua¢8es menores
ou iguais a uma determinada pontuacdo escalonada ou pontuagdo composta (BAYLEY N, 2018).

A pontuacdo escalonada é expressa por um escore que varia de 1 a 19 pontos, com média de 10 e desvio
padrdo de 3, assim, valores entre 4 a 7 pontos séo classificados como comprometimento leve, entre 3 a 1
ponto como comprometimento moderado e sem pontuacédo como comprometimento grave (COPPEDE AC, et
al., 2012). Ja a pontuacdo composta varia de 40 a 160 pontos, com média de referéncia de 100 e desvio
padrdo de +15. A escala preconiza que o desempenho seja classificado como muito superior para valores
igual ou maior que 130, superior para valores entre 120-129, médio-alto para valores entre 110-119, médio
para valores entre 90-109, médio-baixo para valores entre 80-89, limitrofe para valores entre 70-79 e
extremamente baixo para valores igual ou menor que 69 (BAYLEY N, 2018).

Analisando os resultados obtidos pela crianga na Bayley lll, pode-se inferir que ela possui
comprometimento moderado para os subtestes de cogni¢do, CR, MF e MG e comprometimento leve para o
subteste de CE e sociemocional, ja em relacdo a criancas de idade comparavel, ela obteve uma pontuagéo
escalonada inferior ao esperado em todos os dominios (cognitivo, linguagem, motor, sociemocional e
comportamento adaptativo) avaliados. No que tange a pontuacdo composta, obteve escore considerado
extremamente baixo para o eixo de cogni¢do, motricidade e comportamento adaptativo, escore limitrofe para
o eixo de linguagem e escore na média para o eixo sociemocional, todos calculados levando em consideracao
o intervalo de confianca de 95%. Entretanto, esses resultados foram obtidos quando comparados a criancas
sem atraso do desenvolvimento, o que segundo o manual técnico da escala Bayley lll, era o esperado pra
uma crianga com TGD.

Em um estudo realizado para a valida¢@o da escala, visto no manual técnico da terceira edicdo Bayley N
(2018) com 70 criangas com idades entre 16 meses a 42 meses, com diagnéstico de TGD, avaliados pela
escala Bayley lll, observou-se que os dominios com menores médias foram o sociemocional e o de
comunicacao receptiva e expressiva, o que diferiu do presente estudo, pois 0 dominio com menor valor na
crianca avaliada foi o dominio da motricidade. Isso pode se dever ao fato de que na pesquisa realizada pela
Bayley, ndo foram incluidas criancas portadoras de paralisia cerebral, que € um dos diagnoésticos obtidos pelo
participante dessa pesquisa, além de possuir outros diagnosticos correlatos ao TGD.

Em outra pesquisa feita por Bayley N (2018) com 73 criancas com idade variando entre 5 meses a 42
meses, com diagndstico de paralisia cerebral, excluindo-se criangas com TGD, avaliadas pela escala Bayley
[1l, viu-se que as criancas com esse diagndstico quando comparadas ao grupo controle obtiveram pontuacdes
significativamente menores em todos as pontuagdes escalonadas, assim como visto na presente pesquisa.
Outro importante achado na pesquisa de Bayley foi que a pontuacdo composta foi menor no eixo da
motricidade do que da linguagem, o que também corrobora com o encontrado no presente relato. Entretanto,
guando comparado habilidades de motricidade fina e motricidade grossa, observou-se no estudo da Bayley,
gue o padrdo motor axial foi mais comprometido que o motor apendicular em criangas com paralisia cerebral,
fato que difere do encontrado no estudo em questéo, onde foi visto graus de comprometimento iguais entre
motricidade fina e motricidade grossa para a crianga em estudo.
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Entre as limitacdes encontradas no estudo tem-se a pouca literatura disponivel sobre a avaliacdo do
desenvolvimento neuropsicomotor da crianga com a doenca de Colpocefalia, além de ndo se encontrar em
artigos a escala Bayley Il sendo utilizada em criangas com paralisia cerebral ou transtorno global do
desenvolvimento. O que justifica o uso de literaturas ndo atualizadas para discorrer sobre o assunto no
presente artigo.

Encontrou-se na literatura estudos sobre correlagdo da escala Bayley Il com a escala Brunet- Lézine
(CARDOSO FGC, et al., 2017), pesquisas utilizando a escala Bayley 32 edicdo para avaliar e comparar o
desempenho motor e cognitivo entre criancas de creches privadas e publicas (SANTOS MM, et al., 2013),
essa escala também foi usada para comparar o desempenho motor fino entre criancas com Sindrome de
Donw e criancas tipicas (COPPEDE AC, et al., 2012), foi utilizado esse instrumento em estudos para avaliar
o desempenho motor de lactentes frequentadores de creches (BALTIERI L, et al., 2010; SOUZA CT, et al.,
2010), outra pesquisa utilizando a presente escala foi para avaliar a prevaléncia de atraso em prematuros de
muito baixo peso (FERNANDES LV, et al., 2012).

Detectou-se, portanto, através da avaliacdo clinica e funcional, um atraso do desenvolvimento
neuropsicomotor, entretanto, ndo é possivel afirmar que este seja decorrente apenas da Colpocefalia, pois a
crianca apresenta multiplas comorbidades associadas que podem agravar as taxas de atraso.
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