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Porencetalia
A propasito
de dois casos clinicos
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Resumo

Os autores apresentam dois casos de Porence-
Jalia. Tecem consideracoes sobre a complexidade
e gravidade desta patologia, o seu diagnostico di-
ferencial e a terapéutica.

Palavras chave: porencefalia; alteracées neuro-
logicas; “cavidade’.

Abstract

The authors present a two case report of the Po-
rencephaly. They make considerations on clinical
Seatures, differential diagnosis and therapeutic.

Key words: porencephaly; neurologic disturban-
ces; “pore”.

Introduciio
Heschl', em 1859, no estudo de doentes com alteracoes
do desenvolvimento embrionario ¢/ou malformacdes con-
génitas, detectou lesoes encefalicas que designou por Po-
rencefalia (de “poro” ou “buraco™). Desde entdo este ter-
mo tem gerado alguma controvérsia na sua caracterizaglo
e definicdo, tendo surgido ao longo dos anos varias deno-
minacoes na literatura médica, para esta mesma entida-
de?:
1 - “Porencefalia” (Heschl, 1859)
2 - “Incefalomalacia” (Kundrat, 1882)
3 - “Porencefalia tipica” (Ernst, 1909)
4 - “Porencefalia devida a flebotrombose e fleboestase”
(Marburg ef al, 1945)
5 - “Esquizencefalia” (Yakovlev ¢ Wadsworth, 1946)
“Esquizencefalia sem hidrocefalia”
“Esquizencefalia com hidrocefalia™
6 - “Porencefalia verdadeira” (Gross ¢ Kaltenback, 1960)
7 - “Porencefalia associada com anomalias cromossomi-
cas” (Book e Santesson, 1960)
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8 - “Porencefalia associada com polimicrogiria” (Dekaban,
1905)
9 - “Porencefalia familiar” (Warkany, 1971)

Mais recentemente ¢ consensualmente aceite € a defini-
¢do de Koreaki Mori?, de 1985, que descreve PORENCE-
FALIA como a presenca de “cavidades (simples ou muilti-
plas) intraparenquimatosas a nivel dos hemisférios cere-
brais, preenchidas por liguido céfalo-raquidiano, e que
comunicam com os ventriculos e/ou o espago subarac-
noiden”.

Esta definicio permite englobar dois tipos de situacoes
etiopatogénicamente diferentes: as Porencefalics Verda-
deirasou congénitas e as Porencefalias Encefalocldsticas
ou adquiridas.

As congénitas sdo situacoes raras e estabelecem-se na
sequéncia de anomalias do desenvolvimento embriond-
rio ou de acidentes vasculares intra-uterinos®®. As adqui-
ridas, que constituem as formas mais comuns, podem sur-
gir apos diversas situagoes clinicas, das quais as mais fre-
quentemente descritas sao:

— lesdo traumatica (peri-natal ou ndo);

— lesao inflamatéria (meningite, cerebrite, ventriculite):
— acidente vascular cerebral (isquémico, hemorragico):
— cirurgia (pun¢io ou drenagem ventricular);

— hidrocefalia ¢ encefalocelo.

Os autores apresentam dois casos clinicos que sdo exem-
plificativos destas possibilidades etiopatogénicos.

Caso 1

LMMS, 28 anos, sexo masculino, raca caucasiana bran-
ca, dependente de terceiros, natural e residente em Lis-
hoa.

Quadro Clinico:

Parto distdecico (por forcepes).

Hemiparésia esquerda congénita.

Atraso psico-motor grave (oligofrenia).

Crises convulsivas generalizadas desde os 10 anos
de idade, resistentes a mualtiplas terapéuticas previa-
mente instituidas (ndo ha referéncia a crises epiléticas
de caracteristicas focais; o EEG revelava alteragoes
paroxisticas generalizadas, embora assimétricas, por
depressao do tracado a nivel do hemisfério cerebral
direito).

Enviado pela primeira vez a Consulta de Neurologia aos
27 anos de idade, apresentando crises convulsivas, com
uma frequéncia bi-semanal.

Actualmente controlado com fenitoina (300 mg/d), car-
bamazepina (1200 mg/d) ¢ vigabatrina (3000 mg/d):

A TC CE (fig. 1 e 2) revelou: "extensa lesao porence-
falica a nivel do 1/3 posterior do hemisfério cerebral
direito; lesao hipodensa cortico-subcortical no 1/3 an-
terior do mesmo hemisfério; dilatacao ventricular assi-
métrica”.
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Caso 2

JACS, 58 anos, sexo masculino, raca caucasiana branca,
pedreiro, natural e residente em Lisboa .

Quadro Clinico:

Historia de hipertensao arterial desde os 45 anos.

Aos 50 anos apresentou acidente vascular cerebral is-
quémico ao nivel do territorio das artérias cerebrais mé-
dia e posterior a direita (documentado por TC CE), do que
resultou quadro de hemiparésia esquerda e sindroma con-
fusional.

Aos 58 anos apresentou acidente vascular isquémico e
crises convulsivas ndo caracterizadas (ndo foi possivel
obter dados mais pormenorizados).

Um més depois novo acidente vascular isquémico, do
hemisfério cerebral esquerdo (documentado por TC CE),
com quadro de hemiparésia direita de predominio bra-
quial e parésia facial homolateral.

Para despiste de eventual fonte emboligena foi efectuado
ecocardiograma modo M e bidimensional, que ndo evi-
denciou alteracoes.

Ao fim de um més agravamento da situa¢ao clinica, com
evolucdo para coma e posterior falecimento.

CASOS CLINICOS W

O exame necropsico confirmou os dados clinicos e ima-
giolbgicos.

A TC CE (fig. 3 e 4) revelava: “extensa lesdo porencefa-
lica na metade anterior do hemisfério cerebral direito, que
comunica com as cavidades ventriculares, condicionando
a sua dilatacao”.

Comentarios

Os quadros clinicos com que se manifesta a Porencefa-
lia sao muito diversificados?, e dependem da extensao,
do tipo de envolvimento encefilico e da época da sua
instalacao. Assim, podem estar ou ndo presentes altera-
¢coes motoras, sensoriais ou psiquicas.

Na infancia®, pode manifestar-se como um atraso no
desenvolvimento psico-motor, por quadros de hemiparé-
sia, desequilibrio na marcha ou crises convulsivas, como
sucedeu no primeiro caso clinico. Uma outra situacio,
potencialmente grave é a Porencefalia displdstica (uma
forma de Porencefalia congénita) caracterizada por uma
deficiéncia mental severa, e cujos distirbios motores po-
dem evoluir até a tetraplegia espastica ou a rigidez da des-
cerebrac¢io.

Figura I

gura 2

Figura 3

Figura 4
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M CAS0S5 CLINICOS

No que respeita ao segundo caso descrito, a Porencefa-
lia decorreu da sequéncia de virios ¢ extensos processos
isquémicos cerebrais, com consequente degradacio pro-
gressiva do quadro neurolégico.

Por outro lado, os distarbios do sistema nervoso central
sdo mais severos quando associados a presenga de hidro-
cefalia.

O diagnostico destas situacoes deverd ser equacionado
perante um quadro de hemiparésia espastica ou de ma-
crocefalia assimétrica, no qual o EEG revele uma depres-
sdo unilateral da actividade eléctrica.

A imagiologia®~® contribui para o esclarecimento desta
entidade nosologica. A tomografia computorizada cranio-
-encefdlica (TC CE)3 revela uma ou mais dreas de lesdes
ocupando espaco, de baixa densidade, circunscritas e que
ndo captam contraste (auténticos "poros”). Por vezes co-
municam com os ventriculos e/ou o espaco subaracnoi-
deu, podendo os primeiros encontrar-se dilatados. Esta
dilatacdo ventricular € assimétrica e ocasiona frequente-
mente desvio das estruturas da linha média, o que consti-
tui um factor de mau progndstico. A atrofia cerebral peri-
lesional € outro aspecto que pode cursar em associagao.
Trata-se de um exame util no diagnéstico diferencial, par-
ticularmente com os abcessos e com os tumores quisticos.

Nestes, existe uma clara captacdo de contraste, sendo evi-
dentes imagens nodulares de grande densidade. ou 0s
depositos em anel. Um outro exame, a angiografia cere-
bral, pode complementar este diagnostico, ao revelar que
estas lesdes ndo sdo vascularizadas.

Do ponto de vista terapéutico esta estabelecido que, de
um modo global, a terapéutica ¢ médica® e predominan-
temente sintomdtica, sobretudo no que diz respeito ao
controlo das crises convulsivas (terapéutica anti-epiléti-
¢a). SO ha lugar a terapéutica cirargica nas situacoes em
que existe hidrocefalia, acentuado efeito de massa ou um
foco responsavel por crises convulsivas incontroliveis e
resistentes a terapéutica. Nos doentes com indicacdo
cirdrgica, a op¢ao varia consoante a situagdo clinica ¢
a extensao da lesdo, de uma trepanacdo para descom-
pressdo imediata, a colocagdo de uma derivacio ven-
triculo-peritoneal.

Concluindo, estas situacoes sao irreversiveis e habitual-
mente graves, jd que se caracterizam por auténticas per-
das do tecido nervoso central, que ndo é passivel de ser
recuperado. E fundamental, por isso, ter presentes estes
conceitos, com vista ao diagndstico e terapéutica eficaz
das complicacoes de cardcter médico e/ou cirdrgico que
lhe podem estar associadas.
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