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A holoprosencefalia é caracterizada pela não clivagem do 

prosencéfalo em telencéfalo e diencéfalo, evento que ocorre 

entre a 4ª e 8ª semanas de vida fetal. 



O telencéfalo formara os hemisférios e ventrículos cerebrais, o

diencéfalo desenvolvera o 3ª ventrículo, tálamo e hipotálamo.





A patologia caracteriza-se por graus variáveis de fusão dos 

hemisférios e as anormalidades cromossômicas associadas 

incluem trissomia do 13, 18 e a síndrome de Meckel. Como a 

face se desenvolve no mesmo tempo que o cérebro, anomalias 

faciais são vistas comumente em associação a anomalia 

cerebral.



Os estudos descrevem três formas de acometimento da doença:

a primeira e mais grave denominada de alobar, caracteriza-se

pela ausência completa de diverticulação associada a

anomalias faciais graves que incluem ciclopia e fendas faciais,

com achados de ventrículo único, tálamo fundidos, não

havendo separação dos cornos frontais, occipitais e laterais; na

forma semilobar há separação parcial dos hemisférios cerebrais

e as anomalias faciais são mais leves como hipotelorismo e lábio

leporino.





A forma lobar é a mais leve de todas, com anomalias faciais

ausentes ou leves. Os hemisférios estão separados

posteriormente, contudo há falha da clivagem anteriormente.



A ultrassonografia mostra ausência de septo pelúcido, os

tálamos normais e os cornos frontais quadrados e fundidos.

Nesta forma as alterações fenotípicas não são expressivas e o

diagnóstico diferencial deve ser feito com a Displasia Septo

Ópitca.



Imagem em cortes coronal onde se observa a esquerda 

um ventrículo sem divisões (único) pela ausência de septo



Imagens em cortes coronais mostrando a dilatação ventricular







Imagem coronal com transdutor linear 

detalhando a fusão ventricular

Imagem sagital paramediana mostrando uma 

imagem cística em topografia da pinel e vaso 

calibroso posterior



Imagens coronais e axiais mostrando a imagem de vaso calibroso com fluxo 

venoso que pode corresponder a um ¨aneurisma¨ da veia de Galeno



Imagens feitas no plano axial com transdutor convexo em janela 

temporal (alternativa), mostrando outra visão das imagens anteriores 



A despeito de ser um diagnóstico que pode ser feito no

período pré-natal. Muitas vezes isso não ocorre pela dificuldade

diagnóstica nas formas para a forma lobar, onde a fissura inter

hemisférica pode ser observada e a ausência do septo

pelúcido não ser identificada.



O estudo ultrassonográfico neonatal deve ser realizado de

forma bastante detalhada utilizando-se transdutores convexos,

lineares e setoriais na tentativa de diagnosticar alterações

mínimas encefálicas que passem pela triagem ecográfica pré-

natal. O diagnostico precoce destas alterações vão nortear a

pesquisa de alterações associadas e a conduta neonatal e

pediátrica destas crianças.
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