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O septo pelicido, delgada parede que separa os dois ventriculos late-
rais, consiste de duas ténues laminas verticais que, durante a embriogénese,
se distenderam, preenchendo o intervalo triangular entre o férnice e o corpo
caloso. Essas duas laminas podem se encontrar fundidas, separadas por
um espaco virtual ou delimitando uma grande cavidade, denominada quinto
ventriculo ou cavo do septo pelacido. Lowman e col.? mencionam varia-
cbes na morfologia do septo peliucido que, as vézes, pode estar ausente;
quando presente estd usualmente intacto embora, ocasionalmente, com fenes-
tragcbes que permitem comunicacdo direta com os ventriculos laterais.

Turner (1878), citado por St. John e Reeves?, foi o primeiro a observar
a auséncia anatdomica do septo pelacido. Sfintzescu e Mihailescu citam um
caso registrado por Forster, em 1933, no qual o defeito septal foi evidenciado
pela pneumencefalografia. A incidéncia de agenesia do septo pelucido (SP)
é variavel. Segundo Madonick e col. %, Davidoff e Dyke (1935) encontraram
um caso entre 2.500 estudados pela pneumencefalografia. Vinken e Stra-
ckee-Kuijer (1957) diagnosticaram agenesia do SP duas vézes, numa série
de 1.500 casos? Thieffry e col.® (1958) observaram, entre 1.349 pneu-
mencefalografias, 12 com sinais de agenesia do SP. St John e Reeves?’
(1957) observaram a anomalia em embrido de trés meses e em homem de
74 anos de idade. Os mesmos autores asseveram que a agenesia do SP,
sem evidéncia de hidrocefalia ou outra anormalidade encefadlica associada,
constitui excecao.

As caracteristicas pneumencefalograficas da auséncia do SP foram des-
critas em 1935 por Dyke e Davidoffl: “Nas posicbes antero-posterior e
postero-anterior os ventriculos laterais aparecem confluindo medialmente.
A costumeira sombra linear vertical, produzida pelo septo pelicido esta
ausente. Na linha média, ventralmente, ha uma projecdo dos ventriculos
semelhante a um mamilo”.
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Os térmos cisto e cavo do SP tém sido usados indiferentemente.
Alguns autores diferenciam cisto como dilatacio desta estrutura, isolada dos
ventriculos laterais e cavo como dilatacio comunicante. *

Schwidde ¢ (1952) encontrou cistos do SP em 20,34% de 1.032 necrép-
sias. Em 1.500 pneumencefalografias, Zellweger e von Muralt? (1952) encon-
traram dois exemplos de cavo do SP. Tenchini, citado por Hughes e col. 2
(1955), postula que cisto e cavo do SP ocorrem em 4% de homens e 9%
de mulheres. Thieffry e col.® (1958) encontraram cistos do SP em 5 e
cavo do SP em 6 casos entre 1.349 pneumencefalografias realizadas em
lactentes. Schunk 5 (1963) encontrou, em 307 encéfalos de pacientes com

algum tipo de distarbio neurolégico que os levou a morte, 60% com -cisto
do SP. Cavo do SP é comumente encontrado em encéfalos de criancas,
freqiientemente obliterando-se na idade adulta *.

Nosso propésito é apresentar 4 casos de agenesia e um de cavo do
septo pelacido, dada a raridade destas entidades.

OBSERVACOJOES

Caso 1 — P.E.J., sexo masculino, 7 meses de idade, branco, natural de Sao
Paulo (RG.HC. 608495). Em 9 de janeiro de 1961 foi trazido ao Hospital por
apresentar anormalidade no cranio, desde o nascimento. Nasceu de parto a térmo,
domiciliar, sem sinais de anéxia. Sorriu com dois meses, segurou objetos com 4
meses, sentou com 6 meses. Segundo filho de pais ndo consanguineos, sadios. Mae
com 34 anos. Exame neurolégico — Normal para a idade exceto no que concerne
ao exame do cranio: perimetro craniano (PC) 38 cm, diametro anteroposterior
(DAP) 13 cm, diametro bitemporal (DT) 11,5 cm. Chama a atencdo o alongamento
do cranio para cima (turricefalia), sendo o DAP anormalmente pequeno. A inspec-
cao, saliéncia na regidao frontal mediana, correspondente & sutura metopica e extre-
midade anterior da sagital. Fontanela bregmAtica completamente fechada. Lambda
aberto. Craniograma: sinais de soldadura precoce das suturas coroniria, metopica
e porcao mais ventral da sagital; auséncia de sinais de hipertensdo intracraniana.
Teste de Gesell: idade cronolégica de 24 semanas; paciente situado no setor motor

ao nivel de 12 semanas e nos setores adaptativo, linguagem e pessoal-social
ao nivel de 16 semanas; retardo global intenso, ndo uniforme, predominando no
setor motor. Pneumencefalografia (fig. 1): discreta dilatacdo do sistema ventri-
cular; acentuacao dos sulcos corticais das regides frontoparietais; nédo é visivel a
imagem do septo pelucido.

Cirurgia — Craniectomia em 31-1-61 realizada para refazer as suturas coro-
néria, sagital e metopica. Os bordos oOsseos foram protegidos com lamina de polie-
tileno. Pos-operatorio sem anormalidades. Evolug¢do — O teste de Gesell, realizado
em acompanhamento ambulatorial, um més apdés a cirurgia, revelou situar-se no
setor motor ao nivel de 28 semanas; no setor pessoal-social entre 28 e 32 semanas;
retardo intenso global mais acentuado no setor da motricidade e adaptativo.

Reinternado em 23-5-61, com diagnéstico de craniostenose recidivada. A mde
do paciente ndo constatou melhora no desenvolvimento da crianca apdés a cirurgia.
Exame neurolégico — Crianca lucida, contactuando pela visdo, audicdo e mimica;
irritadica. PC 42 cm, DAP 13,5 cm, DT 12 cm. Abdbada craniana nédo apresenta
sua curvatura normal, com angulacdo na unifo das regides fronto-parietais e parieto-
occipitais. Na regifo frontal h& uma saliéncia Ossea na linha média. A regiao
supra-orbitaria, na sua porcao lateral, acha-se deprimida havendo saliéncia da arcada.
Regifo occipital achatada. Falhas Osseas na regiao lambdéidea e frontal esquerda.
Nenhum sinal neurolégico focal. Craniograma: sinais de extensa craniectomia fron-
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Fig. 1 — Caso 1, P.E.J.,
pneumencefalografia.
Discreta dilatacdo do
sistema ventricular.

Nao é visfvel a imagem
do septo pelucido.

toparietal ao longo das suturas corondria e sagital; existem pontes de 0sso neofor-
mado unindo os bordos Osseos; falha 6ssea em cruz com diadmetro ao redor de
3 a 4 cm.

O paciente foi reoperado, em 31-5-61, sendo confirmada a existéncia de pontes
o0sseas por cima e por baixo das laminas de polietileno. A evolucido foi satisfatéria
e mais dois testes de Gesell evidenciaram melhora do desenvolvimento psicomotor
persistindo discreto retardo.

Caso 2 — L.C.B., sexo masculino, 23 meses de idade, branco, natural de Sao
Paulo (RG.HC 626427). Primeira consulta em 15-6-61. Nascido em 27-7-59, de parto
a térmo, hospitalar, normal. Aos 7 meses de idade, a méae notou que a crianca
ainda néo sustentava a cabeca. Nessa ocasido o0 exame radiografico do cranio
mostrou sinais sugestivos de hipertensdo intracraniana. Ao exame, constatou-se
retardo no desenvolvimento neuropsicomotor, cranio pequeno, porém, harménico: PC
48 ¢m. Pneumencefalografia: acentuacdo dos sulcos corticais especialmente nas re-
gides frontais; no sistema ventricular o ar ndo progrediu além do quarto ventriculo.

Angiografia pela cardtida esquerda: trajeto andmalo da artéria cerebral anterior,
sugerindo a possibilidade de agenesia do lobo frontal. Preumoventriculografia: a
porcao rostral do sistema ventricular é representada por cavidade unica resultante
da uniao dos c¢drnos frontais e da porcdo rostral do terceiro ventriculo. Os cdrnos

occipitais e temporais estdo separados. Quadro de agenesia do septo pelucido.
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Caso 3 — L.C., sexo masculino, 16 anos de idade, branco, solteiro, procedente
de Umuarama, Parand (RG.HC. 779258). Primeira consulta em 27-8-65. A mée
informa que quando o paciente leva susto, ou é surpreendido por ruidos mesmo
pouco intensos, cai repentinamente e, apds pequeno periodo apresenta convulsido
tonico-clonica. Quase didriamente, ao conciliar o sono, tem abalos musculares que,
muitas vézes, sdo seguidos por crises completas. As crises tiveram inicio had um
ano, apos queda com traumatismo craniano, sem perda de consciéncia. Antece-
dentes familiares — tio materno epiléptico. Antecedentes pessoais — parto a térmo,
domiciliar, normal. Andou com dois anos. Falou as primeiras palavras aos trés
anos. Grande dificuldade nos estudos, ndao tendo ultrapassado o segundo ano pri-
mario. Ao exame constata-se apenas rebaixamento intelectual. Craniograma normal.
Liquido cefalorraqueano normal. Reacdes para lues e cisticercose no sangue e liquor,
negativas. Eletrencefalograma: discreta anormalidade paroxistica na regiao centro-
parietal direita (grupos de ondas de seis a dez ciclos por segundo, de voltagem
mais elevada); ndo foi constatada anormalidade & fotostimulacdo. O paciente re-
cebeu medicacdo anticomicial (associacdo de barbiturico e hidantoinato) ficando
em contréle ambulatorial. Seis meses apés foi associada primidona devido ao aumen-
to da freqiiéncia das crises. Pneumencefalografia: fusdao das imagens correspon-
dentes aos corpos dos ventriculos laterais, resultando imagem simétrica de angulos
superolaterais arredondados, faltando a imagem do septo interventricular; retencao
de grande volume de ar na fossa infratentorial, disposto em forma de crescente,
de concavidade voltada para cima e para frente; sulcos cerebrais sem particulari-
dades; quadro de agenesia do septo pelucido e hipoplasia cerebelar.

Caso 4 — A.R., sexo feminino, 18 anos de idade, branca, solteira, procedente
de Campinas, Sao Paulo (RG.HC. 586999). Primeira consulta em 24-5-60. H& 6 anos
passou a apresentar crises convulsivas noturnas tonico-clonicas, com aura visual.
Freqiiéncia de trés a quatro crises por més. Antecedentes familiares — irméo epi-
1éptico. Antecedentes pessoais — parto a térmo, domiciliar, normal. Andou com
18 meses. Falou com 12 meses. Ao exame apenas rebaixamento psiquico. Liquido
cefalorraqueano normal. Eletrencefalograma: foco epileptégeno na regiao tempo-
ral esquerda constituido por numerosas ondas sharp de voltagem elevada. Medicada
com hidantoinatos, barbiturico, a paciente mantém-se em contréle ambulatorial
sempre mostrando irregularidade no uso da medicacfo, tendo crises esporadicas até
fevereiro de 1969 quando passou a apresentar fraqueza geral, ndo podendo deam-
bular sem auxilio, com maior rebaixamento mental e disartia. Pneumencefalografia
(outubro de 1969): ventriculos laterais de situacdo normal e volume aumentado;
auséncia da imagem do septo pelucido; alargamento dos sulcos cerebrais; quadro
de atrofia cerebral difusa e agenesia do septo pelucido.

Caso 5 — I.Z., sexo masculino, 50 anos de idade, branco, casado, procedente
c¢e Sdo Paulo (RG.HC. 204558). Primeira consulta em 2-1-51, HA um més, apro-
ximadamente, apresentou duas crises convulsivas generalizadas. No dia seguinte
teve novas crises, comecando pela face e propagando-se para o hemicorpo direito.
Exame neurologico: hemiparesia direita incompleta desproporcionada mais acentuada
no membro inferior. Reflexos profundos vivos no membro inferior direito. Cranio-
grama normal. Eletrencefalograma normal. Liquido cefalorraqueano: discreta hi-
perproteinorraquia com reacdes coloidais do tipo parenquimatoso. A pneumencefalo-
grafia mostrou alargamento dos sulcos da convexidade cerebral, difusamente, um
pouco mais acentuado nas regides parietais; presenca de cavo do septo pelucido
(fig. 2).

COMENTARIOS

Entre os nossos 4 pacientes com agenesia do septo pelacido, foram
evidenciadas outras anomalias associadas em trés (craniostenose no caso 1,
agenesia do lobo frontal no caso 2, hipoplasia do cerebelo no caso 3). Crises
convulsivas estavam presentes em dois (casos 3 e 4) e retardo mental em
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Fig. 2 — Caso 5, 1.Z.,
pneumencefalografia.
Nota-se aspecto tipico
do cavo do septo
pelucido.

trés (casos 1, 2 e 4). Em todos foi evidenciada agenesia do septo pelacido
por exame neurorradiolégico. O paciente com cavo do septo pelacido teve
crises convulsivas focais com generalizacdo ulterior.

Esses achados concordam com aqueles encontrados na revisio de 74
casos de agenesia do SP feita por Madonick e col.%. Estes autores encon-
traram alteracdées mentais em 17 casos, deficits motores em 9, alteractes
visuais em 6, ataxia em 5, alteracbes da fala em dois, deficit sensitivo em
um, movimentos anormais em um, crises convulsivas em 23, hidrocefalia
grave em 10 e moderada em 10 casos. E frequente a associacdo com ano-
malias como spina bifida, porencefalia, esclerose tuberosa, siringomielia,
amaurose bilateral, enoftalmo, microcefalia e agnesia dos fornices ou dos
bulbos olfatérios, agenesia do corpo caloso, cranio lacunar, displasia do
tracto o6ptico, agenesia dos tratos olfatéorios e agiria. As caracteristicas
clinicas observadas entre 91 casos com cisto ou cavo do septo pelicido sao
semelhantes *: alteracbes mentais em 35 casos, motoras em 25, cefaléia em
18, dificuldade visual em 17, deficits auditivos em 14, alteragbées da fala
em 10, alteracdes sensitivas em 8, movimentos anormais em um e crises
convulsivas em mais de 50% dos casos. Thompson, Kotter, Meyer, citados
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por Madonick e col.%, relatam grande incidéncia de hidrocefalia em pa-
cientes com cisto e cavo do septo pelacido.

Nossos casos corroboram a assercdo de que a agenesia do septo pelicido
nao é associada com um quadro clinico definido ou com sintomas particulares.
A diferenciacdo entre agenesia e cavo do septo pelicido ndo pode ser feita
pelos sinais ou sintomas apresentados pelo paciente, porque os achados cli-
nicos sao semelhantes.

A ocorréncia de agenesia do septo peliucido sem outra malformacéao

associada é bastante rara.
RESUMO

SAo apresentados 4 casos de agenesia e um de cavo do septo pelacido.
Sido feitos comentarios sobre a incidéncia, sintomatologia e associacbes com
outras anomalias, chamando a atencdo para a inexisténcia de um quadro
clinico préprio ou de um sintoma peculiar nestas duas entidades.

SUMMARY
Agenesis and cavum of septum pellucidum: report of five cases

Four cases of agenesis and one of cavum of septum pellucidum are
reported. Comments on the incidence, symptomatology and association with
other anomalies, emphasizing the absence of a definite clinical picture or
symptom are made.
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