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DISGENESIA DO CORPO CALOSO E MAS-FORMACOES
ASSOCIADAS: ACHADOS DE TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA
E RESSONANCIA MAGNETICA*

Cristiano Montandon’, Flavia Aparecida de Sousa Ribeiro?, Leonardo Valadares Barbosa Lobo?,
Marcelo Eustaquio Montandon Janior!, Kim-Ir-Sen Santos Teixeira®

O termo disgenesia do corpo caloso refere-se a uma ma-formacédo deste com origem na embriogénese do
telencéfalo. O relato analisa os achados de tomografia computadorizada e ressonancia magnética em 11
pacientes com disgenesia calosa e em um caso de corpo caloso normal com lipoma associado. Esta pode
ser distinguida em trés grupos: agenesia total (trés casos), agenesia parcial (seis casos) e hipoplasia (dois
casos). Anomalias associadas foram observadas em nove casos, incluindo ma-formacédo de Chiari tipo Il
(um caso), esquizencefalia (um caso), cisto inter-hemisférico (dois casos), heterotopia nodular (um caso),
cisto de Dandy-Walker (um caso) e lipoma do corpo caloso (quatro casos). Este artigo demonstra um espec-
tro destes disturbios, auxiliando na sua interpretacdo diagndstica.

Unitermos: Disgenesia do corpo caloso; Ma-formacao cerebral; Anomalias do desenvolvimento; Lipoma do
corpo caloso.

Dysgenesis of the corpus callosum and associated malformations: computed tomography and magnetic reso-
nance imaging findings.

Callosal dysgenesis is a malformation of the corpus callosum with origins in the embryogenesis of the te-
lencephalon. We reviewed the computed tomography and magnetic resonance imaging findings of 11 pa-
tients with callosal dysgenesis and one patient with normal corpus callosum associated with a lipoma. The
patients were divided into three distinct groups: total agenesis (three patients), partial agenesis (six patients)
and hypoplasia (two patients). Associated abnormalities were observed in nine patients, including Chiari Il
malformation (one patient), schizencephaly (one patient), interhemispheric cyst (two patients), Dandy-Walker
cyst (one patient), nodular heterotopy (one patient) and lipoma of the corpus callosum (four patients). This
paper presents a review that may contribute to the diagnosis of these disorders.

Key words: Dysgenesis of the corpus callosum; Brain malformation; Developmental anomalies; Lipoma of
the corpus callosum.

INTRODUCAO

A expressgo disgenesia do corpo calo-
so aplica-se a variaveis graus de sua mé&
formacgo, desde a ausénciatotal até mini-
ma deficiéncia no seu desenvolvimento®.,
Assim, existem vé&rias desordensrelaciona-
das aformagao do corpo caloso, entre elas
as agenesias total e parcial, a hipoplasiae
oslipomas dafissurainter-hemisférica®®.
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As anormalidades do corpo caloso es-
t&o geralmente associadas a outras anoma-
liasdo telencéfalo, hajavistaserem forma-
dos na mesma época de desenvolvimento,
sugerindo serem estas ateragBesrel aciona
das com a mesma embriogénese®.

O advento datomografia computadori-
zada (TC) e, principalmente, da ressonan-
cia magnética (RM) tornou o diagndstico
das afeccBes do corpo caloso mais fécil e
mais acurado. A TC é delonge amais uti-
lizada, porém tem como principal desvan-
tagem ndo mostrar uma anatomia ideal do
corpo caloso, sendo necessarios cortes fi-
nos contiguos para reformatagdes no pla-
no sagital, com aumento significativo de
radiacdo ionizante. Jaa RM, por permitir
aquisicdo de imagens multiplanares e ndo
utilizar radiag8o ionizante, apresenta uma
maior vantagem sobre a TC, porém tem
como desvantagens o seu alto custo e ina-
cessibilidade por parte da populag&o®.

Nesteartigo sefaz umarevisio dosprin-
cipais achados e padrdes das lesdes con-
génitas do corpo caloso na TC e na RM,
asquaisconstituem meétodos ndo-invasivos
para avaliagdo do encéfalo, auxiliando no
diagndstico e na decis&o terapéutica.

MATERIAISE METODOS

O estudo foi realizado retrospectiva-
mente, por meio de revisdo de casos de
disgenesia do corpo caloso e més-forma-
¢0es associados, oriundos do Hospital das
Clinicas daUniversidade Federal de Goiés
(UFG) e da Clinica da Imagem, Goiania,
GO, no periodo de margo de 1998 a setem-
bro de 2002, reunindo um total de 12 ca-
sos. Seis pacientes foram submetidosa TC
de crénio, em aparelho Somatom AR con-
vencional Siemens, e seis a RM, em apa-
relho Giroscan T1.0-NT Philips. Entre os
pacientes estudados, sete eram do sexo
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feminino e cinco eram do sexo masculino,
com idades variando de 10 meses a 57
anos, com média de 17 anos.

RESULTADOS

A partir daépocado insulto e dos even-
tos que culminam com a disgenesia do
corpo caloso, os métodos de imagem po-
dem classificalanas seguintesformas: tipo
I, ou agenesia total, em que o corpo calo-
so esta completamente ausente; tipo |1,
agenesia parcial ou hipogenesia, cujo cor-
po caloso apresenta graus variados de en-
curtamento causados principal mente por
fatores interruptivos primérios ou relacio-
nados a obstrugdo organica; e tipo 111, ou
hipoplasia, em que o corpo caloso é com-
pletamente formado, porém apresenta re-
ducdo em seu tamanho, podendo ser focal
ou difusa, e em gera esta associada aim-
portantes alteragdes do cortex®?.

Foram encontradas as seguintes asso-
ciacOes a disgenesias do corpo cal0so:
complexo de Dandy-Walker, mé&-formagdo
do tipo Chiari, distirbios damigracéo neu-
ronal (esquizencefalia, heterotopia nodu-
lar e displasias corticais), defeito da linha
mediana (lipomas curvilineos e tdbulo-
nodul ares) e encefalomal &ciaperiventricu-
lar (Tabela 1).

DISCUSSAO

Embriologia e anatomia

O corpo caloso € formado no sentido
anterior para posterior, com excegdo do
rostro, Ultimo a se formar. A agenesia do
corpo caloso pode ser total ou parcial; se
for parcial, o esplénio e o rostro estardo
sempre ausentes (Figura 1). A presencade
esplénio normal com algum grau de alte-
racdo do joelho ou corpo € indicativo de
um processo secundério e ndo devido a
formacado primaria, caracterizando, assim,
a hipoplasia (Figura 2)®".

O corpo caloso adquire a forma adulta
por voltada 172 semanade gestagdo, quan-
do comega a se espessar com a maturacéo
do cortex cerebral, usualmente de anterior
para posterior®.

O ponto crucial na embriogénese do
corpo caloso esta no surgimento da placa
comissural no aspecto dorsal da l&mina
terminal, entre a 102 e a 122 semanas de
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Tabela 1 Distribuigao dos casos segundo a idade, sexo, métodos de imagem, diagndstico e associagoes.

Casos Idade Sexo | Método Diagndstico Associacoes
1 10 meses M TC Agenesia parcial do corpo caloso | Chiari tipo |
2 1 ano F TC Agenesia parcial do corpo caloso | Esquizencefalia
Cisto inter-hemisférico
3 8 anos F RM Corpo caloso normal Lipoma curvilineo
4 9 anos F RM Agenesia parcial do corpo caloso | —
5 9 anos M TC Agenesia parcial do corpo caloso | Lipoma
6 11 anos M TC Agenesia total do corpo caloso Lipoma
7 12 anos F TC Agenesia total do corpo caloso Dandy-Walker
Cisto inter-hemisférico
8 15 anos F RM Hipoplasia do corpo caloso Leucomalécia periventricular
9 19 anos M RM Hipoplasia do corpo caloso Heterotopia nodular
10 28 anos F TC Agenesia parcial do corpo caloso | —
11 35 anos F RM Agenesia parcial do corpo caloso | Lipoma do corpo caloso
12 57 anos M TC Agenesia total do corpo caloso —

M, masculino; F, feminino.

Figura 1. Agenesia parcial do corpo caloso (caso 4). A: RM SE T1 sagital — auséncia do esplénio e do rostro
do corpo caloso (setas) e reducdo volumétrica do seu joelho e corpo; B: RM SE T1 coronal — afilamento do

corpo caloso.

gestacao fetal. O papel da placa comissu-
ral € atuar como indutora do leito para a
decussacdo das fibras comissurais cal osas.
Se a placa comissural ndo ocorre, ndo ha
decussagdo de fibras, 0 que acarretara em
agenesiaprimariatotal do corpo caoso. A
induc&o desencadeada pela placa comissu-
ral €0 primeiro passo, aqual deve ser man-
tida até o término da decussacdo. Se nesta
época este processo for interrompido em
qualquer ponto, resultara numa “ hipoge-
nesia interruptiva’ ou agenesia parcia do
corpo cal 0s0. Estas sfo causas primériasde
disgenesias, sendo de etiologia desconhe-
cida, podendo estar relacionadas a diver-
sosfatores, entre eles: agentesinfecciosos,
quimicos, radiacdo, horménios maternos,
deficiéncia nutricional, hipdxia, fatores
genéticos e cromossomais®®.

Outra forma de hipogenesia é provoca
da pela obstrucdo orgéanica, tendo como

Figura 2. Hipoplasia do corpo caloso (caso 8). RM
SE T1 sagital — hipoplasia do corpo do corpo caloso
(seta).

principal causa lesdes lipomatosas. Este
fendmeno esté relacionado ao fechamen-
to do tubo neural, entre a 32 e a 52 sema-
nas de gestacdo, e antecede a decussacdo
das fibras do corpo caloso. Sendo assim,
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durante a formacgo do tubo neural, os res-
tos heterotopicos de gordura podem ser
incluidos na profundidade do telencéfalo
em desenvolvimento e, portanto, na posi-
¢&0o do corpo caloso, resultando numa co-
lisdo embrionéria. O grau de disgenesia
secundéria associada a estas inclusdes va-
ria de acordo com o tamanho do lipoma e
sua localizagdo. Ha também a possibili-
dade de o lipoma coexistir incidental men-
te com agenesia priméria do corpo cal0so
endo ser causadiretanageracdo destama-
formag&o@49,

Existem variasteoriastentando explicar
aorigem embriol 6gicadoslipomas do cor-
po caloso, masamais provavel éafahade
absor¢do das meninges primitivas, asquais
preenchem as cisternas do cérebro embrio-
nario no primeiro trimestre. A persisténcia
deste tecido meningeo ocorre em varios
graus e ha maturagdo para tecido adiposo.
Portanto, o lipoma é considerado umacon-
diggo hamartomatosa congénital™,

A hipoplasia do corpo caloso tem sua
origem apartir deanormalidadesnamigra-
¢80 neuronal ou na laminagdo das cama-
das corticais, ou sgja, nadisplasiacortical.
A etiologia é desconhecida, porém postu-
la-se ser este tipo de disgenesia calosa de-
corrente de um insulto no cortex cerebral
ou na substéncia branca apés o corpo ca-
loso estar completamente formado, por
volta da 182 & 208 semanas? (Figura 3).

Portanto, para a formagdo do corpo
cal0so s80 necessarios dois processos. 0
desenvolvimento do precursor do corpo
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caloso e a decussagéo das fibras das vesi-
culas hemisféricas. O defeito naformacéo
do corpo caloso pode resultar de um défi-
cit naindugao de seu precursor e nadecus-
sacdo, resultando em umaagenesiatotal ou
parcial, ou do erro no desenvolvimento das
fibras de associagao, levando a hipoplasia.
O grau de disgenesia do corpo caloso e de
anormalidades telencefélicas associadas
também depende da época do insulto®?.

Distribuicdo e quadro clinico

A incidéncia de disgenesia do corpo
caloso é desconhecida, sendo amaioriados
casos esporadica. Nao ha prevaléncia en-
tre os sexos. A maior parte dos pacientes é
assintomética. Alguns podem apresentar
sindrome de desconex&o cerebral, em que
0 aprendizado e a memaria ndo s8o parti-
Ihados entre os dois hemisférios. Convul-
sdes e retarde do desenvolvimento neuro-
psicomotor provavel mente sdo secundérios
aoutras desordens associadas, como as de
migragao neuronal e ndo propriamente a
anomalia do corpo caloso. Macrocrania
ocorre em 20% dos casos de disgenesiado
corpo caloso, estando relacionada a cistos
inter-hemisféricos™?.

Lipomas sfo raros defeitos da linha
mediana, podendo apresentar componen-
tesintracerebral, extra-axial e extracrania-
no. Dos lipomas intracranianos, 0 mais
comum € o do corpo cal0so, representan-
do aproximadamente 30% do total. Outras
localizagBes dos lipomas intracranianos
s80 as regiBes da placa quadrigeminal, cis-

Figura 3. Hipoplasia do corpo caloso (caso 9). A: RM SE T1 sagjtal — auséncia do corpo do corpo caloso
(seta); B: RM IR T1 coronal — heterotopia nodular periventricular (seta).
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ternaambiente e natela coréide do ventri-
culo lateral. Segundo a literatura, as mu-
Iheres sdo mais frequientemente afetadas,
porém, ha relatos de discreto predominio
desta afeccdo no sexo masculino. O lipo-
ma de corpo cal0oso associa-se adiferentes
graus de agenesia de corpo caloso. Tem
sido proposto que quanto mais cedo for o
surgimento do lipoma, mais grave sera a
anomalia resultante do corpo caloso. Des-
de que o corpo caloso se origina de ante-
rior para posterior, os lipomas com o apa-
recimento precoce devem ser mais ante-
riormente situados®.

Achados de imagem

Os achados de imagem variam de acor-
do com o grau de acometimento do corpo
caloso. Na agenesia total ou parcial do
corpo caloso, os ventriculos laterais estdo
separados e ndo-convergentes. Nos cortes
axiais de TC e RM os ventriculos laterais
sdo paralelos, apresentando cornos fron-
tais peguenos e com as bordas mediais
cdncavas, associados a um aumento des-
proporcional dos cornos occipitais (colpo-
cefalia). A colpocefaiaesta associada, em
40% dos casos, a disgenesia do corpo ca
loso®*" (Figura 4).

Nas imagens sagitais, a RM mostra au-
séncia parcia ou total do corpo caloso,
ndo identificagdo do giro do cingulo, e 0s
sulcos e giros corticais da face medial dos

Figura 4. Agenesia parcial do corpo caloso (caso10).
TC axial sem contraste endovenoso — aumento des-
proporcional dos cornos occipitais dos ventriculos
laterais (colpocefalia) e paralelismo ventricular.
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hemisférios irradiam a partir do terceiro
ventriculo (estenogiria). Se a agenesia for
parcial, identificam-se o corpo e o joelho
do corpo caloso®” (Figura 1A).

Um aspecto muito importante a ser ob-
servado na agenesia e na hipogenesia do
corpo caloso sdo as bandas de Probst, que
s80 fibras cal osas ndo decussadas, asquais
passam paralelamente a fissura inter-he-
misférica na parede media do ventriculo
lateral. Estas bandas sGo mais espessas
anteriormente e reduzem-se no sentido
posterior. Isto explica o menor diédmetro
dos cornos frontais em relagdo aos ventri-
culos laterais. Estas bandas sdo peculiares
a estas condicOes e aparentemente ndo
apresentam terminagBes nervosassignifica
tivas@4n,

O terceiro ventriculo é grande e em si-
tuacdo mais cranial, podendo situar-se
entre os ventriculos laterais. H4, também,
uma comunicagdo do terceiro ventriculo
com a fissura inter-hemisférica. Pode ser
observado cisto inter-hemisférico, que em
geral égrande e separaosdoishemisférios,
podendo apresentar-se multiloculado (Fi-
gurab). Deve-sefazer diagnostico diferen-
cial destes cistos associados a agenesia do
corpo caloso, dagueles de linha mediana,
tais como os porencefdlicos e cistos dor-
sai's associados a holoprosencefalia®”.

A disgenesia do corpo caloso pode as-
sociar-se aausénciade outrostratos comis-
surais, como a comissura anterior e hipo-
campal .

A

O lipoma do corpo caloso foi descrito
pela primeira vez, em autopsia, por Reil,
em 1812. Outrora, o diagndstico por ima-
gem erafeito pela radiografia simples do
cranio e pela pneumoencefalografia. Com
oadventodaTC edaRM, este diagndstico
tornou-se mais fécil e preciso. Asimagens
de RM ponderadas em T1 s&o atamente
especificas para diagnosticar e mostrar as
relacbes anatémicas do lipoma. Em 40%
dos pacientes com lipomaobservamos age-
nesia calosa®™.

Com base na morfologia e localizacéo
em relag&o ao corpo cal 0so, 0s lipomas po-
dem ser de dois tipos: tubulo-nodular e
curvilineo. Estadiferengaocorredevido ao
tempo de desenvolvimento dos lipomas
relacionados a formag&o do corpo caloso
e estruturas encefdlicas adjacentes. Acre-
dita-se estarem os lipomas tdbulo-nodula-
res presentes na formac&o do joelho do
corpo caloso e o curvilineo se originando
mais tarde no desenvolvimento®.

O lipoma tlbulo-nodular é visto como
lesdo volumosa, arredondada ou levemen-
te maior no sentido longitudinal, localiza-
do mais anteriormente, sendo duas vezes
mais fregliente e associado em maior grau
a anormalidades e sintomas, tais como
convulsdes, displasias faciais ou sindrome
frontal. O epicentro dos lipomas tibulo-
nodulares tende a ocorrer no joelho do
corpo caloso (83%), estendendo-se ros-
tralmente dentro da fissura inter-hemisfé-
rica. Estes lipomas s&o circundados por

Figura 5. Agenesia total do corpo caloso (caso 12). TC axial sem contraste endovenoso. A: Colpocefalia e
terceiros ventriculos elevados, situados entre os ventriculos laterais (seta). B: Paralelismo dos ventriculos

laterais (setas).
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uma capsula col agenosa densa aderente ao
cérebro adjacente. Ocasiona mente, ocor-
re depdsito de célcio nesta cipsula, den-
tro do lipoma ou mesmo no tecido conjun-
tivo circunjacente®? (Figura 6).

Ja os lipomas curvilineos estdo locali-
zados mais posteriormente, com morfolo-
gia semelhante a fita, ou sgja, sdo signifi-
cativamente maiores no sentido antero-
posterior e geralmente os pacientes sao
assintomaticos ou apresentam sintomas
como cefaléia ou alteracBes leves do es-
tado mental. Estes lipomas englobam todo
0 corpo caloso, incluindo o esplénio em
64%, e, asvezes, envolvem apenas o esplé-
nio e o corpo mais caudalmente em 36%
dos casos®¥ (Figura 7).

Os lipomas, quando nédo est&o associa-
dos a agenesia do corpo caloso, tém loca-
lizag&o pericalosa dorsal®19 (Figura 8).

A radiografia simples do créanio pode
mostrar area de radiotransparéncia central
com calcificagdo curvilinea periférica. A
TC mostra achados de agenesia calosa as-
sociada a lesdo expansiva com densidade
de gordura, podendo ou ndo demonstrar
calcificacbes. Na RM podemos observar
intensidade de sinal semelhante a de gor-
dura, ou sgja, hipersinal nas seqiéncias
ponderadasem SE T1 e FSE T2. A melhor
seqliéncia para o diagndstico € no plano
sagital ponderadaem T1. Asimagens pon-
deradas em T2 apresentam dificuldade em
evidenciar os lipomas curvilineos, pois a
intensidade aumentada de gordura é obs-
curecida pelo liquor adjacente™®.

AssociacOes

A maioria das estruturas telencefélicas
é formada entre a 102 e a 122 semanas de
gestacdo; assim, anomalias do corpo calo-
so freqlientemente estdo associadas a alte-
ragdes de outras estruturas'®.

A migrac8o neuronal esta diretamente
envolvida na formag&o do precursor do
corpo caloso, assim hé umarelagéo causal
entre aformacao do corpo caloso e déficit
de migragdo neuronal ®.

Aproximadamente 12% das disgenesias
do corpo caloso estdo associadas a hipo-
plasia ou auséncia da foice cerebral®,

Existem vérias anomalias associadas a
disgenesia do corpo caloso e ocorrem em
guase metade dos casos, dentre elas po-
dem-secitar asmaiscomuns: mé-formagéo

Radiol Bras 2003;36(5):311-316
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C

Figura 6. Agenesia total do corpo caloso (caso 6). Radiografia simples do cranio. A: Calcificacoes lineares em forma de virgula projetadas na regido frontal para-
mediana bilateral. B: Imagem radiotransparente na projecao em perfil. C: TC axial sem contraste endovenoso — lesao expansiva com densidade de gordura loca-
lizada na linha média em topografia do corpo caloso (seta), com calcificagdes periféricas (contorno de seta), associada a agenesia completa do corpo caloso.

do tipo Chiari Il (Figura9), complexo de
Dandy-Walker (Figura 10), distarbios de
migracdo neuronal (agiria, paquigiria, po-
limicrogiria, heterotopias e esquizencefa
lia) (Figura 11), disturbios da linha média
(encefdoceles, anomadiasfaciais), démde
outrasmaisraras como anomalias ocul ares,
alguns tipos de trissomias, sindrome de
Aicardi e espasmos infantis>2671%,

Os lipomas tUbulo-nodulares sdo mais
comumente associados a agenesia calosa

Figura 7. Agenesia parcial do corpo caloso (caso
11). RM SE T1 sagjtal — imagem de hipersinal em
forma de virgula pericalosa associada a auséncia do
esplénio do corpo caloso (seta).

A

Figura 8. Corpo caloso normal (caso 3). RM SE T1
sagital — imagem de hipersinal em forma de virgula
pericalosa (seta).

falia com paralelismo dos ventriculos laterais.

Radiol Bras 2003;36(5):311-316

do que os curvilineos. As anomalias rela-
cionadas aos lipomas podem ser similares
nosdoistipos, porém com diferentesniveis
degravidade, como, por exemplo, olipoma
do plexo cordide e calcificagbes periféri-
cas, as quais sdo encontradas nas duas va
riedades de lipoma. Algumas anormalida-
des, como displasia facial, defeito dsseo
frontal, encefaloceles e lipomas frontais,
somente sdo encontradas nos lipomas td-
bulo-nodul ares™?,

Figura 9. Agenesia parcial do corpo caloso associada a Chiari tipo Il (caso 1). TC axial sem contraste endo-
venoso. A: Mesencéfalo circundado por cerebelo, caracterizando o “sinal da banana” (setas). B: Colpoce-
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Figura 10. Agenesia total do corpo caloso associada a cisto de Dandy Walker (caso 7). TC axial sem con-
traste endovenoso. A: Agenesia do vérmis cerebelar (setas) e cisto de fossa posterior. B: Deformidade dos
ventriculos laterais e auséncia do joelho e esplénio do corpo caloso (setas).

CONCLUSAO

O surgimento de métodos de diagnés-
tico por imagem n&o-invasivos, comoaTC
eaRM, permitiu umamaior facilidade no
diagnastico das disgenesias do corpo calo-
so e enfermidades correlatas. Este artigo
mostra, deformasimplificada, estesdistlr-
bios, auxiliando, dessa maneira, nainter-
pretacdo diagnostica.
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