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A. Heterotopia Mesencefálica

B. Tubulinopatia

C. Glioma Mesencefálico

D. Displasia Mesencefálica Anterior

1) QUAL O DIAGNÓSTICO?

01 mês de vida, nistagmo
Movimentos involuntários da cabeça

Caso gentilmente cedido por Dra Clarissa Barroso Pinto
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2) QUAL O SINAL ASSINALADO?

A. Dente de Leão

B. Dente Molar

C. Dente de Dragão

D. Dente Canino
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• Achado pouco descrito e, talvez 
subdiagnosticado em pacientes com 
Síndrome De Joubert.

• Relacionado a presença de feixe de 
fibras brancas ectópicas cruzando 
horizontalmente o mesencéfalo.

• QC: RDNPM, ataxia, hipotonia e 
dismetria

Displasia Mesencefálica 
Anterior em Boné
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Displasia Mesencefálica 
Anterior em Boné
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• Abaulamento na superfície anteroinferior do 
mesencéfalo no plano sagital;

• Sinal do “dente molar” na transição 
mesencéfalo-pontina no plano axial
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Abaulamento anteroinferior do mesencéfalo: estudos 
de tractografia demonstraram presença de fibras 
brancas anômalas.

- Imagem -
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Hipodisplasia do vérmis superior
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Hipoplasia da base da 
ponte

Hipoplasia das pirâmides 
bulbares

Atenção: agenesia de nervos cranianos pode 
estar associada!!
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