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Prefácio da Série


Como parceiros entusiastas da educação em radiologia, continuamos nossa missão de aliviar o esgotamento e a frustração compartilhada pelos residentes e suas famílias que se dedicam ao treinamento em radiologia! Ao lançar a segunda edição da série RadCases, nossa intenção é expandir, em vez de substituir, essa já rica experiência de estudo que foi experimentada, testada e popularizada por residentes em todo o mundo. Em cada edição de subespecialidade, apresentamos 100 novos casos cuidadosamente escolhidos para elevar o nível em nosso esforço de ajudar os residentes a enfrentar a assustadora tarefa de assimilar enorme quantidade de informação. A segunda edição do RadCases aprimora e expande os conceitos encontrados na primeira edição com variações importantes de casos anteriores, estratégias de diagnóstico e gerenciamento atualizados e novas entidades patológicas. Nosso objetivo contínuo é combinar a popularidade e a portabilidade de livros impressos com a adaptabilidade, qualidade excepcional e recursos interativos de um formato eletrônico baseado em casos. Os novos casos serão adicionados ao banco de dados eletrônico existente para enriquecer o ambiente interativo de imagens de alta qualidade que permite aos residentes organizar sessões de estudo, extrair e dominar rapidamente informações e preparar-se para conferências de radiologia baseadas em temas.


Temos uma dívida de gratidão com nossos próprios residentes e muitos estagiários de radiologia que nos ajudaram a criar, adaptar e melhorar o formato e o conteúdo do RadCases, analisando as sugestões de novos casos, funções e formatação. De volta por demanda popular, é a apresentação concisa, ponto a ponto, dos fatos essenciais de cada caso em tópicos, de fácil leitura e um diferencial breve, crítico, começando com o diagnóstico real. Essa abordagem é fácil para os olhos exaustos e encoraja a preparação repetida de informações importantes durante as revisões rápidas, um processo que acreditamos ser fundamental para a educação em radiologia. Nova desde a edição anterior é a adição de uma seção de perguntas e respostas em cada caso para reforçar conceitos-chave. A intenção dos livros impressos é encorajar repetidos estímulos no uso de informações críticas, fornecendo um grupo portátil de casos centrais excepcionais para dominar. Ao contrário dos autores de outros livros de revisão de radiologia com base em casos, removemos a adivinhação, fornecendo anotações e descrições claras para todas as imagens. Em nossa opinião, não há nada pior do que ser incapaz de localizar um achado sutil em uma imagem mal reproduzida, mesmo depois de se conhecer o diagnóstico final.


Os casos online expandem o livro impresso e fornecem uma revisão abrangente de toda a especialidade. Milhares de casos são estrategicamente projetados para aumentar o conhecimento do residente, fornecendo exposição a um espectro de exemplos de casos – do básico ao avançado – e explorando “Aunt Minnies”, diagnósticos incomuns e variabilidade dentro de um único diagnóstico. O mecanismo de pesquisa permite que o residente crie listas de estudo diárias individualizadas que não são limitadas por fatores como a subseção de radiologia. Por exemplo, adapte a lista de estudos de hoje a casos envolvendo tuberculose e inclua casos em todas as subespecialidades e em todos os sistemas do corpo. Ou estude apenas casos torácicos, incluindo aqueles relacionados a cardiologia, medicina nuclear e pediatria. Ou, ainda, estude apenas casos musculoesqueléticos. A escolha é sua.


Como parceiros entusiastas neste projeto, começamos pequenos e, com o incentivo, talento e orientação de Timothy Hiscock e William Lamsback na Thieme Publishers, aumentamos ainda mais o nível de nossos esforços para ajudar os residentes a enfrentar a assustadora tarefa de assimilar maciças quantidades de informação. Somos apaixonados por continuar essa jornada e continuaremos a expandir as séries, adaptar os casos com base no feedback direto dos residentes e aumentar os recursos destinados à revisão e à autoavaliação do conselho. Em primeiro lugar, agradecemos aos nossos estudantes de medicina, residentes e bolsistas por nos permitirem o privilégio de participar de sua jornada educacional.


Jonathan M. Lorenz, MD, FSIR
Hector Ferral, MD





Prefácio


É uma grande emoção para nós estarmos juntos novamente e criarmos esta segunda edição. Elaboramos este livro com grande cuidado para maximizarmos a quantidade de material retido. Nossa recomendação é verdadeiramente analisar cada caso como se lhe fosse apresentado em sua instituição de trabalho. Como sempre, nossos pacientes são nossos melhores professores. Tente extrair a maior quantidade de informação de cada imagem e resista à pressa de virar rapidamente a página e de ler o material fornecido. O fluxo de casos tem a intenção de simular o que se encontra na estação de leitura, tendo um terceiro benefício a mais sinalizando quais imagens são relevantes para o diagnóstico. É oferecida uma apresentação clínica breve e concisa. Convida-se os leitores a testarem seus conhecimentos, estabelecendo diagnósticos diferenciais e determinando qual é a consideração principal e por que outros diagnósticos são menos prováveis. O exercício de desenvolver um diagnóstico operacional com base em um caso apresentado é a essência da aprendizagem em radiologia e, verdadeiramente aperfeiçoará o processo de revisão. Novas tecnologias, incluindo técnicas de perfusão, espectroscopia, medicina nuclear e reconstruções 3D, entre outras, estão incluídas na presente edição. A finalidade é orientar o leitor para que incorpore essas informações adicionais ao processo de pensamento, na medida em que essas modalidades se tornem mais comuns em seu local de trabalho.


Diferentemente da edição anterior, as perguntas e respostas agora foram acrescentadas a cada caso na tentativa de estimular melhor como a neurorradiologia atualmente é ensinada. Nossa esperança é que a natureza interativa e dinâmica do livro sirva para fortalecer os conceitos apresentados.
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Pranchas em Cores


Caso 25
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(A) TC contrastada mostra irregularidade do contorno posterior e medial da artéria carótida interna esquerda (ACI) (setas). (B) TC contrastada pouco mais cranial demonstra um retalho (cabeça de seta) na ACI esquerda. (C) Imagem sagital reformada de angiografia por TC mostra aumento do diâmetro da ACI esquerda (seta) com retalho intraluminal central (cabeça de seta), que define uma luz verdadeira anteriormente e uma luz posterior falsa. (D) TC com reconstrução 3D renderizada em volume contrastada mostra irregularidade da parede posterior da ACI esquerda (seta).



Caso 33


[image: image]


(A) Imagem ponderada em difusão (DWI) demonstra difusão restrita no córtex insular esquerdo e no giro frontal inferior, com correspondente a perda de sinal no mapa do coeficiente de difusão aparente (ADC) (setas). (B) DWI demonstra difusão restrita no giro cingulado esquerdo, com correspondente perda de sinal no mapa de ADC (setas). (C) RM de perfusão, mapa do tempo médio de trânsito, mostra retardo do fluxo sanguíneo cerebral no hemisfério cerebral esquerdo (seta) – (Ver Prancha em Cores). (D) RM de perfusão, mapa integral de captação de contraste negativo, mostra aumento do volume sanguíneo cerebral no hemisfério esquerdo (seta).



Caso 40
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(A) Recuperação de inversão com atenuação do líquido livre (FLAIR) T2 axial e T1 com contraste mostram lesão hiperintensa em T2 na região cortical/subcortical do lobo parietal direito (cabeça de seta) que espessa o giro. O sinal em T2 estende-se à superfície pial, diferentemente do edema vasogênico. A lesão mostra captação de contraste difusa depois da administração do contraste com a presença de um centro de captação de contraste mais baixa (seta). (B) Nove meses depois da ressecção e tratamento com quimiorradioterapia, observa-se aumento do sinal de FLAIR em T2 em torno da cavidade cirúrgica com área nodular de sinal mais baixo (cabeça de seta). A sequência pós-contraste em T1 mostra nova área de captação de contraste nodular na face medial e anterior da cavidade de ressecção (seta). (C) Mapas de perfusão marcados com spin arterial colorido e em escala de cinza mostram que a área nodular de captação de contraste tem aumento de perfusão (setas). (D) Espectroscopia por ressonância magnética (ERM) multivoxel interroga a área de captação de contraste nodular (cabeça de seta). O mapa colorido com N-acetilaspartato (NAA) mostra depleção de NAA, em comparação com cérebro adjacente (seta), e a ERM demonstra aumento do pico de colina, inversão da relação colina:creatina (aproximadamente 2:1) e diminuição do pico de NAA.



Caso 97
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(A) Imagens axiais em T1 pós-contraste em recuperação de inversão com atenuação do líquido livre (FLAIR) em T2 mostram pequeno foco nodular de captação de contraste (seta branca) na coroa radiada direita com leve edema vasogênico em torno (seta preta), compatível com metástase cerebral. (B) Imagens axiais pós-contraste em T1 e FLAIR em T2 após radiocirurgia com gamma knife mostram aumento do volume do intervalo da lesão com hipointensidade central (cabeça de seta preta), captação de contraste em “bolha de sabão” periférica (seta branca) e acentuada progressão no edema vasogênico circundante (setas pretas). (C) Imagem axial pós-contraste em T1 mostra voxel único em boxe de espectroscopia por RM no local da amostragem (seta branca). A imagem de espectroscopia mostra inversão da razão colina:creatina com preservação dos valores absolutos normais da colina (cabeças de setas brancas), leve depressão do N-acetilaspartato (cabeça de seta preta) e proeminente pico de lípides/lactato (seta preta), indicando predominância de necrose. (D) A tomografia por emissão de pósitrons com fluordesoxiglicose (FDG) não mostra aumento significativo da captação de FDG no local da lesão tratada e com aumento de volume (seta branca).





Caso 1


[image: image]


■ Apresentação Clínica


Menino de 6 anos que se apresenta com cefaleias.



■ Achados de Imagem


[image: image]


(A) Imagem em T1 sagital mostra amígdalas cerebelares em forma de prendedor de roupa situadas mais de 5 mm abaixo do nível do forame magno no nível do arco posterior de C1 (seta preta). Há uma dilatação associada do canal central da medula cervical (seta branca). (B) Imagem axial ponderada em T2 demonstra forame magno lotado com apagamento do espaço subaracnóideo na junção craniocervical (seta branca). (C) Imagens de RM com contraste de fase, sincronizadas, transversas (estudo de fluxo do líquido cerebrospinal), durante a fase sistólica (l) e fase diastólica (II), demonstram a falta de sinal relacionado com o fluxo no forame magno durante a sístole (setas pretas). Durante a fase diastólica, há fluxo patente anteriormente no forame magno (cabeça de seta preta) com obstrução do fluxo posteriormente em decorrência da herniação das amígdalas cerebelares (cabeça de seta branca).


■ Diagnóstico Diferencial


• Malformação de Chiari I: Malformação da fossa posterior e do cerebelo, caracterizada por amígdalas cerebelares em forma de prendedor de roupa posicionadas > 5 mm abaixo do nível do forame magno. Esta patologia se associa comumente a uma alteração da dinâmica do fluxo do líquido cerebrospinal (LCS) na junção craniocervical, o que leva à siringo-hidromielia.


• Hipotensão Intracraniana: Patologia adquirida ou espontânea que leva à diminuição da pressão, tipicamente decorrente de vazamentos de LCS secundários a trauma, cirurgia ou procedimentos de intervenção na coluna. Exceto pelas amígdalas deslocadas inferiormente, a hipotensão intracraniana também demonstra coleções subdurais crônicas, seios durais dilatados, aumento da hipófise e “flacidez” do mesencéfalo abaixo do nível do dorso da sela. Não há siringo-hidromielia associada.


• Ectopia das amígdalas: Posição das amígdalas cerebelares abaixo do nível do forame magno medindo < 5 mm. Em geral, a morfologia das amígdalas é preservada, não ocorrem alterações do fluxo do LCS e a fossa posterior tem tamanho normal.


■ Fatos Essenciais


• Patogênese não esclarecida, em geral acreditando-se que seja secundária a uma insuficiência mesodérmica para-axial.


• A linha básion-opisthion (LBO) marca a margem inferior do forame magno. Medida perpendicular da extremidade inferior das amígdalas cerebelares à LBO > 5 mm, em geral, é considerada diagnóstica da malformação de Chiari I.


• As amígdalas tipicamente causam herniação pelo forame magno até o nível de C1 ou C2.


• A localização do tronco encefálico geralmente é normal.


• As amígdalas adotam uma morfologia pontiaguda ou em forma de prendedor de roupa.


• As folhas do cerebelo exibem uma orientação vertical ou oblíqua, algumas vezes denominada “divisas de sargento”.


■ Outros Achados de Imagens


• Alteração da dinâmica do LCS vem a seguir por causa do fluxo anormal entre os espaços do LCS espinal e intracraniano, levando à siringo-hidromielia em 40 a 80% dos pacientes com Chiari I sintomática.


• Há apagamento dos espaços subaracnóideos na junção craniocervical, com o aspecto de “lotação” no forame magno, o que se vê melhor em imagens axiais em T2.


• A hidrocefalia pode ser vista como complicação da malformação de Chiari I em ~ 10% dos casos.


• Outras associações raras incluem disgenesia do corpo caloso e ausência do septo pelúcido.


✓ Pérolas e ✗ Armadilhas


✓ Não tem associação com disrafismo espinal.


✓ Anomalias cervicais associadas à Chiari I incluem a síndrome de Klippel-Feil.


✓ Nas imagens axiais, a visualização das amígdalas cerebelares no nível do dente do odontoide é indicativa de ectopia.


✗ Limite inferior deslocado e amígdalas cerebelares com forma normal são compatíveis com ectopia das amígdalas e não se encaixam nos critérios para a malformação de Chiari I.





Caso 2
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■ Apresentação Clínica


Paciente do sexo masculino, 7 anos, com atraso do desenvolvimento.



■ Achados de Imagem


[image: image]


(A) Imagem sagital ponderada em T1 (WI) demonstra teto em forma de bico (seta), apagamento do quarto ventrículo (asterisco), fossa posterior pequena secundariamente a uma tórcula de implantação baixa, e descida das amígdalas cerebelares até o nível de C2-C3 (cabeça de seta). (B) T2WI axial demonstra amígdalas cerebelares enrolando-se em torno do bulbo (cabeças de setas). (C) T2WI axial no nível do mesencéfalo mostra teto em forma de bico (seta). (D) T2WI coronal demonstra descida das amígdalas cerebelares (seta) abaixo do nível do forame magno e elevação do cerebelo (cabeça de seta).


■ Diagnóstico Diferencial


• Malformação de Chiari II: Anomalia do rombencéfalo caracterizada por fossa posterior pequena com lotação, deformidade e herniação do cerebelo e tronco encefálico. Essa condição se associa a mielomeningocele lombar.


• Malformação de Chiari I:


∘ Amígdalas cerebelares com situação baixa.


∘ Siringe na medula cervical.


∘ Hidrocefalia em até 30% dos casos.


∘ Associa-se a anomalias esqueléticas incluindo: platibasia, invaginação basilar, assimilação atlanto-occipital, deformidade de Sprengel, síndrome de Klippel-Feil.


• Hipotensão espinal:


∘ Decorre, mais comumente, de vazamentos do líquido cerebrospinal (LCS) na coluna cervical e torácica.


∘ Tronco encefálico flácido.


∘ Coleções subdurais.


∘ Aumento do líquido em torno dos nervos ópticos.


∘ Efusões subdurais.


∘ Apagamento paquimeníngeo.


■ Fatos Essenciais


• Na malformação de Chiari II, a fossa posterior é pequena e é baixa a inserção do tentório. O cerebelo hernia superiormente (elevação do cerebelo), e o efeito de massa resultante sobre o teto causa um efeito característico de formação de bico (bico tectal). Além disso, o deslocamento inferior do tronco encefálico leva a um acotovelamento do bulbo e herniação das amígdalas e/ou do verme para o canal espinal cervical.


• São frequentes outras anomalias no telencéfalo (hidrocefalia obstrutiva, disgenesia do corpo caloso, massa intermediária proeminente, ausência do septo pelúcido), na dura-máter (fenestração da foice com giros interdigitados, incisura em forma de coração, tentório hipoplásico) e da abóbada craniana (forame magno aumentado, recortes no osso temporal petroso, crânio lacunar).


■ Outros Achados de Imagens


• Estudos do fluxo do LCS demonstram dinâmica anormal do mesmo no forame magno, o que pode ser usado para decisões referentes à terapia.


• Malformações espinais associadas incluem siringo-hidromielia, escoliose, anomalias da segmentação e diastematomielia.


✓ Pérolas e ✗ Armadilhas


✓ Se forem disponibilizadas apenas imagens axiais, procure amígdalas cerebelares envolvendo o bulbo, teto em forma de bico e colpocefalia como indício do diagnóstico.


✓ Se não houver invaginação basilar, observar as amígdalas cerebelares no mesmo nível da extremidade do dente do odontoide, nas imagens axiais, indicando ectopia das amígdalas.


✗ As amígdalas cerebelares herniadas podem sofrer atrofia e ser difíceis de detectar no canal espinal cervical.





Caso 3


[image: image]


■ Apresentação Clínica


Recém-nascido que apresenta ultrassonografia obstétrica anormal.



■ Achados de Imagem


[image: image]


(A) Ultrassonografia sagital mostra pequeno verme cerebelar inclinado superiormente (seta) e presença de grande cisto na fossa posterior (asterisco). (B) Imagem ponderada (WI) em T1 sagital mostra o verme hipoplásico (seta) com tórcula inserida superiormente (cabeça de seta) e grande cisto na fossa posterior (asterisco). (C) T2WI axial mostra grande cisto na fossa posterior (asterisco) com conexão anormal com o quarto ventrículo (seta). (D) T2WI coronal mostra o verme cerebelar hipoplásico (seta) e grande cisto na fossa posterior (asterisco).


■ Diagnóstico Diferencial


• Malformação de Dandy-Walker:


∘ Hipoplasia e elevação do verme cerebelar.


∘ Grande cisto na fossa posterior que é continuação do quarto ventrículo.


∘ Aumento da fossa posterior com tentório alto.


• Cisto da bolsa de Blake:


∘ Não se associa à hipoplasia do verme.


∘ Cisto que se estende pelo forame de Magendie e comunica-se com o quarto ventrículo. Em imagens contrastadas, o plexo corióideo será visto estendendo-se através do cisto.


∘ Tipicamente, não terá deslocamento superior do tentório.


∘ Ausência de comunicação do cisto com o espaço subaracnóideo.


• Cisto aracnóideo da fossa posterior:


∘ Localizações variáveis na fossa posterior.


∘ O verme do cerebelo pode exibir configuração normal ou estar deformado por efeito de massa pelo cisto.


∘ Cistos grandes podem causar hidrocefalia.


∘ A foice do cerebelo pode estar deslocada da linha média.


∘ Não há comunicação do cisto com o quarto ventrículo.


■ Fatos Essenciais


• Está presente hidrocefalia em 90% dos casos, sendo a manifestação mais comum nos primeiros meses de vida.


• Trinta a 50% dos casos podem ter malformações adicionais, como disgenesia do corpo caloso, encefalocele occipital, polimicrogiria e heterotopia.


■ Outros Achados de Imagens


• A malformação de Dandy-Walker pode ser identificada em ultrassonografia pré-natal.


• A RM é a melhor ferramenta para diagnóstico.


• O contraste ajuda a diferenciar entre cisto da bolsa de Blake e malformação de Dandy-Walker, identificando o plexo corióideo contrastado estendendo-se através do cisto no caso de cistos da bolsa de Blake.


✓ Pérolas e ✗ Armadilhas


✓ Cinquenta por cento dos casos se associam a anomalias cromossômicas ou transtornos mendelianos.


✓ A maioria dos pacientes apresenta sintomas de hipertensão intracraniana no primeiro ano de vida.


✗ Procure anomalias associadas para identificar síndromes diferentes:


• Síndrome de Meckel-Gruber: encefalocele, polidactilia.


• Síndrome de Walker-Warburg: encefalocele, lissencefalia, microftalmia.


✗ Se forem adquiridos exames axiais com ângulo agudo, pode ser erroneamente sugerida uma comunicação anormal entre o quarto ventrículo e a cisterna magna.





Caso 4
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■ Apresentação Clínica


Criança apresentando atraso do desenvolvimento.



■ Achados de Imagem


[image: image]


(A) Imagem ponderada (WI) em T2 axial demonstra orientação paralela dos ventrículos laterais (setas pretas), também denominada “sinal do carro de corrida”. Entre os ventrículos laterais amplamente espaçados, há um cisto na linha média (asterisco), tendo um vaso que corre através dele, estendendo-se do terceiro ventrículo (cabeça de seta branca) ao espaço subaracnóideo (cabeça de seta preta). (B) T2WI coronal mostra terceiro ventrículo de implantação alta por causa da ausência do corpo caloso (cabeça de seta branca), tendo-se feixes de Probst indentando os corpos superomediais dos ventrículos laterais (cabeças de setas pretas). A configuração dos ventrículos simula uma “cabeça de alce”, com o terceiro ventrículo representando a cabeça do alce (seta preta) e os ventrículos laterais como as galhadas (setas brancas). (C) T2WI coronal mostra a estrutura cística (asterisco) na linha média entre os corpos posteriores dos ventrículos laterais (setas pretas). (D) T2WI sagital do cérebro demonstra agenesia do corpo caloso com eversão do giro do cíngulo. Os giros paramédicos orientados verticalmente se irradiam em direção à localização esperada do corpo caloso e assumem a forma chamada “aspecto em raios de sol” (cabeças de setas pretas). O cisto inter-hemisférico (asterisco) comunica o sistema ventricular (seta preta) com o espaço subaracnóideo (seta branca).


■ Diagnóstico Diferencial


• Agenesia do corpo caloso com cisto inter-hemisférico (ACC com CIH): ACC com CIH é uma condição distinta que se acredita ter causa variável quando comparada a outros tipos de agenesia do corpo caloso. Essa condição se caracteriza por uma deficiência de formação do corpo caloso associada a um cisto na linha média que pode apresentar-se com ou sem comunicação com o sistema ventricular.


• Porencefalia: Condição congênita ou adquirida secundariamente a uma ampla variedade de causas traumáticas, isquêmicas e/ou infecciosas. A lesão, por fim, leva a um cisto ou fenda cheia de líquido cerebrospinal (LCS), revestido(a) por substância branca, comunicando-se com o espaço subaracnóideo e/ou o sistema ventricular.


• Encefalomalacia cística: Cavidade cística irregular no local anatômico de agressão remota com gliose em torno e sem comunicação com o ventrículo adjacente. A encefalomalacia cística não tem associação específica com disgenesia do corpo caloso.


■ Fatos Essenciais


• Tipo 1:


∘ Cisto único.


∘ A intensidade de sinal segue a do LCS.


∘ Pensa-se que represente um divertículo do ventrículo. Portanto, o cisto e o ventrículo comunicam-se.


∘ Mais comum em meninos.


∘ Associa-se a macrocefalia e malformações cranianas.


• Tipo 2:


∘ Cistos múltiplos/cisto multiloculado.


∘ Não se comunica com o ventrículo.


∘ Intensidade de sinal não segue exatamente a do LCS.


∘ Associa-se a heterotopia subcortical e polimicrogiria.


■ Outros Achados de Imagens


• ACC com CIH também pode-se associar à malformação de Dandy-Walker.


• O cisto tende a crescer proporcionalmente ao aumento do tamanho ventricular, o que pode indicar que os cistos se desenvolvam como consequência de elevação da pressão ventricular.


✓ Pérolas e ✗ Armadilhas


✓ As condições associadas à agenesia do corpo caloso incluem anomalias do desenvolvimento cortical, lipomas, complexo de Dandy-Walker, malformação de Chiari II, holoprosencefalia e encefalocele.


✓ A comunicação do CIH com o ventrículo, o número de cistos e sua intensidade de sinal interno permitem classificação precisa.


✗ Embora o cisto esteja localizado na linha média, sua morfologia pode ser assimétrica e envolver um lado preferencialmente.


✗ Em pacientes com aumento do terceiro ventrículo secundário à hidrocefalia, a avaliação do corpo caloso é limitada por causa da diminuição da espessura e deslocamento superior das fibras. A avaliação depois de descompressão facilita o diagnóstico.





Caso 5
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■ Apresentação Clínica


A história clínica não foi dada.



■ Achados de Imagem
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(A) Imagem ponderada (WI) em T1 sagital não contrastada mostra atrofia cerebelar mais proeminente na face superior (seta). (B) Imagem em recuperação de inversão com atenuação do líquido livre (FLAIR) axial mostra pedúnculos cerebelares superiores espessados (setas), o que dá ao mesencéfalo o característico “aspecto de dente molar”. (C) T2WI axial mostra pedúnculos cerebelares superiores espessados (setas) e configuração em “dente molar” do mesencéfalo.


■ Diagnóstico Diferencial


• Síndrome de Joubert: Agenesia ou disgenesia do verme, fossa interpeduncular profunda e pedúnculos cerebelares superiores espessados longos dão ao mesencéfalo o característico aspecto de “dente molar” em imagens de RM axial. Há ausência da decussação normal dos tratos de fibras nos pedúnculos cerebelares superiores. Imagens de RM axiais na fossa posterior classicamente mostram a configuração em “asa de morcego” do quarto ventrículo, reminiscente de um morcego com as asas abertas.


• Paralisia supranuclear progressiva:


∘ Transtorno neurodegenerativo.


∘ Diminuição da cognição, movimentos oculares anormais (paralisia supranuclear do olhar vertical), instabilidade postural e quedas, bem como características parkinsonianas e distúrbios da fala.


∘ RM: atrofia do mesencéfalo (aspecto de Mickey Mouse, sinal da glória matinal, sinal do beija-flor). Lesões hiperintensas em T2 envolvem o tegmento da ponte, o teto e os núcleos olivares inferiores.


• Síndrome de Walker-Warburg:


∘ Doença geneticamente heterogênea que se apresenta com distrofia muscular congênita, lissencefalia do tipo II, hidrocefalia, malformações cerebelares e anormalidades oculares.


∘ Malformações cerebelares/do tronco encefálico incluem hipoplasia cerebelar, configuração primitiva em forma de Z do tronco encefálico e ponte/bulbo bífidos.


■ Fatos Essenciais


• A síndrome de Joubert representa um grupo de transtornos que apresentam clinicamente ataxia, hipotonia, respiração anormal e retardo mental.


• Herança autossômica recessiva.


• Identificam-se vários genes causadores, todos envolvidos na função dos cílios primários e organela do corpo basal, que se acredita desempenhar um papel nas vias de sinalização durante o desenvolvimento do cerebelo.


■ Outros Achados de Imagens


• Outras anormalidades associadas do sistema nervoso central incluem hidrocefalia, aumento cístico da fossa posterior, anomalias do corpo caloso, cistos da substância branca, hamartomas hipotalâmicos, ausência da hipófise, anomalias de migração e encefalocele occipital.


• Pode estar presente envolvimento de múltiplos órgãos associados, tal como distrofia da retina, nefrolitíase, fibrose hepática e polidactilia.


✓ Pérolas e ✗ Armadilhas


✓ Na síndrome de Joubert, as imagens por tensores de difusão e tratografia das fibras revelam ausência de decussação de ambos os pedúnculos cerebelares superiores e tratos corticospinais.


✗ A hipoplasia do verme é mais bem avaliada em incidências sagitais. Cortes finos ajudam a impedir médias de volumes com os hemisférios.


✗ O tamanho do verme também precisa ser avaliado nas incidências axial e coronal, prestando-se atenção, em particular, se está presente líquido cerebrospinal na linha média entre os hemisférios.





Caso 6
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■ Apresentação Clínica


Menino com 7 anos que apresenta crises convulsivas.



■ Achados de Imagem
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(A) Imagem ponderada (WI) em difusão mostra linha de aumento de sinal bem definida que afeta principalmente a substância branca profunda dos lobos parietais (seta). (B) T2WI axial mostra áreas simétricas confluentes de hiperintensidade que afetam principalmente a substância branca periventricular e profunda nos lobos parietais (seta). A anormalidade de sinal estende-se anteriormente na face medial dos lobos frontais (asterisco). As fibras “U” subcorticais são poupadas em algumas áreas (cabeça de seta). (C) Sequência T2 axial em recuperação de inversão com atenuação do líquido livre (FLAIR) mostra hiperintensidade de sinal nos tratos corticospinais (cabeça de seta) e nos pedúnculos cerebelares médios (seta). (D) Há três camadas concêntricas de anormalidade de sinal na região periatrial: baixo sinal central (asterisco), cercado por captação de contraste linear (seta), e área periférica não realçada de baixo sinal em T1 (cabeça de seta). As áreas de captação de contraste linear correspondem às áreas de difusão restrita.


■ Diagnóstico Diferencial


• Adrenoleucodistrofia (ALD) ligada a X:


∘ Transtorno peroxissômico que afeta o gênero masculino.


∘ Aproximadamente 35% dos casos apresentam-se na infância.


∘ A apresentação radiológica precede os sintomas clínicos.


∘ Hiperintensidades de sinal simétricas periventriculares e na substância branca profunda, com predominância parietal e occipital, poupando as fibras “U” subcorticais nos estágios iniciais.


∘ Não se associa a macrocefalia.


• Doença de Alexander (leucodistrofia fibrinoide):


∘ Esta leucodistrofia tipicamente se apresenta com envolvimento subcortical bifrontal simétrico das fibras “U” no início da doença.


∘ O envolvimento das fibras longas no tronco encefálico é frequente. A captação de contraste não é característica.


∘ Os pacientes tipicamente são macrocefálicos.


• Doença de Canavan (degeneração espongiforme da substância branca):


∘ Apresenta-se com macrocefalia, extensas alterações na substância branca com predominância frontal e anormalidades do tálamo e globo pálido, poupando o estriado.


∘ Esta doença tipicamente começa na substância branca subcortical e evolui para a substância branca profunda.


∘ O cerebelo é local comum de envolvimento.


∘ Não se vê captação de contraste.


∘ Aumento de N-acetilaspartato (NAA) e da relação NAA: creatinina em espectroscopia por ressonância magnética.


■ Fatos Essenciais


• A ALD apresenta-se com alterações na substância branca, hipoadrenalismo e/ou hipogonadismo primário. Tem sido descrita nos lobos parietoccipitais (típica), na parte anterior do lobo frontal e nos lobos temporais. Os tratos visuais e auditivos, o corpo caloso e as fibras de projeção corticospinal também podem ser envolvidas. Por fim, recentemente, foi descrito envolvimento dos pedúnculos cerebelares médios.


• A RM mostra três zonas: uma zona central de gliose irreversível, uma zona contrastada intermediária que representa reação inflamatória ativa e quebra da barreira hematoencefálica, e uma terceira zona periférica de desmielinização ativa.


■ Outros Achados de Imagens


• A RM é importante para o diagnóstico e o acompanhamento da terapia com transplante de células-tronco hematopoiéticas.


• As imagens ponderadas em difusão (DWI) mostram diminuição da fração de anisotropia na zona de desmielinização e hiperintensidade de sinal em DWI na zona intermediária.


✓ Pérolas e ✗ Armadilhas


✓ Considere ALD se as alterações na substância branca envolverem o cérebro posterior.


✓ Raramente se vê envolvimento da junção bulbopontina e do trato corticospinal em qualquer outro tipo de leucodistrofia.


✓ A ALD não se associa a macrocefalia.


✗ Nem todos os pacientes com ALD apresentam padrão cerebral posterior típico.


✗ Os achados de espectroscopia não são específicos na ALD.





Caso 7
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■ Apresentação Clínica


Mulher de 40 anos apresenta agenesia conhecida do corpo caloso e achado anormal adicional.



■ Achados de Imagem
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(A-C) Imagens em T1 axial (A), T2 (B) e recuperação de inversão com atenuação do líquido livre (FLAIR) (C) do cérebro demonstram fenda revestida de substância branca que comunica o corno occipital do ventrículo lateral esquerdo com o espaço subaracnóideo (setas brancas). O ventrículo lateral esquerdo está aumentado de volume (asteriscos) em razão de uma perda de volume do parênquima associada. O crânio adjacente mostra sutil diminuição de espessura e remodelamento (setas pretas).


■ Diagnóstico Diferencial


• Porencefalia: Condição congênita ou adquirida secundária a ampla variedade de causas traumáticas, isquêmicas e/ou infecciosas que finalmente levam a um cisto ou fenda cheia de líquido cerebrospinal (LCS), revestido por substância branca, comunicando-se com o espaço subaracnóideo e/ou o sistema ventricular.


• Esquizencefalia com lábio aberto: Malformação cerebral precoce caracterizada por uma fenda revestida por substância cinzenta displásica que se estende do ventrículo à superfície cortical pial. A fenda pode mostrar espaço de LCS interposto (lábio aberto) ou os lados da fenda podem-se apor estreitamente entre si (lábio fechado).


• Encefalomalacia cística: Cavidade cística irregular no local anatômico de insulto remoto com gliose em torno e sem comunicação com o ventrículo adjacente.


■ Fatos Essenciais


• Cavidades lisas, cheias de LCS, bem demarcadas, decorrentes de ampla variedade de processos de lesão, incluindo trauma, isquemia, infecção ou cirurgia.


• Os cistos têm tamanho amplamente variável e podem ser pequenos ou envolver hemisférios quase inteiros.


• Caracteristicamente, a porencefalia ou cistos porencefálicos se estendem do ventrículo ao córtex.


• A pulsação do LCS causada pela comunicação entre o ventrículo e o espaço subaracnóideo pode secundariamente remodelar o crânio adjacente.


• A perda de volume do parênquima adjacente à região do cérebro envolvida causa um ventrículo com aumento de volume focal.


• O conteúdo do cisto ou fenda segue o LCS em todas as sequências e é suprimido completamente na imagem de recuperação de inversão com atenuação do líquido livre (FLAIR).


■ Outros Achados de Imagens


• Pode ser uni ou bilateral.


• Costuma seguir uma distribuição de território arterial.


• Intensidade de sinal interno heterogênea pode ser vista em grandes cistos porencefálicos em razão da turbulência de fluxo do LCS.


• A substância branca que reveste a fenda pode ser gliótica ou espongiótica.


✓ Pérolas e ✗ Armadilhas


✓ O cisto porencefálico pode-se comunicar com o espaço subaracnóideo, enquanto a esquizencefalia se comunica com o espaço subpial. Essa característica não é apreciável em imagens.


✓ A porencefalia não é um processo estático. Aderências no interior do defeito podem criar efeitos de válvula que gradualmente aumentam o espaço cheio de LCS ou o ventrículo com o passar do tempo.


✗ A substância branca gliótica ou espongiótica ao longo da superfície da fenda pode simular substância cinzenta displásica, tornando difícil a diferenciação entre porencefalia e esquizencefalia.





Caso 8
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■ Apresentação Clínica


Recém-nascido apresenta aumento do perímetro cefálico e história de ultrassonografia fetal anormal.



■ Achados de Imagem
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(A) Imagem ponderada (WI) em T2 sagital demonstra grande estrutura cística supratentorial que se comunica com o sistema ventricular (seta). O aqueduto e o quarto ventrículo são pequenos (cabeça de seta). (B) T2WI axial mostra fusão dos lobos frontais (cabeça de seta), monoventrículo (seta) e ausência da foice. Grande estrutura cística (asterisco) substitui os lobos temporal posterior, occipital e parietal. (C) T2WI axial mostra fusão dos lobos frontais (cabeça de seta), ausência da fissura inter-hemisférica e grande estrutura cística (asterisco) substituindo os lobos temporal posterior, occipital e parietal. (D) T2WI coronal mostra continuidade dos lobos frontais na linha média (seta) e fusão dos tálamos (cabeça de seta).


■ Diagnóstico Diferencial


• Holoprosencefalia alobar:


∘ Tipo mais grave de holoprosencefalia.


∘ A clivagem prosencefálica falha, resultando em prosencéfalo único na linha média com monoventrículo primitivo muitas vezes associado a um grande cisto posterior.


• Hidranencefalia:


∘ Destruição intrauterina dos hemisférios cerebrais.


∘ Tecido cortical ausente com preservação dos tálamos e da fossa posterior.


∘ Ilhas de tecido residual podem ser vistas nos polos occipital e nas regiões orbitofrontais.


∘ A foice geralmente está presente.


∘ A corioide pode frequentemente ser identificada no saco cheio de líquido.


• Malformação de Dandy-Walker:


∘ Cisto na fossa posterior que se comunica com o quarto ventrículo.


∘ Desenvolvimento anormal do verme cerebelar.


∘ Dilatação cística do quarto ventrículo estendendo-se posteriormente.


∘ Aumento da fossa posterior com inversão torcular-lambdóidea.


■ Fatos Essenciais


• A holoprosencefalia é decorrente de falha de separação ou de separação incompleta do prosencéfalo no início da gestação.


• Tipos:


∘ Holoprosencefalia alobar: Pequeno ventrículo único no prosencéfalo, ausência de divisão inter-hemisférica, ausência de bulbos e tratos olfatórios, ausência de corpo caloso, ausência de separação dos núcleos da substância cinzenta.


∘ Semilobar: Lobos cerebrais rudimentares com divisão inter-hemisférica incompleta, variando a separação dos núcleos da substância cinzenta.


∘ Lobar: Lobos cerebrais inteiramente desenvolvidos, exceto pelo neocórtex frontal contínuo na linha média; divisão inter-hemisférica distinta; ausência, hipoplasia ou corpo caloso normal; separação dos núcleos da substância cinzenta.


∘ Variante inter-hemisférica média (também conhecida como sintelencefalia): Falta de separação das partes posteriores dos lobos frontal e parietal. Há ausência do corpo do corpo caloso, enquanto que o joelho e o esplênio do corpo caloso se formam normalmente. O hipotálamo e os núcleos lentiformes têm separação normal.


■ Outros Achados de Imagens


• Outras anomalias incluem ciclopia, probóscide, fenda labial/palatina mediana ou bilateral em formas graves, hipotelorismo ocular ou incisivo central maxilar mediano solitário.


• “A face prediz o cérebro”: Se estiverem presentes malformações faciais, o cérebro precisará ser estudado.


✓ Pérolas e ✗ Armadilhas


✓ Holoprosencefalia semilobar é uma das poucas patologias em que o rostro e o esplênio do corpo caloso são bem formados na ausência de um corpo do corpo caloso.


✓ Nas imagens sagitais, o grande cisto está no compartimento supratentorial, diferentemente da localização infratentorial e da comunicação com o quarto ventrículo vistas na malformação de Dandy-Walker.


✗ Proeminência da massa intermediária vista na malformação de Chiari II não deve ser confundida com fusão dos tálamos.





Caso 9
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■ Apresentação Clínica


Menino recém-nascido com placa pilosa na parte inferior do dorso.



■ Achados de Imagem
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(A) Imagem ponderada (WI) em T2 sagital da região lombossacral mostra lipoma superficial e seio dérmico (seta). O lipoma estende-se ao canal vertebral por meio de um disrafismo sacral (asterisco). O paciente apresenta medula presa, e a interface placode-lipoma fica dentro do canal vertebral (cabeça de seta). (B) T1WI axial da coluna lombar inferior mostra um lipoma no canal vertebral (asterisco) e um hipossinal linear correspondendo a um seio dérmico (cabeça de seta). (C, D) Imagens T1WI sagital (C) e recuperação de inversão tau curta sagital (STIR) (D) da região lombossacral mostram lipoma superficial e um seio dérmico (seta). O lipoma estende-se ao canal vertebral por um disrafismo sacral (asterisco).


■ Diagnóstico Diferencial


• Lipomielocele e lipomielomeningocele: Estas correspondem a disrafismos vertebrais fechados com lipomas lombossacrais subcutâneos e defeitos durais. O lipoma subcutâneo localiza-se acima da fenda interglútea. O lipoma tende a ser excêntrico e estende-se ao canal vertebral através de grande disrafismo dorsal sacral. Todos os casos se associam a medula presa. Não se vê captação anormal de contraste.


• Teratoma sacrococcígeo: Diferentemente da lipomielocele e das lipomielomeningoceles, os teratomas sacrococcígeos localizam-se abaixo da fenda interglútea. São massas complexas que podem apresentar calcificações (60%), restos e apêndices cutâneos. Os componentes sólidos do teratoma tipicamente são contrastados.


• Mielocistocele terminal: Hidromiela terminal associada à expansão do canal central da medula espinal caudal e distensão do saco dural em torno. Tipicamente associada a um lipoma dural.


■ Fatos Essenciais


• A lipomielocele e a lipomeningocele são tipos de disrafismo vertebral fechado que apresentam um lipoma e um defeito dural.


• São consideradas anormalidades da neurulação primária, disjunção entre o neuroectoderma e o ectoderma cutâneo.


• Se a interface lipoma-placode estiver dentro do canal, é chamada lipomielocele ou lipomielose (75%).


• Se a interface lipoma-placode estiver fora do canal, a patologia é denominada lipomielomeningocele (25%), e o defeito dural tipicamente se localiza lateralmente com relação ao lipoma.


■ Outros Achados de Imagens


• A ultrassonografia pré-natal pode detectar a gordura no canal vertebral.


• A RM mostra o defeito, e a interface lipoma-placode é vista com hipossinal em imagens ponderadas em T1 e T2.


• O tamanho do canal pode aumentar, dependendo do tamanho do lipoma, mas o espaço subaracnóideo anterior à medula espinal sempre é normal.


✓ Pérolas e ✗ Armadilhas


✓ Se o tratamento não for estabelecido antes dos 6 meses de idade, provavelmente ocorrerão sequelas neurológicas irreversíveis.


✓ Em metade dos casos, estão presentes anormalidades da pele, como hipertricose, depressão sacral, trato sinusal dérmico e hemangioma capilar.


✗ Olhe rigorosamente a localização da interface lipoma-placode para diferenciar lipomielocele de lipomielomeningocele.





Caso 10
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■ Apresentação Clínica


Criança que apresenta crises convulsivas.



■ Achados de Imagem


[image: image]


(A) Imagem ponderada (WI) em T2 axial demonstra hipersinal na substância cinzenta ao longo das paredes laterais dos ventrículos laterais, causando um aspecto ondulado da luz (setas). (B) T2WI axial demonstra hipersinal da substância cinzenta ao longo das paredes laterais dos ventrículos laterais, causando um aspecto ondulado da luz (setas). Pequenos cistos na substância branca profunda, também, podem ser observados (cabeça de seta). (C) T2WI coronal demonstra hipersinal na substância cinzenta ao longo das paredes laterais dos ventrículos laterais, causando um aspecto ondulado da luz (seta). Também se observam pequenos cistos na substância branca profunda (cabeça de seta). (D) T1WI axial demonstra hipersinal na substância cinzenta ao longo das paredes laterais dos ventrículos laterais, causando um aspecto ondulado da luz (seta). Também se observam pequenos cistos na substância branca profunda (cabeça de seta).


■ Diagnóstico Diferencial


• Heterotopia: Heterotopias são um grupo de malformações do desenvolvimento cortical secundárias à migração neuronal anormal. Malformações do desenvolvimento cortical são causa importante de atraso do desenvolvimento, de epilepsia refratária e de paralisia cerebral.


• Esquizencefalia com lábio fechado: Anomalia da migração neuronal caracterizada por uma fenda cheia de líquido cerebrospinal, revestida por substância cinzenta. A fenda estende-se da superfície ventricular (epêndima) à periferia (superfície pial) do cérebro, com aposição das paredes da fenda.


• Esclerose tuberosa: A esclerose tuberosa é uma síndrome neurocutânea caracterizada por formação de hamartomas em quase todos os órgãos. No sistema nervoso central, apresenta túberes corticais (córtex cerebral e cerebelar desorganizado geralmente em múltiplos pontos, aparecendo como giros disformes alargados com um centro de intensidade de sinal de água substituindo o sinal da substância branca mielinizada) e nódulos subependimários (ao longo das margens laterais dos ventrículos laterais, mais comumente perto do sulco caudotalâmico).


■ Fatos Essenciais


• Malformações do desenvolvimento cortical atualmente são classificadas, de acordo com seu desenvolvimento, em três categorias:


∘ Malformações secundárias à proliferação neuronal e glial anormal ou apoptose.


▪ Redução da proliferação ou apoptose acelerada (microcefalias congênitas).


▪ Aumento da proliferação ou diminuição da apoptose (megalencefalias).


▪ Disgenesias corticais com proliferação celular anormal: disgenesia e displasia focais e difusas.


∘ Malformações causadas por migração neuronal anormal.


▪ Heterotopia.


▪ Lissencefalia.


▪ Heterotopia subcortical e displasia sublobar.


▪ Malformações em paralelepípedo.


∘ Malformações secundárias ao desenvolvimento anormal pós-migração.


▪ Polimicrogiria e esquizencefalia.


▪ Disgenesia cortical secundária a erros inatos do metabolismo.


▪ Displasias corticais focais.


▪ Microcefalia pós-migração.


■ Outros Achados de Imagens


• Imagens avançadas de RM, como imagens por tensores de difusão (DTI) e espectroscopia por ressonância magnética, podem ser usadas para auxiliar na localização e identificação da lesão de córtex eloquente e de tratos de substância branca para investigação visando a uma cirurgia para epilepsia.


• Usam-se imagens de RM funcional para mapear o córtex sensório-motor e lateralizar a linguagem.


• A tratografia por DTI pode ser usada para mapear os tratos corticospinais e as radiações ópticas.


• Estudos por magnetoencefalografia e medicina nuclear, como a tomografia por emissão de pósitrons (PET) e a tomografia computadorizada com emissão de fóton único (SPECT), podem ser usados para lateralizar o foco das crises quando achados clínicos, eletrofisiológicos e de imagens de RM estrutural forem discordantes.


✓ Pérolas e ✗ Armadilhas


✓ Em pacientes que não tenham completado a mielinização da substância branca, a distinção imprecisa entre substância cinzenta e branca pode limitar a capacidade de identificar anomalias de migração.


✗ O núcleo caudado apresenta uma cabeça larga que se afila em um corpo e cauda fina. A cauda do núcleo caudado não deve ser confundida com substância cinzenta ectópica ao longo da parede do ventrículo lateral.





Caso 11
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■ Apresentação Clínica


Paciente com 24 anos que se apresenta com hipopituitarismo e defeitos no campo visual.



■ Achados de Imagem


[image: image]


(A) Imagem ponderada (WI) em T1 sagital mostra quiasma óptico diminuído (seta) e corpo do fórnice espesso (cabeça de seta). (B) T2WI axial do cérebro mostra ausência do septo pelúcido (asterisco). (C) T2WI coronal mostra ausência do septo pelúcido (asterisco) com fórnice espesso e com fusão central (cabeça de seta). (D) T2WI coronal, no nível posterior das órbitas, mostra pequenos nervos ópticos bilateralmente (setas) cercados por líquido cerebrospinal nas bainhas dos nervos ópticos. Os nervos olfatórios (cabeça de seta) têm tamanho normal neste paciente.


■ Diagnóstico Diferencial


• Displasia septo-óptica: A clássica tríade de hipoplasia dos nervos ópticos, anormalidades dos hormônios hipofisários e defeitos cerebrais na linha média está presente em apenas 33% dos pacientes. As anormalidades da linha média consistem em ausência completa ou parcial do septo pelúcido e fusão do fórnice na linha média (60%) e anormalidades do corpo caloso. Os bulbos olfatórios também podem estar ausentes. Cerca de metade dos pacientes mostram anormalidades do rombencéfalo médio, incluindo hipoplasia da ponte.


• Holoprosencefalia lobar: Este é o tipo mais leve do espectro da holoprosencefalia. Apresenta-se com ausência do septo pelúcido e fusão da parte média do fórnice, mas tem nervos ópticos e quiasma de tamanho normal. As partes mais inferiores dos lobos frontais têm fusão. São incomuns as anomalias hipofisárias.


• Agenesia isolada do septo pelúcido: Não se associa a anomalias de clivagem. O fórnice não tem fusão.
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