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Figura 1: Corte axial de tomografia computorizada cranioencefalica com fenda preenchida por li-
quido cefalorraquidiano no hemisfério cerebral direito compativel com esquizencefalia de labio
aberto.

Mulher de 47 anos, com hemiparesia esquerda de causa desconhecida desde a infan-
cia, sem outros antecedentes patoldgicos pessoais ou medica¢do, sem contacto com pro-
genitores pelo que se desconhece histdria familiar e gestacional. Encaminhada ao servigo
de urgéncia por convulsao presenciada por familiares. Exame fisico na admissao hospita-
lar com for¢a muscular grau 4/5 no hemicorpo esquerdo, sem outras altera¢des. Analises
sem alteragdes. Tomografia computorizada cranioencefélica a revelar trajeto preenchido
por liquor, rodeado por cortex, a contactar a superficie lateral do lobo frontal direito com
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Referéncias

o ventriculo lateral ipsilateral, a traduzir enquizencefalia de I4bio aberto (Figura 1). A do-
ente foi medicada com Levetiracetam 1000mg dividido em duas tomas didrias e encami-
nhada para estudo em consulta de Neurocirurgia.

A esquizencefalia ¢ um defeito congénito do desenvolvimento do coértex cerebral,
raro, com uma incidéncia de 0,54 a 1,54 por 100.000 nados-vivos [1]. E quase sempre es-
poradica, tendo sido descritos apenas alguns casos familiares. Caracteriza-se por uma
fenda no cérebro que conecta a pia-mater aos ventriculos cerebrais, sendo os seus bordos
delineados por substancia cinzenta. As causas sao diversas, englobando agentes teratoge-
nos, infe¢des pré-natais, trauma materno ou mutac¢des no gene EMX21 [2]. As fendas po-
dem ser unilaterais ou, mais frequentemente, bilaterais, e classificam-se em dois tipos: tipo
I com presenca de labios fechados (duas corticais sobrepostas) e tipo II com labios abertos
(fenda preenchida por liquido cefalorraquidiano). A apresentacao clinica é muito variada
e depende da sua extensdo e localizagao, sendo as mais comumente reportadas o défice
de forca muscular e o atraso do desenvolvimento intelectual, assim como a epilepsia que
pode s6 se manifestar na idade adulta. Alguns doentes sao assintomaticos, sendo a mal-
formagao apenas um achado imagioldgico [3-5].

O diagndstico é realizado por imagem, podendo ser feito com recurso a tomografia
computorizada, no entanto, pela sua maior sensibilidade e especificidade, o exame atual-
mente considerado mais adequado € a ressonancia magnética [2]. O tratamento depende
de varios fatores, nomeadamente os sinais e sintomas e a gravidade deles, consiste geral-
mente em terapéutica anticomicial e fisioterapia. Embora a maioria dos doentes tenha con-
vulsdes bem controladas, alguns doentes podem desenvolver epilepsia refrataria e poten-
ciais riscos associados a mesma, inclusive morte stbita. Nos casos complicados por hidro-
cefalia e elevagdo da pressao intracraniana pode ser necessaria intervencgao cirtirgica [1].
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