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Resumo: ACRANIA:UMA MALFORMACAO LETAL RARA. INTRODUCAO: Acrania é uma
malformacdo letal rara, que consiste na auséncia dos 0ssos planos do crénio, com incidéncia
incerta, hgja vista 0 pegueno nimero de casos descritos na literatura. RELATO DO CASO
CLINICO:Neonato, 6 dias de vida, sexo feminino, nascido a termo, de parto ceséreo,
apresentando a0 nascimento multiplas malformagdes congénitas. Necessitou de suporte
ventilatorio com CPAP nasal precoce no primeiro dia de vida, evoluindo com melhora do quadro.
Ao exame fisico, paciente apresentava disrrafia oculta, sindactilia e bandas amnidticas em
membros e auséncia de calota craniana com exposi¢cdo do paréngquima cerebral compativel com
diagnostico de acrania avaliada pelo neurocirurgido. Diante do quadro clinico incompativel com
avida, adiretoria técnica e a comissdo de ética do hospital optaram por cuidados paliativos e ata
hospitalar conforme vontade da m&e da crianca. DISCUSSAO: A acrania € uma malformag&o
congénita rara, incompativel com a vida, resultante da falha da migragdo do mesénquima sob o
ectoderma do tecido cerebral durante a quarta semana de vida intrauterina. Outra causa resultante
dessa anomalia seria uma falha na diferenciagdo mesenquimal cerebral na quinta semana de
gestacdo. O tecido cerebral fica recoberto apenas por uma fina camada epidérmica, e embora os
hemisférios cerebrais estejam presentes, normalmente séo disformes. A associacdo com outras
malformagtes congénitas como a anencefalia podem ocorrer, devido ao traumatismo do tecido
cerebral exposto.A confirmagdo diagndstica é feita através da ultrassonografia, em especial a de
segundo trimestre, quando ha a completa mineralizagcdo dos 0ssos do cranio.Estudos apontam a
participagdo do gene Cartl na origem da doenca, sendo a suplementagdo com &acido félico no
periodo pré-concepcdo fundamental na supressdo da expressdo deste gene. CONCLUSAO: Este
relato descreveu o caso de neonato portador de acrania e outras malformagbes associadas,
conduzido com cuidados paliativos.
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