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APRESENTAÇÃO

Temos o privilégio de apresentar o primeiro volume do livro “Frente Diagnóstica 
e Terapêutica na Neurologia”, um material rico e direcionado à todos acadêmicos e 
docentes da área da saúde com interesse em neurologia e áreas afins.

A especialidade médica responsável por trabalhar e analisar os distúrbios 
estruturais do sistema nervoso é denominada como neurologia. Do diagnóstico 
à terapêutica, todas as enfermidades que envolvem o sistema nervoso central, 
periférico, autônomo, simpático e parassimpático, são estudadas pelos profissionais 
com especializaçãoo em neurologia. Além das doenças neuropscicopatológicas, o 
CID divide as patologias do sistema nervoso em dez grupos com fins de análise 
epidemiológica.

Assim abordamos aqui assuntos relativos aos avanços e dados científicos 
aplicados aos estudos de base diagnóstica e terapêutica nesse reamo tão 
interessante da medicina, oferecendo um breve panorama daquilo que tem sido feito 
no país. O leitor poderá se aprofundar em temas direcionados à Espinha bífida, 
Malformações congênitas, Defeitos do tubo neural, Traumatismo Intracraniano, 
Degeneração Medular, Doença de Parkinson, Criptococcose, Acidente Vascular 
Cerebral, Aneurisma Cerebral, Neurocirurgia, Síndrome de Guillain-Barré,  Disrafismo 
Espinal, Meningomielocele, Doença de Alzheimer, Eletroencefalograma, Vírus zika, 
Malformação de Dandy-Walker, Microcefalia, Síndrome de Lance-Adams dentre 
outros.

Esperamos que o conteúdo deste material possa somar de maneira significativa 
ao conhecimento dos profissionais e acadêmicos, influenciando e estimulando cada 
vez mais a pesquisa nesta área em nosso país. Parabenizamos cada autor pela 
teoria bem fundamentada aliada à resultados promissores, e principalmente à Atena 
Editora por permitir que o conhecimento seja difundido em todo território nacional.

Desejo à todos uma ótima leitura!

Benedito Rodrigues da Silva Neto
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RESUMO: O vírus zika (ZIKV) é um vírus 
transmitido por artrópodes (arbovírus) no gênero 
Flavivirus. O ZIKV é geralmente transmitido 
pela picada de mosquitos infectados. Em 
2016, a OMS classificou a infecção pelo ZIKV 
como uma causa "altamente provável" de 
anormalidades neurológicas fetais. O dano 
neurológico relacionado ao ZIKV se apresenta 
principalmente como microcefalia grave. No 
entanto, a Síndrome Congênita do Zika (CZS) 
também está relacionada a diversas outras 
anormalidades e/ou alterações fetais, tais como: 
craniossinostose, malformações como Dandy 
Walker, ventriculomegalia cerebral assimétrica, 
hipoplasia pulmonar e artrogripose. Relatamos 
um caso de uma jovem primigesta que 
apresentou sintomas compatíveis com infecção 
pelo vírus Zika no 2° mês de gestação em 2015. 
Em fevereiro de 2016, a criança nasceu com 
artrogripose e perímetro cefálico de 31,5 cm, 
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sugerindo microcefalia. A Tomografia Computadorizada (TC) de Crânio evidenciou 
calcificações puntiformes grosseiras, sinais de craniossinostose, moderada dilatação 
do sistema ventricular supratentorial sugerindo hidrocefalia e formação cística na 
fossa posterior com rotação do vérmis cerebelar hipoplásico (relacionado com Dandy-
Walker). Atualmente, não há prevenção ou tratamento específico disponível para a 
doença em si, apenas estímulo multiprofissional precoce para melhorar as deficiências 
físicas e intelectuais da criança.
PALAVRAS-CHAVE: Vírus zika; Malformação de Dandy-Walker; Microcefalia

CONGENITAL ZIKA VIRUS SYNDROME ASSOCIATED WITH DANDY-WALKER 
MALFORMATION AND MICROCEPHALY

ABSTRACT: Zika virus (ZIKV) is an arthropod-borne virus (arbovirus) in the genus 
Flavivirus. ZIKV is usually transmitted by the bite of infected mosquitoes. In 2016, WHO 
classified ZIKV infection as a "highly probable" cause of fetal neurological abnormalities. 
ZIKV-related neurological damage presents mainly as severe microcephaly. However, 
Congenital Zika Syndrome (CZS) is also related to several other abnormalities and 
/ or fetal changes such as craniosynostosis, malformations such as Dandy Walker, 
asymmetrical cerebral ventriculomegaly, pulmonary hypoplasia and arthrogryposis. 
We report a case of a young primiparous woman who presented symptoms compatible 
with Zika virus infection in the second month of pregnancy in 2015. In February 2016, 
the child was born with arthrogryposis and a head circumference of 31.5 cm, suggesting 
microcephaly. Cranial computed tomography (CT) showed gross punctate calcifications, 
signs of craniosynostosis, moderate dilatation of the supratentorial ventricular system 
suggesting hydrocephalus and cystic formation in the posterior fossa with rotation of the 
hypopasic cerebellar vermis (related to Dandy-Walker). There is currently no specific 
prevention or treatment available for the disease itself, only early multiprofessional 
stimulation to improve a child's physical and intellectual disabilities.
KEYWORDS: Zika virus; Dandy-Walker Malformation; Microcephaly

INTRODUÇÃO

O vírus zika (ZIKV) é um vírus transmitido por artrópodes (arbovírus) no gênero 
Flavivirus. O ZIKV é geralmente transmitido pela picada de mosquitos infectados. A 
apresentação clínica é inespecífica e pode ser diagnosticada incorretamente como 
outras doenças infecciosas, principalmente aquelas causadas por arbovírus, como 
dengue e chikungunya (MUSSO et al, 2016). A infecção pelo ZIKV é na maioria das 
vezes assintomática (80% dos casos) e geralmente se apresenta como febre baixa, 
erupção cutânea maculopapular e prurido (SARNO et al, 2017). 

Durante 2016, segundo relatório da Organização Mundial de Saúde (OMS), 
o número de países afetados pelo surto de ZIKV cresceu de 33 países para 75 
países. Em março de 2017, 31 países relataram anormalidades como microcefalia 
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ou alternações congênitas do sistema nervoso central (SNC) potencialmente 
associadas à infecção pelo ZIKV (COUNOTTE et al, 2018). Em fevereiro de 2016, 
a OMS classificou a infecção pelo ZIKV como uma causa "altamente provável" de 
anormalidades neurológicas fetais (MARQUES et al, 2018). O Brasil tem sido uma 
das áreas mais afetadas até agora com mais de 2.100 casos de microcefalia neonatal 
atribuída ao ZIKV (ZACHARIAS et al, 2017).

O dano neurológico relacionado ao ZIKV se apresenta principalmente como 
microcefalia grave, em que o cérebro do bebê teve o crescimento prejudicado 
durante a gravidez, interrompendo o desenvolvimento adequado. Microcefalia 
é definida pela OMS como "uma redução na circunferência da cabeça (também 
chamado perímetro cefálico) com a medida occipitofrontal de um recém-nascido às 
37 semanas de gestação igual ou inferior a 31,9 cm para meninos e 31,5 cm para 
meninas " (MARQUES et al, 2018). No entanto, a Síndrome Congênita do Zika (CZS) 
também está relacionada a diversas outras anormalidades e/ou alterações fetais, 
tais como: craniossinostose, malformações como Dandy Walker, ventriculomegalia 
cerebral assimétrica, hipoplasia pulmonar e artrogripose (MARQUES et al, 2018; 
ZACHARIAS et al, 2017). É importante notar que a rigidez dos membros, com 
um diagnóstico clínico de artrogripose, pode estar relacionada a lesões no tronco 
cerebral e no cerebelo (SARNO et al, 2017)

As informações ainda são escassas sobre as características das lesões do 
SNC nos fetos afetados. Atualmente, não há prevenção ou tratamento específico 
disponível para a doença em si, apenas estímulo multiprofissional precoce para 
melhorar as deficiências físicas e intelectuais da criança. Essas interferências nos 
estágios iniciais após o nascimento requerem diagnóstico e intervenção rápidos 
(MARQUES et al, 2018).

RELATO DE CASO

Em junho de 2015, uma jovem primigesta apresentou sintomas compatíveis 
com infecção pelo vírus Zika: erupções cutâneas durante o segundo mês de 
gestação, residindo em uma área endêmica. Não foi realizada nenhuma investigação 
complementar para o feto durante a gravidez. Em 15 de fevereiro de 2016, a criança, 
do sexo masculino, nasceu com artrogripose múltipla congênita e perímetro cefálico 
ao nascimento (PCN) de 31,5 cm, sugerindo microcefalia. Apresentou nos primeiros 
3 dias de vida tremores no braço esquerdo, os quais evoluíram para movimentos 
tônicos-clônicos generalizados. Iniciado Fenobarbital e solicitado Tomografia 
Computadorizada (TC) de Crânio para elucidação do quadro. A TC evidenciou 
microcefalia com desproporção crânio-facial, calcificações puntiformes grosseiras 
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dispersas em permeio ao parênquima encefálico, sinais de craniossinostose com 
fechamento precoce das suturas coronais (aspecto braquiocefálico), moderada 
dilatação do sistema ventricular supratentorial sugerindo hidrocefalia e formação 
cística na fossa posterior com rotação do vérmis cerebelar hipopásico (relacionado 
com Dandy-Walker). Após melhora do quadro, recebeu alta hospitalar e permaneceu 
com acompanhamento neurológico ambulatorial.

Figura 1: TC de Crânio em corte axial apresentando A. Calcifi cações intracerebrais; B. 
Microcefalia e Braquicefalia; C. Hidrocefalia Supratentorial; D. Formação Cística na fossa 

posterior. 

Em 04 de Março de 2017, o menor foi internado novamente com piora dos 
espasmos musculares e manutenção da espasticidade dos quatro membros.
Solicitado eletroencefalograma que mostrou padrão de hipsarritmia com foco epilético 
na região temporal central esquerda e convulsões eletrográfi cas. Para melhorar 
esclarecimento diagnóstico, foi realizada Ressonância Magnética (RM) do encéfalo 
que mostrou craniossinostose e os seguintes sinais confi rmatórios de malformação 
de Dandy-Walker (DWM): formação cística na fossa posterior comunicando-se 
com o IV ventrículo, associado a hipoplasia e rotação cranial do vérmis cerebelar. 
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Além de disgenesia do corpo caloso, importante dilatação do sistema ventricular 
supratentorial e microcefalia com simplifi cação do padrão de giro dos hemisférios 
cerebrais. Na internação, foi otimizada a terapia anti-convulsivante, com início de 
Depakene 30mg/kg/dia, Baclofeno 3,4 mg/kg/dia e Gardenal 2,5 mg/kg/dia e dada 
as devidas orientações sobre a necessidade de fi sioterapia. Atualmente, a criança 
está com 3 anos e oito meses, encontra-se em bom estado geral de saúde, recebe 
diariamente sessões de fi sioterapia motora e respiratória e permanece em seguimento 
ambulatorial com neurologista. 

Figura 2: RM de Encéfalo em T1 com corte sagital (a) e corte axial (b)

DISCUSSÃO

O surto de vírus Zika (ZIKV) nas Américas causou preocupação internacional 
devido a sequelas neurológicas ligadas à infecção, principalmente quando ocorre 
em períodos mais precoces da gestação. (COUNOTTE et al, 2018).

Considerando a neuropatologia do dano cerebral, Chimelli et al. especularam 
quando a infecção pelo ZIKV ocorre no fi nal da gestação, o dano cerebral resultante é 
leve, em contraste com a destruição severa que ocorre se o ZIKV for adquirido durante 
o primeiro trimestre. Logo, esses dados sugerem que o tempo de infecção durante a 
gravidez é um dos fatores mais relevantes fatores de risco para o desenvolvimento 
de Síndrome Congênita do Zika (CZS) (MARQUES et al, 2018).

As lesões no Sistema Nervoso Central (SNC) e a microcefalia têm sérias 
consequências, como convulsões, atraso no desenvolvimento, defi ciência intelectual, 
perda auditiva, problemas de visão e incoordenação na deglutição (MARQUES et al, 
2018).

A avaliação com ultrassonografi a é uma ferramenta útil, pois consegue captar 
certos padrões de acometimento. Além da microcefalia, segundo o estudo de Sarno 
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et al, foram detectadas alta taxa de ventriculomegalia (65,4%), calcificações cerebrais 
(44,2%) e anormalidades da fossa posterior (32,7%). Também foi observada, após 
24 semanas, crescimento lento da circunferência da cabeça, assimetria entre 
circunferência abdominal e cabeça, excesso de pele nas pregas nucal e frontal, 
destruição da mega cisterna magna e vermis cerebelar, oclusão de fontanela e 
lesões da fossa posterior com hipoplasia cerebelar (como lesões similares a Dandy 
– Walker).

Apesar da associação entre síndrome congênita do ZIKV e a malformação de 
Dandy-Walker ser debatida desde o início do surto do vírus nas Américas (ZACHARIAS 
et al, 2017), esta correlação não é recorrente na literatura. Vale lembrar também que 
a maioria dos casos infecção fetal pelo ZIKV apresentam outros achados associados 
além da microcefalia (SARNO et al, 2017).  Por isso, a fim de garantir acesso aos 
tratamentos mais adequados para cada caso, é necessário o conhecimento dos 
diferentes achados associados ao ZIKV.

CONSIDERAÇÕES FINAIS

O vírus zika (ZIKV) apresenta um desafio sem precedentes à saúde pública 
como o primeiro vírus transmitido por mosquitos e sexualmente transmitido, associado 
a defeitos congênitos humanos e perdas fetais. No contexto atual, estão sendo 
realizados ensaios de vacinas em seres humanos, no entanto, medidas de proteção 
pessoal para evitar picadas de mosquito e adiamento de viagens para áreas de risco 
são atualmente a pedra angular da prevenção.

Além disso, é evidente a necessidade de maior preparação médica para notar e 
diagnosticar os diferentes achados associados à síndrome congênita do ZIKV, a fim 
de que seja iniciada mais precocemente uma intervenção multiprofissional. 
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