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RESUMO

Uma rara malformagao encefalica denominado "brain in
brain”, ndo se encaixa caracteristicamente em nenhum dos
tipos de malformacgdes atualmente descritos, apresentando
caracteristicas tanto da holoprosencefalia quando da
heterotopia, sendo caracterizada por uma massa displasica de
cortex localizado na linha média anterior, sendo este padrao
apresentado neste relato de caso.

HISTORICO CLINICO

Paciente 01 ano e 05 meses, masculino, parto vaginal,
prematuro (34 semanas), com multiplas malformagdes da
linha média e ocular a direita e genitalia ambigua. O resultado
do cariotipo foi 46 XY. Antecedente patoldgico, crise convulsiva
ao nascimento. Solicitada ressonancia magnética de sela
tarcica por suspeita de Encefalocele.

ACHADOS RADIOLOGICOS

Na ressonancia magnética nota-se presenga de uma massa de
conglomerado de substancia cinzenta com substancia branca
na linha média, possuindo circunvolugoes dando o aspecto de
cérebro dentro de cérebro, em continuidade com os hemisférios
cerebrais adjacentes, sem divisdo do pros encéfalos (Figura
1), que se estende a topografia do terceiro ventriculo (Figura
2), o qual nos casos do padrdo “brain in brain" se encontram

disformes, e auséncia do corpo caloso (Figura 2).

Ainda no caso apresentado, é possivel observar as
malformagbes faciais na linha média, que podem estar
associadas a essa patologia, que neste paciente eram o labio
leporino e a fenda palatina (Figura 3).

DISCUSSAO

A malformagao encefdlica com padrdo "brain in brain" é
caracterizada por um conglomerado de substancia cinzenta
e branca na linha média, com a aparéncia de um cérebro
dentro de outro. Esse conglomerado apresenta circunvolugoes
semelhantes aos giros e sulcos encefalicos, sendo conectado
ao tecido encefdlico normal adjacente. O mecanismo
fisiopatoldgico dessa malformagao ainda nao é totalmente
compreendido e suas principais caracteristicas diagnésticas
incluem a auséncia total ou parcial do corpo caloso, associada
a uma massa displasia da linha média que se estende
até o terceiro ventriculo, sugerindo que o defeito original
comprometeu tanto o processo de clivagem hemisférica
quanto o desenvolvimento cortical, compartilhando assim,
caracteristicas com a holoprosencefalia e a heterotopia.

A holoprosencefalia é a anomalia mais comum no
desenvolvimento do prosencéfalo, resultando em uma
clivagem incompleta da linha média. Existem trés diferentes
tipos dessa malformacao, que variam em gravidade, com a
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forma alobar sendo a mais severa, seguida pela semilobar e
lobar. A holoprosencefalia também pode provocar dismorfismos
faciais de linha média, sendo que as alteragoes encefalicas
sdo proporcionais a essas alteragdes faciais (1, 3, 4). Alguns
pesquisadores sugerem que a malformagao "brain in brain”
pode ser uma variante da holoprosencefalia, uma vez que ambas
compartilham caracteristicas deimagem, podendo compartilhar
de mecanismos embrioldgicos semelhantes, como falhas na
ventralizagdo ou dorsalizagao excessiva do prosencéfalo e
defeitos na inducao das estruturas da linha média dorsal (5).

A heterotopia, por sua vez, é uma malformagdo do
desenvolvimento cortical causada por disturbios na migragao
neuronal. Caracteriza-se por um conglomerado de substancia
cinzenta heterotopica, classificada com base na sua morfologia
e localizagao (6). O desenvolvimento do cortex cerebral ocorre
por meio de trés processos principais: proliferagdo, migracao e
organizagao pés-migratoria (7). Esses processos sao regulados
por mais de 100 genes que influenciam a regulacédo do ciclo
celular, assim como a migragdo e a organizagao neuronal.
A classificagao atual baseia-se tanto em qual processo foi
interrompido dividindo-as em trés grupos: proliferagao celular,

migracao neuronal e organizagao pds-migracional, assim como

nos genes envolvidos nas vias bioldgicas (8).

Portanto, o padrao "brain in brain” pode ser considerado uma
variante rara de holoprosencefalia associada a heterotopia, por
apresentar continuidade cortical na linha média, caracteristica
da holoprosencefalia, associado a substancia cinzenta
heterotdpica, tipica da heterotopia. No caso apresentado
observa-se as caracteristicas de imagem descritas na

ressonancia magnética relacionadas a esse padrao.

DIAGNOSTICOS DIFERENCIAIS
* Holoprosencefalia
* Heterotopia

0 QUE APRENDI COM ESTE CASO?

0 padrao “brain in brain” é uma malformacao encefalica ainda
nao muito bem compreendida, tendo poucos casos descritos na
literatura. O seureconhecimento éimportante paranao confundi-
la com tumores ou ainda com outras duas malformacgdes ja bem
estabelecidas, a holoprosencefalia e a heterotopia, uma vez
que ela possui caracteristicas em comum com essas outras
malformagdes, e assim, a partir do seu reconhecimento, ser
possivel melhor compreendé-la.
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IMAGENS

Figura 1 RM de Sela Tircica sequéncia FLAIR axial (A) e T2 coronal em diferentes cortes (B, C e D): nota-se nao divisao dos hemisférios
cerebrais (seta branca em A) e uma massa displasica na linha média (setas vazadas em B, C e D) que se estende posteriormente, com
aspecto pseudotumoral, apresentando circunvolugées, continua com o tecido encefalico (cabeca de seta) e com intensidade de sinal
semelhante ao do cértex, além de cavidade intraventricular hipoplasica (*), com dismorfismo do sistema ventricular supratentorial,
achados que caracterizam o padrao "brain in brain”.
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Figura 2 RM de cranio sequéncia T1 sagital, notando se a extensao da massa pseudotumoral desde regiao frontal (cabecga da seta) até
a topografia do terceiro ventriculo (seta branca cheia), que nos casos do padrao "brain in brain” se encontram disformes, além de nao
caracterizagao do corpo caloso (seta vazada branca).
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Figura 3 RM de Sela Turcica T1 pés contraste sagital (B) demonstrando herniagao do tecido da massa pseudotumoral (seta branca) por
falha de continuidade da base do cranio (seta vazada) ao nivel da sela tdrcica em diregao a rinofaringe (*), caracterizando encefalocele.
Observa-se ainda que a lesao tem realce pelo agente de contraste paramagnético semelhante ao tecido cerebral normal.
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Figura 4 RM de Sela Turcica T2 FLAIR corte axial onde é possivel observar as malformacoes da face: (A) microoftalmia a direita (seta
branca) com dimensoes reduzidas e aspecto irregular, (B) labio leporino (cabega de seta) e (C e D) a fenda palatina (*).
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