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Adquirido em equipamento multidetector em cortes axiais e
com uso de contraste
Analise
Cateter de PICC a esquerda, determinando artefatos que
prejudicam parcialmente o exame

Foice cerebral ndo é adequadamente visibilizada,
notando-se interdigitacéo dos sulcos cerebrais sinais de

fusdo da porcao anterior e inferior dos lobos frontais,
sugerindo a possibilidade de holoprosencefalia lobar.
Fossa posterior alargada, com tentério alto e alargamento
da cisterna magna, associada a hipoplasia e desvio
superior do vermix cerebelar e hipoplasia dos hemisférios
cerebelares.

Esses achados podem estar relacionados a malformagao
Dandy-Walker em associagdo aos achados acima descritos.
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 Brasília,  
CASO CLÍNICO 
Recém-nascido (RN) de 35 sem 3 dias, cesariana (apresentação pélvica), Apgar 7,8, peso ao nascer de 1056g, em tratamento de sífilis congênita, com malformações  nos membros, em investigação pela Genética. 
Ultrassom craniano
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Aspectos sugestivos de agenesia calosa + colpocefalia+fusão dos cornos frontais + aspectos de interdigitação dos sulcos cerebrais + agenesia/hipoplasia de vermis cerebelar + alargamento da cisterna magna (Dandy Walker?) + Doppler mostrando  artéria cerebral anterior deslocada anteriormente para se posicionar diretamente abaixo dos ossos frontais (cobra sob o crânio), aspectos  sugestivos de holoprosencefalia lobar (Figura, 1, 2 e 3)
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Tomografia Computadorizada  de crânio
[image: image5.png]



DISCUSSÃO
A holoprosencefalia (ocorre em 1/11000 a 1/20.000 nascidos vivos) se deve a uma falha parcial ou completa do prosencéfalo primitivo em formar o telencéfalo (hemisférios cerebrais) e o diencéfalo (tálamo, hipotálamo). 
A clivagem do prosencéfalo não ocorre e os hemisférios cerebrais não se desenvolvem. O início destes distúrbios ocorre entre a 5ª e 6ª semana de gestação Nos casos mais extremos podemos ter deformidades como ciclopia e nos casos mais brandos, hipotelorismo. Muitas destas crianças também apresentam anomalias na linha média (fenda palatina, narina única). 

A principal causa da holoprosencefalia é o distúrbio cromossômico, ocorrendo entre 40 a 50% dos casos. A trissomia do 13 isoladamente ocorre em 75% dos cariótipos anormais. Vários casos familiares sugerem uma etiologia mendeliana com transmissão autossômica dominante (risco de recorrência de 6%).

A holoprosencefalia se subdivide basicamente nas formas alobar, semilobar e lobar.


-na forma alobar (64%), a mais severa e devastadora forma de holoprosencefalia, há um único ventrículo, os tálamos são fundidos na linha média e há uma ausência do 3º ventrículo (Figura 4).
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Fig. 4. Em (A) ventrículo único com tálamos fundidos (seta) (Margotto PR, Castro J) e (B) 

peça de necropsia mostra uma ausência da fissura interhemisférica,

um único ventrículo da linha média (V) sobre tálamo (T) fundido 
e ausência do terceiro ventrículo (Funk KC,Siegel MJ)
        -na variedade semilobar (24%), os dois hemisférios são parcialmente separados posteriormente, mas há ainda uma simples cavidade ventricular. A holoprosencefalia semilobar é uma categoria intermediária onde há claramente mais       parênquima cerebral, particularmente nos lobos temporal ou occipital (Figura 5 e 6)
[image: image7.png]Fig.1. US em (A) no plano sagital médio mostrando agenesia calosa (seta) +
megacisterna magna (cabega de seta); em (B) colpocefalia (setas)
(Margotto R, Castro J)




                                             Fig. 5(T) Tálamo fundido (Funk KC,Siegel MJ)
[image: image8.png]Fig.2. US em (A) mostrando fus&o dos ventriculos frontais (seta)+ 3°
ventriculo ( asterisco)+ aspecto de interdigitagdo de sulcos na linha média
(cabega de seta); Em (B) agenesia de vérmix cerebelar e megacisterna
magna (seta) + corno occipital dos ventriculos laterais (asteriscos)
(Margotto PR/Castro J)




                                                                      B
Fig. 6. Em (A) ultrassonografia coronal posterior demonstra fissura interhemisférica parcialmente desenvolvida (pontas de setas), cornos posteriores separados e o cisto na fossa posterior (CY). (B) ultrassonografia sagital de linha média

mostra o ventrículo único (setas) situado acima do tálamo (T). O

cerebelo hipoplásico ©, e cisto da fossa posterior, (CY), são devidos a

Malformação de Dandy-Walker ((Funk KC,Siegel MJ)
        -na holoprosencefalia lobar (12%), a desorganização do cérebro é mais sutil (o cérebro do paciente pode ser quase normal). O cérebro é dividido em dois distintos hemisférios, com a única exceção que é a ocorrência de variável grau de fusão a nível do girus cingulado e dos cornos frontais dos ventrículos laterais que apresenta ampla comunicação com o terceiro ventrículo e hipoplasia do corpo caloso.  O septo pelúcido é sempre ausente. Os tratos olfatórios estão ausentes ou hipoplásicos. Há fusão dos fórnices. Os tálamos não estão fundidos.
Segundo Winter TC t al, sinal colorido  “cobra sob o crânio” descreve a rota da artéria cerebral anterior diretamente abaixo dos ossos frontais à medida que é deslocada para frente pelo tecido cortical anormal dos lobos frontais “fundidos”. Pode ser observado em todas as formas de holoprosencefalia  e pode ser usado para ajudar no diagnóstico pré-natal de holoprosenceflia lobar versus displasia septo óptica. Assim esse sinal é resultante do deslocamento da   artéria cerebral anterior que se  posiciona diretamente abaixo dos ossos frontais (Figura 3) .
Uma maneira mais fácil de avaliar pode ser procurando a presença de um fórnice fundido, que pode ser visto como uma estrutura linear ecogênica alinhada ântero-posterior dentro do terceiro ventrículo.
No plano coronal, fusão dos lobos frontais anteriores com interdigitação de sulcos na linha média caracterizam esse tipo de holoprosencefalia (Figura 7)
[image: image9.png]Fig.3. Doppler cerebral no plano sagital médio mostrando deslocamento
anterior da artéria cerebral média abaixo dos ossos frontais (cobra sob o
Crénio-seta) (Margotto PR/Castro J)





F
Fusão dos lobos frontais anteriores (*) com interdigitação de sulcos

na linha média (setas) (Winter TC et al)
-Variante inter-hemisférica média de holoprosencefalia (Middle interhemispheric variant of holoprosencephaly – MIVH), também denominado “sintelencefalia”, é uma malformação incomum que se caracteriza pela separação inadequada das regiões frontal posterior e parietal dos dois hemisférios cerebrais. . É considerado um subtipo clínicorrradiológico distinto da holoprosencefalia.
As fissuras s Sylvius  em pacientes com MIVH são frequentemente orientadas verticalmente e de forma anormal, conectadas através da linha média sobre o vértice do cérebro.
Observa-se que 2/3 dos pacientes com MIVH tem displasia cortical ou substância cinzenta subcortical heterotópica.

Características distintivas entre holoprosencefalia lobar e MIVH são os locais da disgenesia calosa (joelho e rostro na holoprosencefalia  lobar vs corpo na  MIVH)

Embora definida como um subtipo de holoprosencefalia, a MIVH é diferente da holoprosencefalia clássica em termos de mecanismo de desenvolvimento, características de anormalidades estruturais e apresentação clínica. 

MIVH, considerado quarto subtipo, é a forma mais branda com uma conexão mediana na região frontoparietal.

A maioria dos pacientes com HIVH tem dismorfismo facial leve a moderado, incluindo hipertelorismo, fenda labial e palatina, e geralmente são diagnosticados no pré-natal ou na primeira infância. 
Os achados clínicos mais comuns observados nas crianças afetadas são; convulsões, disfunções motoras e retardo mental-motor. 

Em resumo, MIVH é uma malformação rara da linha média em que os hemisférios cerebrais falham em se dividir nas regiões frontal posterior e parietal. O HIVH geralmente se apresenta na primeira infância com dismorfismo facial e distúrbios neurológicos. A MIVH pode permanecer assintomático.
REFERÊNCIAS
-Margotto PR. Principais Malformações Cerebrais. In. Margotto PR. Neurossonografia Neonatal, HMIB/SES/DF, Brasília, pg.87-101,  4ª Edição, 2021. Link: https://drive.google.com/file/d/1TFKcSNe7-YKXuFKIZOAHgzhT1lhsFPAU/view?usp=sharing 

-Sonography of congenital midline brain malformations.
Funk KC, Siegel MJ.Radiographics. 1988 Jan;8(1):11-25. doi: 10.1148/radiographics.8.1.3281191.PMID: 3281191. Artigo Livre!
  
-Holoprosencephaly | Radiology Reference Article - Radiopaedia
https://radiopaedia.org › articles › h...
" 


-Holoprosencephaly | Radiology Reference Article - Radiopaedia

https://radiopaedia.org › articles › h...




Holoprosencephaly: a survey of the entity, with embryology and fetal imaging. Winter TC, Kennedy AM, Woodward PJ.Radiographics. 2015 Jan-Feb;35(1):275-90. doi: 10.1148/rg.351140040.PMID: 25590404 Review. Artigo Livre!
-Middle interhemispheric variant of holoprosencephaly in an asymptomatic adult. Özdemir M, Turan A, Kavak RP.BJR Case Rep. 2019 Nov 15;5(4):20190035. doi: 10.1259/bjrcr.20190035. eCollection 2019 Dec.PMID: 31938566 Free PMC article. Artigo Livre!

Paulo R. Margotto

Brasília 9 de setembro de 2021

