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2.- RESUMEN. ) )

TITULO. “ANOMALIAS CONGENITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
DETECTADAS POR RESONANCIA MAGNETICA, EN EL PACIENTE
PEDIATRICO MENOR DE 16 ANOS *.

ANTECEDENTES. E] desarrollo de las malformaciones corticales representa un
grupo heterogéneo de desordenes, caracterizados por anermalidad cortical y
proliferacion glial, los avances en neuroimagen han permitido reconocer las
diferentes lesiones desarrolladas asociadas a convulsiones focales. El desarrollo de la
malformacion cortical representa el 68% en lactantes y el 26% en nifios y
adolescentes con epilepsia refractaria a tratamiento médico, la localizacion de la
displasia focal cortical es extraatemporal o multilobar y frecuentemente involucra la
region peri Rolandica, las lesiones restringidas al lobulo temporal son menos
comunes, las manifestaciones clinicas como las crisis epilépticas reflejan la region
anatomica afectada, el déficit neurolégico puede consistir en trastorno sensitivo o
motor y esta presente en 2/3 de los pacientes.

OBJETIVO. Identificar los tipos de malformaciones congénitas del sistemna nervioso central,
METODOLOGIA. Se inclur los estudios de resonancia magnética efectuadas del afio 2001 al
2005 de los pacientes menores de 16 afios archivadas en el servicio de radiodiagndstico del UMAE
HGCMNR Dr. Gaudencio Gonzilez Garza, como placas impresas o bien directamente del sisterna de
Red Magic sas que permite localizar los estudios por nombre, numero de filiacion y/o numero de estudio;
que cumplan los criterios de seleccion.

Se utilizard resonador marca SIEMENS (Magneton Open viva) de 2 teslas, con las siguientes secuencias
T1, T2, cortes coronales, sagitales y axiales.

Se obtendré la concordancia kappa intracbservador con  todos los estudios (pera la identificacion del
paciente) por la Dra. Adriana Horta M. neurorradiologa; en dos etapas distintas con un mes de intermedio
para obtener el indice de concordancia kappa intraobservador. Una vez obtenido el indice y siempre y
cuando sea mayor de 0.7 se procederd a analizar los hallazgos de los estudios totales permitido obtener un
diagnostioo topografico y en el mejor de los casos etioldgico de las manifestaciones clinicas del paciente
RESULTADOS. Se estudio un total de 120 estudios de resonancia magnética, de
pacientes con anomalias congénitas, del SNC en el paciente pediatrico menor de 16
afios, 67 hombres (55.8%) y 53 mujeres (44.2%), en el periodo comprendido entre
enero del 2001 a mayo de 2005 del Hospital General C.M.N. “La Raza”.

La identificacién de anomalias congénitas fueron como sigue: Anomalias del
desarrollo cortical 75 casos (62.5%); Quistes aracnoideos 15 casos (12.5%);
Anomalias del cierre del tubo neural 14 casos (11.7%); Malformaciones de fosa
posterior 9 casos (7.6%) y anomalias de induccion ventral 4 (3.3%); Otros casos 3
(2.5%).

DISCUSION. La RM es un método 1til en la detecciéon de malformaciones
congénitas del sistema nervioso central, como Unica manifestacion clinica son las
crisis convulsivas. En relacion a la presentacion de las malformaciones del sistema
nervioso central por sexo, los datos arrojados por el presente estudio muestran una
significancia estadistica de predominio en el sexo masculino a diferencia de la
literatura mundial.
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3.- ANTECEDENTES HISTORICOS:

Después del desarrollo de las tres capas embrionarias: mesodermo, ectodermo y
endodermo, el ectodermo da origen al desarrollo del tejido neural, para la formacion
del tubo neural, la especificacion de las diferentes regiones ocurren apartir del tubo
neural tanto en direccion de 2 ejes; rostro/caudal como dorso/ventral, las regiones del
sistema nervioso central se originan de la parte rostral del tubo neural, y la médula
espinal de la parte caudal (1).

Las células mas dorsales del tubo neural (cresta neural) migran hacia la periferia del
sistema nervioso central, una area llamada matriz germinal, adyacente a la luz del
tubo neural (futuro sistema ventricular), contiene células neurales que son las
precursores de las neuronas y son 2 tipos de células gliales, oligodendrocitos y
astrocitos; las células precursoras neuronales migran a través de células
especializadas llamadas células gliales radiales , para localizarse en una de las 6
capas de la corteza cerebral. (1)

Una vez que las células tienen su localizacion precisa y especifica. los axones hacen
sinapsis; una falla en la conexion ocasiona el desarrollo de apoptosis (1).

En resonancia magnética en secuencia de T1 la malformacion de Chiari I, se muestra
un descenso de las amigdalas cerebelosas las cuales se extienden por debajo del nivel
de foramen magnum (1).

En la misma secuencia la agenesia del cuerpo calloso puede ser total o parcial, se
observa mejor en corte sagital, esta malformacion puede ser un hallazgo y no
asociarse a problemas de desarrollo y neurolégicos (1).

El desarrollo de las malformaciones corticales representa un grupo heterogéneo de
desdrdenes, caracterizados por anormalidad cortical y proliferacion glial, los avances
en neuroimagen han permitido reconocer las diferentes lesiones desarrolladas
asociadas a convulsiones focales. El desarrollo de la malformacion cortical
representa el 68% en lactantes y el 26% en nifios y adolescentes con epilepsia
refractaria a tratamiento médico, la localizacion de la displasia focal cortical es
extraatemporal o multilobar y frecuentemente involucra la region peri Roléndica, las

lesiones restringidas al l6bulo temporal son menos comunes, las manifestaciones
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clinicas como las crisis epilépticas reflejan la regién anatomica afectada, el déficit
neuroldgico puede consistir en trastorno sensitivo o motor y esta presente en 2/3 de
los pacientes. (2)

En una serie de 33 pacientes con epilepsia antes de los 12 afios de edad con una
variedad de malformaciones de desarrollo cerebral localizada; tuvieron una menor
incidencia de déficit neurologico y retraso mental (2).

El 65% de pacientes con malformaciones congénitas cerebrales pueden debutar con
crisis epilépticas (2).

Las investigaciones conducen a que el diagnodstico de malformaciones congénitas
cerebrales puede proponerse por la presencia de retraso mentai, trastornos del suefio,
caracteristicas dismorficas o sélo problemas de aprendizaje y conducta a muy
temprana edad. (2).

El defecto del cierre del tubo neural es la malformacion congénita méas comin, la
prevalencia varia entre paises y raza, en Inglaterra fue de 0.8/1000 nacidos vivos en
1994, los factores etiolégicos se asocian a varios genes y a factores ambientales
pobremente entendidos (2).

Las malformaciones del cerebro medio pueden causar parélisis de los nervios craneales
inferiores y apnea central que puede ser confundida con epilepsia (2).

La clasificacion de las malformaciones congénitas del sistema nervioso central
incluyen (2):

a) trastornos de formacién del tubo neural (2).

b) Trastornos de regionalizacion, siendo la mas severa la holoprosencefalia, esta
malformacién cerebral resulta de un defecto primario de la induccion durante
las primeras cuatro semanas de la embriogénesis, resultado en una separacion
incompleta de los hemisferios cerebrales. Tradicionalmente se ha clasificado en
tres tipos: alobar.es la forma mas grave de presentacion por resonancia
magnética se identifica la falta de separacion de los hemisferios cerebrales,
usualmente esta asociado con malformaciones craneales severas, la semilobar
en donde los hemisferios cerebrales se encuentran parcialmente fusionados, es

considerada una forma intermedia de la enfermedad, y la forma lobar en la que
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d)

e)

g)

h)

por resonancia magnética encontramos una evidente separacién de los
hemisferios cerebrales, es la forma menos severa. (3).

Trastornos del desarrollo cortical incluyendo los trastornos de proliferacion y
diferenciacién celular (microcefalia y megalencefalia), asi como trastornos de
migracion neuronal; ias heterotopias en bandas subcorticales es una mutacion
del cromosoma x, responsable en los casos familiares en un 80%, y casos
masculinos esporadicos en un 25%. La resonancia magnética demuestra la
extension de las heterotopias en bandas subcorticales bilateralmente desde el
polo occipital hasta la region frontal, separadas desde la corteza por una
delgada placa de matriz blanca (4, 5).

La lisencefalia clasica es la ausencia de giros normales de la corteza cerebral;
los pacientes usualmente tienen retraso en el desarrollo mental, epilepsia y/o
microcefalia, la cual puede manifestarse desde el nacimiento o bien después de
los 8 meses de edad, en resonancia magnética en secuencia T1 el cerebro puede
ser completamente liso o tener 4reas de agiria-paquigiria. (6).

En la heterotopia nddular periventricular, las neuronas migran en forma
erronea fuera de la region ventricular y forman nédulos neuronales a lo largo de
las paredes de los ventriculos laterales (7).

La esquisencefilia malformacion del desarrollo raro caracterizado por
hendiduras en los hemisferios cerebrales, es considerado una forma de
porencefalia, pueden ser uni o bilateral, y se distinguen por resonancia 2 tipos:
una como una hendidura cuyas paredes comunica el ventriculo con el espacio
subaracnoideo (labio abierto) y labio cerrado, en donde ambas paredes de la
hendidura chocan, no existiendo una comunicacién con el espacio
subaracnoideo y el sistema ventricular (8).

Combinacién de malformaciones cerebrales: incluye la agenesia del cuerpo

calloso total, parcial o asociada a otras malformaciones cerebrales. (8).

Malformaciones de estructura de fosa posterior: La aplasia o hipoplasia de los

hemisferios cerebelosos, malformacion de Dandi-walker, que consiste en una
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agenesia completa o parcial del vermis, dilatacion del cuarto ventriculo asi

como fosa posterior grande (9).
La malformacion de Chiari 1: Trastomo de origen incierto, definido
tradicionalmente como herniacion de las amigdalas cerebelosas a través del
foramen magnum; esta anomalia causa en ocasiones siringomielia. Al contrario
de otras malformaciones de Chiari, el CMI tiende a presentarse entre la segunda y
tercera década de la vida y en algunas ocasiones la refieren como el tipo adulto
(10).
La malformacién de Chiari Il se presenta al nacer y consiste en una herniacion
del cerebelo y médula dentro del canal espinal asociado a mielodisplasia y
trastornos complejos de cerebro como polimicrogiria (11).
La malformacion de Chiari I1I esta presente al nacimiento y es definida como
herniacion cerebelar dentro del encefalocele cervical (12).
La imagen de resonancia magnética ha revolucionado el diagnostico, conduce a
la deteccion de casos no reconocidos previamente o en forma errénea catalogados
como otro tipo de lesiones. (13).
Los pacientes con malformaciones de Chiari | presentan sintomas relacionados
con Siringomielia, demostrado por resonancia magnética la distensién del Syrinx
desde C4 a C7 (14).
Debido a que no existe una clasificacion internacional de malformaciones
congénitas del SNC, se incluiran los casos deacuerdo a la clasificacion de Verity,

por contemplar los diversos subgrupos arriba citados. (Ver anexo 1.)
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3.- JUSTIFICACION.

La necesidad de saber los tipos de malformaciones del sistema nervioso central que
llegan al servicio de radiodiagnéstico de la UMAE DR Gaudencio Gonzilez Garza
del Hospital CMN La Raza, el cual proporciona atencion de tercer nivel a 61843
derechohabientes menores de 16 afios correspondiente a la region norte de la zona
metropolitana de la Ciudad de México, el Estado de México e Hidalgo.

El advenimiento de la resonancia magnética nuclear a partir del afio 2001 ha dado la
oportunidad de detectar lesiones en sistema nervioso central imperceptibles para la
tomografia debido a su mayor capacidad de resolucion, ello ha permitido obtener un
diagnéstico topografico y en el mejor de los casos etiologico de las manifestaciones
clinicas del paciente neurologico.

Hasta el momento no existe publicacién nacional sobre los diferentes tipos de

malformaciones congénitas del sistema nervioso central en nuestro pafs.
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4.- PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

En el paciente pediétrico atendido en el Hospital UMAE Centro Médico La Raza

jcuales son los tipos de malformaciones congénitas del sistema nervioso central?

Anomalias congénitas del sistema nervioso central, detectadas por resonancia
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5.- HIPOTESIS:

En estudio transversal no es necesario.

Anomalias congénitas del sistema nervioso central, detectadas por resonancia
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6.- OBJETIVO.

6.1.- Identificar los tipos de malformaciones congénitas del sistema nervioso

central.

Anomalias congénitas del sistema nervioso central, detectadas por resonancia
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7.- TIPO DE ESTUDIO: Descriptivo, observacional, Transversal.
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8.- UNIVERSO DE TRABAJO Y METODOLOGIA:

Se incluiré los estudios de resonancia magnética efectuadas del afio 2001 al 2005 de
los pacientes menores de 16 afios archivadas en el servicio de radiodiagnostico del
UMAE HGCMNR Dr. Gaudencio Gonzilez Garza, como placas impresas o bien
directamente del sistema de Red Magic sas que permite localizar los estudios por
nombre, numero de filiacion y/o numero de estudio; que cumplan los criterios de
seleccion.

Se utilizara resonador marca SIEMENS (Magneton Open viva) de .2 teslas, con las
siguientes secuencias T1, T2, cortes coronales, sagitales y axiales.

Se obtendrd la concordancia kappa intraobservador con todos los estudios (para la
identificacion del paciente) por la Dra. Adriana Horta M. neurorradidloga; en dos
etapas distintas con un mes de intermedio para obtener el indice de concordancia
kappa intraobservador. Una vez obtenido el indice y siempre vy cuando sea mayor de
0.7 se procedera a analizar los hallazgos de los estudios totales permitido obtener un
diagnostico topografico y en el mejor de los casos etioldgico de las manifestaciones
clinicas del paciente neurologico.

Y se clasificari los hallazgos utilizando la Clasificacion de Verity, (1)

Anexo |
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9.- CRITERIOS DE SELECCION.

9.1CRITERIOS DE INCLUSION
Paciente con diagndstico de envid para la realizacion del estudio:
Crisis epilépticas, malformacién estructural del sistema nervioso central,

retraso psicomotor, malformaciones faciales severas.

9.2 CRITERIOS DE EXCLUSION
Se excluirdn los estudios con enfermedades neoplasicas. Infecciones del SNC,
Traumatismo craneo encefélico, asi como enfermedades de tipo degenerativo, y

auto inmune.

9.3 CRITERIOS DE ELIMINACION
Se eliminardn los estudios enviados al sistema del Magic Sas de forma

incompleta.
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10.- ANALISIS ESTADISTICO.

Los resultados se analizaran con estadistica descriptiva en base a proporciones y se

obtendra la concordancia kappa intraobservador para la concordancia en la

interpretacion de los estudios.
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11. MEDICION E IDENTIFICACION DE LAS VARIABLES.

11.1 VARIABLES DE INTERES

11.1.1 Definicién conceptual.

Deformacion congénita del sistema nervioso central, que se dividen segun los

principales estadios de desarrollo del encéfalo humano:

- Trastornos de induccion dorsal, la cual ocurre entre la semana 3 - 5 de

gestacion con manifestaciones del tipo de los defectos del tubo neural

mencionando:

o]

o]

craneorraquisquisis: fisura o hendidura congénita de la columna
vertebral y del craneo.

Anencefalia: ausencia de una gran parte del cerebro.

Mielosquisis: es una depresion del ectodermo del embrion que se
cierra como un tubo resultando inmerso en el mesodermo v separado
del ectodermo que forma la piel.

Encefalocele: defecto del tubo neural que ocurre en el encéfalo.
Malformacion de Chiari: defecto congénito presente al nacer en la que
se manifiesta por el descenso de las amigdalas cerebelosas o la parte
inferior del cerebelo como resultado de una fuerza de traccién
sometida a la médula espinal, y transmitida por el filum terminale.

Hidromielia: conducto central dilatado y tapizado por epéndimo.

- Trastornos de induccién ventral, ocurriendo entre la semana 5 — 10 de

gestacion.

(]

Holoprosencefalias: ocurre una falla en el cibaje lateral (que originan
los 2 hemisferios) y transversal (que originan el telencefalo y al
diencefalo) del procenséfalo o cerebro anterior. Se asocia a
cromosomopatias como la 13 y 18.

Alobar: apariencia primitiva del cerebro no segmentado, en una

cavidad ventricular unica en forma de herradura. Talamos y ganglios
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de la base fusionados, la hoz del cerebro y la cisura interhemisferica
estan ausentes. Defectos severos de la linea facial media.

o Semilobar: el cerebro esta parcialmente diverticulado, con formacién
de 16bulos rudimentarios, no se diferencian los 16bulos frontales ni los
ganglios basales anteriores, minima diferenciacion ventricular, no
existe las porciones anteriores del cuerpo calloso.

o Lobar: cerebro dividido casi completamente, ventriculos y l6bulos
bien formados.

o Displasia septooptica: Sx. De Morsier, puede ser considerada como
una forma muy leve de holoprosencefalia lobular, sus componentes
bésicos son la ausencia o la disgenesia del septo pélucido asociada a
hipoplasia del nervio dptico.

o Anomalias faciales: son anomalias congénitas que pueden afectar el
labio superior, paladar duro o blando hasta la nariz, pueden estar
juntas o separadas.

o Hipoplasias / displasias cerebelosa: desarrollo incompleto del
cerebelo. La hipoplasia cerebelar intensa ha sido 1lamada como Chiari
IV.

o Malformacion de Dandy — Walker: de etiologia desconocida, es una
malformacién aislada que no parece hereditaria, la presentacion mas
comun es la hidrocefalia, clinicamente se manifiesta con ataxia,
nistagmo y pardlisis de los nervios craneales.

- Los trastornos de proliferacion, diferenciacion e histogénesis neuronal, siendo
afectado este estadio en los 2 a 4 meses de gestacion originando por

consiguiente:

o Microcefalias: tamafio de la cabeza significativamente inferior a la
media normal para la edad y el sexo del persona, sobre las bases de

unas tablas estandarizadas.
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Megalencefilia: aumento del tamaiio del parénquima cerebral.
Estenosis del Acueducto: es la causa primaria mas frecuente de
hidrocefalia.

Quistes Aracnoides. De localizacion en fosa posterior se caracterizan
por lesiones quisticas llenas de LCR, y encerradas en las capas

separadas de la aracnoides.

- La afectacion a nivel de la migracién celular se origina del 2 al 5 mes de

gestacion.

o}

Esquizoencefalia: hendidura cubierta de sustancia gris displasica que
afecta todo el espesor de la corteza en uno o ambos hemisferios
cerebrales.

Lisencefalia: puede ser completa (Agiria) o incompleta (paquigiria),
cerebro sin circunvoluciones asemeja al cerebro fetal entre la semana
23 y 24 de gestacion.

Paquigiria: cerebro con circunvoluciones gruesas.

Polimicrogiria: varias circunvoluciones pequefias y poco profundas.
Heterotdpias: sustancia gris en localizacion anormal, pueden ser
focales o difusas, con apariencia nodular o en banda.

Agenesia del cuerpo calloso: ausencia del cuerpo calloso y de la
circunvolucion del cingulo. Los ventriculos laterales estén paralelos y

no convergen.

- Estadio del desarrollo de los trastornos de mielinizacion, maduracién, ocurre

desde el sexto mes hasta la edad adulta.

11.1.2 Definicién Operacional:

Encefalocele, el mas frecuente hasta en un 80 a 90 % son los occipitales los cuales se
asocian a defectos del tubo neural. Los parietales se asocian a anomalias de la linea
media del encéfalo como agenesia del cuerpo calloso, malformacién de Dandy —
Walter, Holoprosencefalia lobar. Los de tipo transsesfenoidal son infrecuentes y se

asocian a anomalias de la silla turca y endocrina, agenesia del cuerpo calloso.
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Chiari I, amigdalas puntiagudas en forma de clavija, y desplazadas al conducto
cervical superior, asi como la presencia de una hidrosiringomielia.

Chiari II, fosa posterior poco profunda y anormalmente pequefia, con senos
transversos y prensa de herofilo en posicion baja el agujero es ancho 90% presentan
anormalidades en los ventriculos como colpocefalia, tercer ventriculo suele ser ancho
y cuarto ventriculo pequeifio, alargado y algo tubular, trastornos de la formacion de
los surcos y las circunvoluciones, como Polimicrogiria y Heterotdpias de la sustancia
gris, disgenesia del cuerpo calloso.

Chiari III, herniacion del encéfalo posterior un encefalocele occipital bajo o cervical
alto,

Chiari IV, estudio entre las hipoplasias y displasias del cerebelo.

Holoprosencefalias, se define como la falta completa o parcial de divisién del
cerebro embrionario en hemisferios y l6bulos. Se divide clasicamente en tres grupos:
1) holoprosencefalia alobar, forma mas grave, se asocia a anomalias craneofaciales
intensas, monoventriculo, septo pelucido, hoz del cerebro y fisura longitudinal del
cerebro ausente y asi como talamos y ganglios basales fusionados. 2)
holoprosencefalias alobar, relacionado con variables anomalias craneofaciales, astas
occipitales rudimentarias, septo pulucido ausente y parcial desarrollo de la hoz del
cerebro y de la fisura longitudinal del cerebro, los tdlamos y ganglios de la base
parcialmente fusionados, 3) la de tipo lobar la menos grave, con ausencia o leves
anomalias craneofaciales, astas frontales cuadradas, septo pelucido ausente, hoz del
cerebro bien formada, y talamos y ganglios basales separados.

Hipoplasias o displasias cerebelos has, la hipoplasia ce rebelar intensa ha sido
denominada en ocasiones Chiari IV, en el Sindrome de Joubert los pedunculos
cerebelosos inferiores y superiores son pequefios y tienen una forma convexa o
sagital en RM.

Estenosis del acueducto, los hallazgos son mas especificos, aunque son ciertamente
variables. Los pacientes con hidrocefalia severa presentan estenosis en el acueducto
proximal, ya sea en el nivel del tubérculo cuadrigéminos anterior a la entrada del
acueducto inmediatamente inferior a la comisura posterior. La RM puede diferenciar

entre una estenosis benigna y la estenosis neoplasica del acueducto.
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Complejo Dandy — Walker, se caracteriza por dilatacion quistica del cuarto
ventriculo y la presencia de una fosa posterior ensanchada, con desplazamiento hacia
arriba de los senos transversos, la tienda del cerebelo y la confluencia de los senos,
asociado todo ello a diferentes grados de aplasia o hipoplasia del vermis.

Quiste Aracnoideo lesiones llenas de liquido cefalorraquideo y encerradas en las
capas separadas de la aracnoides. En estos casos, el cuarto ventriculo y el vermis
estan normalmente estructurados, pero desplazados por el quiste. La intensidad de
sefial del contenido es casi igual al del LCR.

Esquizoencefalila, cerebro hendido, es una hendidura bordeada por sustancia gris y
llena de liquido cefalorraquideo, que se extiende desde la superficie ependimaria del
cerebro por toda la sustancia blanca hasta la piamadre. Existen dos tipos la de labio
abierto en la cual las paredes estan separadas y las de labio cerrado en donde las
paredes estan en aposicion.

Lisencefalia, los pacientes con la lisencefalia tipo I, muestran colpocefalia y una
corteza engrosada, circunvoluciones ensanchadas y planas, interfase de sustancia
gris y blanca lisa, surcos laterales oblicuos y rectos o poco profundos en forma de
ocho. La tipo Il, corteza sin capas engrosada de aspecto polimicrogirico, asociada a
hipomielinizacién de la sustancia blanca subyacente.

Displasia cortical no lisencefalica, o complejo Agiria-paquigiria, pueden ser difusas o
focales, uni o bilaterales. Tienen anomalias en la sustancia blanca subyacente que
generalmente se ven como focos de sefiales en T2 aumentadas, lo que sugiere la
presencia de gliosis.

Heterotdpias laminares, se produce una detencion difusa de la migracién neuronal, se
deposita una capa de neuronas entre el ventriculo y la corteza. La sustancia gris
anormalmente ubicada tiene la misma intensidad que la sustancia gris cortical en las
secuencias de diagndsticos por imagen. Las Heterotopias nodulares la migracién
pueden ser también difusas o focales, se ven multiples pequefios focos de sustancia
gris en la region subependimaria, dan la misma sefial que la corteza en todas las
secuencias de RM y no presentan realce tras la administracion de contraste.

Agenesia del Cuerpo Calloso, los ventriculos laterales aparecen paralelos entre si y a

menudo tienen astas frontales pequefias y puntiformes y astas occipitales
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desproporcionalmente ensanchadas (colpocefalia), en los estudios axiales, los haces
de Probst se ven como bandas prominentes de sustancia blanca por dentro de los
ventriculos laterales no convergentes. El tercer ventriculo se localiza por arriba de la
cisura inter hemisférico. La agenesia completa se observa ausencia de una
circunvolucion y un surco del cingulo identificables, con circunvoluciones que

irradian hacia fuera a partir de un tercer ventriculo alto y a caballo.

11.1.3 Indicador: Malformacion congénita observada (nombre).

11.1.4  Escala de Medicion: Cualitativa nominal
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11.2 VARIALES DEMOGRAFICAS:

EDAD:

11.2.1Definicion Conceptual: f. (lat. Aetas). Tiempo transcurrido desde el nacimiento:
un nifio de corta edad. Duracion de la vida. Duracion de una cosa material. Cada uno
de los periodos de la vida: la infancia es la mas feliz de las edades. Periodo histérico:
la Edad Moderna, la Edad del Bronce.

11.2.2 Definicién operativa: Tiempo transcurrido entre el nacimiento y la fecha de
estudio.

11.2.3 Indicador: Afios cumplidos.

11.2.34 Escala de medicion: Cuantitativa discreta

11.3. SEXO:
11.3.1 Definiciéon Conceptual: m. (lat. Sexus). Diferencia fisica y constitutiva del

hombre y de la mujer, del macho y de la hembra: sexo masculino, femenino.

11.3.2 Definicion operativa: Se clasificard de acuerdo al género indicado en la
solicitud.
11.3.3 Indicador: Masculino / femenino

11.3.4 Escala de medicion: Cualitativa Nominal
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12.- ASPECTOS ETICOS.

Unicamente se evaluara estudios de archivo por lo que no es necesario carta de
consentimiento informado. Dicha informacién obtenida sera confidencial, no

utilizindose para otros fines. De acuerdo a la Ley General de Salud el riesgo del

estudio es minimo.
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13.- RECURSOS Y FACTIBILIDAD.

Recursos Humanos:

Neurorradiélogo con capacitacion en resonancia Magnética

Residente de 3er afio de radio diagnostico

Recursos Fisicos:

Estudios de RMN de craneo: en archivo y en la memoria RAM del equipo de
computo del resonador.

Hojas papel bond

Cartucho de tinta

Equipo de cémputo
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14.- RESULTADOS.

Se estudio un total de 120 estudios de resonancia magnética, de pacientes con
anomalias congénitas, del SNC en el paciente pediatrico menor de 16 afios, 67
hombres (55.8%) y 53 mujeres (44.2%), en el periodo comprendido entre enero del
2001 a mayo de 2005 del Hospital General C.M.N. “La Raza”. (Ver gréfico 1.)

La distribucién por grupo de edad fue la siguiente: Recién Nacidos 3 casos (2.5%);
menores de 1 afio 45 casos ( 37.5%); de | a 3 afios se encontraron 34 casos ( 28.3%),
de 4 a 5 afios 9 casos ( 7.5%) ; de 6 a 11 afios 14 casos (11.7%)de 12-16 afios 15
casos ( 12.5%) con una media a los 12 meses de edad, (Ver grafico2y 3.)

La identificacion de anomalias congénitas fueron como sigue: Anomalias del
desarrollo cortical 75 casos (62.5%); Quistes aracnoideos 15 casos (12.5%);
Anomalias del cierre del tubo neural 14 casos (11.7%); Malformaciones de fosa
posterior 9 casos (7.6%) y anomalias de induccion ventral 4 (3.3%); Otros casos 3
(2.5%). (Ver grafico4 y 5.)

Dentro de las Anomalias del desarrollo cortical, se encontraron los siguientes
subtipos en orden de frecuencia: los trastornos de migracién neuronal con 71 casos
(94.7%), 4 casos de esquicencefalias (5.3%). De los trastornos de migracion
neuronal 30 casos correspondieron a displasia cortical no lisensefalilca (42.3 %).
Paquigira, 27 casos (38%), Heterotopias 14 casos (19.7%), de las cuales 11 fueron
del tipo nodular (78.6%) y 3 en banda (21.4%). (Ver grafico 8 y 9.)

De los quistes aracnoideos encontramos que la localizacion mas frecuente fue la de
la region temporal con 8 casos (53.3%), seguido con 2 (13.3%) casos a nivel inter
hemisférico, y otras localizaciones 5 casos (33.3%), a nivel supraselar,
supracerebelar, perimesencefalico, a nivel del angulo pontocerebeloso y uno dentro

del tercer ventriculo. (Ver grafico 11.)
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Dentro de las Anomalias del Cierre del tubo neural, el subtipo mas comin fue: las
malformaciones tipo Chiari 7 casos (50%), de las cuales 4 casos (28.6%) fueron del
tipo 1 y 3 casos de tipo Il (21.4%).

Se encontraron 5 casos (35.7%) de encefaloceles, de los cuales la localizacién mas
comun fue frontal 3 casos (21.4%), 1 (7.1%) etmoidal y un temporal (7.1%).

Como hallazgo tnico de agenesia de cuerpo calloso solo se encontraron 2 casos
(14.3%) sin embargo la agenesia de cuerpo calloso asociada a otras malformaciones

es mas comun encontrandose 34 casos (28.3%). (Ver grafico 6.)

Las malformaciones de fosa posterior fueron 5 casos (50%) de variante de Dandy
Walker, 2 casos (25%) de malformacién de Dandy Walker y 2 casos de hipoplasia
cerebelar congénita (25%). (Ver gréafico 10.)

De las anomalias de induccion ventral se encontraron 4 casos, que correspondieron
(75%) a holoprosencefalia lobar y 1 (25%) a holoprosencefalia semilobar. (Ver
grafico 7.)

La concordancia intraobservador Kappa en la interpretaciéon de la resonancia

magnética fue de 100%.
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ANOMALIAS CONGENITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNETICA EN EL PACIENTE
PEDIATRICO MENOR DE 16 ANOS.

DISTRIBUCION POR SEXO

MASCULINO 67
55.8%

FEMENINO 53
44.2%

GRAFICA 1
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ANOMALIAS CONGENITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNETICA EN EL
PACIENTE PEDIATRICO MENOR DE 16 ANOS
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ANOMALIAS CONGENITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNETICA EN EL
PACIENTE PEDIATRICO MENOR DE 16 ANOS
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ANOMALIAS CONGENITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNETICA EN EL
PACIENTE PEDIATRICO MENOR DE 16 ANOS

ALTERACIONES DEMOSTRADAS

A.del desarrollo c. 75

__Otros 3
2.5%

Adel. Ven. 4
3.3%

Malf. De Fosa Post. 9
7.5%

Q.aracnoideo 15 A. de Cierre del tubo 14
12.5% 11.7%

GRAFICA 4
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ANOMALIAS CONGENITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNETICA EN EL
PACIENTE PEDIATRICO MENOR DE 16 ANOS
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ANOMALIAS CONGENITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNETICA EN EL
PACIENTE PEDIATRICO MENOR DE 16 ANOS

ANOMALIAS DEL CIERRE DEL TUBO NEURAL

Malf. Chiari 7
5n.|mﬁ

2
14.3%

Malf. de Chlari
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GRAFICA 6
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ANOMALIAS CONGENITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNETICA EN EL
PACIENTE PEDIATRICO MENOR DE 16 ANOS

ANOMALIAS DE INDUCCION VENTRAL

HOLOPROSENCEFALIAS

GRAFICA 7
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ANOMALIAS CONGENITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNETICA EN EL
PACIENTE PEDIATRICO MENOR DE 16 ANOS

ANOMALIAS DEL DESARROLLO CORTICAL

T. de Migracion 71
94.T%

DCNL 30

14
19.7%

GRAFICA 8
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ANOMALIAS CONGENITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNETICA EN EL
PACIENTE PEDIATRICO MENOR DE 16 ANOS

ANOMALIAS DEL DESARROLLO CORTICAL

ESQUIZOENCEFALIA

Labio abierto
Bilateral 2
50.0%

Lab. Abierto 1 "Labio Cerrado 1

unilateral Unilateal
25.0% 25.0%

GRAFICA 9
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ANOMALIAS CONGENITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNETICA EN EL
PACIENTE PEDIATRICO MENOR DE 16 ANOS

MALFORMACIONES ESTRUCTURALES DE FOSA POSTERIOR

Variante de Dandy Walker

22.2%

2
22.2%

Malformacion de Dandy Walker Hipoplasia cerebelar.

GRAFICA 10
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ANOMALIAS CONGENITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNETICA EN EL
PACIENTE PEDIATRICO MENOR DE 16 ANOS
QUISTES ARACNOIDEOS

53.3%

DTEMPORAL ESUPRACELAR i
B SUPRACEREBELAR OINTERHEMISFERICO POSTERIOR
BDENTRO DE 3ER VENTRICULO  OOPERIMESENCEFALICO IZQUIERDO
BANGULO PONTOCEREBELOSO

GRAFICA 11
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ANOMALIAS CONGENITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNETICA EN EL
PACIENTE PEDIATRICO MENOR DE 16 ANOS

MALFORMACIONES POR TIPO DE LESION

39.1%
47

GRAFICA 12
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IMAGEN NO. 1.

Paciente del sexo masculino de 7 meses de edad, con los siguientes hallazgos: encefalocele
frontal, Displasia cortical no Lisencefalica y retraso en la mielinizacién. Figura ay b en

corte sagital y parasagital en T1.
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IMAGEN NO. 2.

Paciente del sexo masculino de 2 afios de edad, se encontraron los siguientes hallazgos:
Polimicrogiria de I6bulos frontales de predominio izquierdo. Figura a, corte parasagital en
T1.
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IMAGEN NO. 3.
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Paciente del sexo masculino de 3 meses de edad, encontrando los siguientes hallazgos:
Esquizoencefalia de labio abierto bilateral, de localizacion parietal, Disgenesia del cuerpo
calloso, Paquigiria. Figura a en corte axial en T1, Figura b, corte sagital en T1, Figura ¢,

corte coronal en T1.
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IMAGEN NO. 4.
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Paciente del sexo masculino, de 1 afio de edad, con: Disgenesia del cuerpo calloso,

Paquigira. Figura a, corte sagital en T1.
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IMAGEN NO. 5.

Paciente del sexo femenino de 2 aiios de edad, con crisis convulsivas de dificil control, con
los siguientes hallazgos: Holoprocencefalia lobar (falta de separacion de los lébulos
frontales, Paquigiria, Disgenesia del Cuerpo Calloso, Tdlamos parcialmente fusionados).

Fig. a corte sagital en T1, Fig. b, corte coronal T1.
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IMAGEN NO. 6.

Paciente del sexo masculino de 5 afios de edad, con Heterotopia de tipo nodular
localizada en la regién parietal izquierda, que se proyecta hacia el ventriculo
condicionando nodulaciones subependimarias, hipoplasia cerebelosa, Polimicrogiria
izquierda, lado derecho normal. Fig. a y b corte sagital en T1, T2, Fig. c corte coronal en

TI1.
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IMAGEN NO.7.

Paciente del sexo masculino de 16 aiios, con Heterotépias nodulares periventriculares. Fig.

a, b, corte axial en T1, T2.
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IMAGEN NO. 8.

Paciente del sexo femenino de 6 meses de edad, con Heterotépias en Banda. Fig. a, corte

coronal en T1.
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IMAGEN NO. 9.

Paciente del sexo femenino de 3 meses de edad, con crisis convulsivas, con
Esquizoencefalia de labio cerrado frontal izquierdo, con la caracteristica presencia de

sustancia gris rodeando los labios de la hendidura. Fig. a y b corte axial en T1, T2.

Anomalias congénitas del sistema nervioso central, detectadas por resonancia
magnética en el paciente pediatrico.
Pégina 51



IMAGEN NO. 10.
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IMAGEN NO. 11.

Paciente del sexo femenino de 7 afios de edad, con los hallazgos tipicos de M. Chiari II:
aserramiento de la hoz, colpocefalia, tienda del cerebelo baja, 4 to. Ventriculo elongado,
Disgenesia del Cuerpo Calloso, Amigdalas en clavija.Fig. a, corte sagital en T1, Fig. b corte

coronal en T1, Fig, ¢ corte axial en T2.
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IMAGEN NO. 12.

o b

Paciente del sexo masculino de 5 meses de edad, con: Agiria-Paquigiria (giroes lisos en
region occipital y parietal bilateral, Paquigiria en regi6n frontal, Disgenesia del Cuerpo
Calloso. Fig. a, corte sagital en T1, Fig. b, corte coronal en T1.
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IMAGEN NO. 13.

Paciente del sexo femenino de 6 meses de edad, con los siguientes hallazgos: Agenesia del
cuerpo calloso, Displasia Cortical No Lisencefalica, Atrofia del tallo cerebral, Variante de

Dandy-Walker (quiste de fosa posterior con comunicacién al 4 to ventriculo).
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IMAGEN NO. 14,

ab

Paciente del sexo masculino, de 1 afio de edad, con Holoprosencefalia lobar (fusién parcial de
lob. Frontales y tilamos, disgenesia del cc), paquigiria. Fig. a, corte coronal en T1, Fig. b, corte
sagital en T1.
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IMAGEN NO. 15.

Paciente del sexo femenino de 1 afio de edad, encontrando malformaciones miltiples:
Paquigiria, Disgenesia del cuerpo calloso, Atrofia de hemisferio cerebral izquierdo,
tdlamos parcialmente fusionados, retardo de la mielinizacion. Fig. a, corte coronal en T1,

Fig. B, corte parasagital en T1.
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IMAGEN NO. 16.

Paciente del sexo masculino de 6 afios de edad, con el diagnéstico de crisis convulsivas, con
los hallazgos caracteristicos de la Malformacién de Dandy — Walter: Disgenesia del cuerpo
calloso, Atrofia del tallo cerebral, Hipoplasia cerebelar, tienda del cerebelo alta. Fig. a,

corte sagital en T1.
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IMAGEN NO. 17.

Paciente del sexo femenino de 3 meses de edad, con: Agenesia del cuerpo calloso,

Megacisterna magna. Fig. a, corte coronal en T1, Fig. b, corte sagital En T1.

ESTA 'IT SI‘B \4 "‘ E
il A

Anomalias congénitas del sistema nervioso central, detectadas por resonancia
magnética en el paciente pediétrico.
Pagina 59



15.- CONCLUSIONES.

En la literatura revisada, el defecto del cierre del tubo neural es la malformacion congénita mas
comun, la prevalecia varia entre paises y raza, en Europa fue de 0.8/1000 nacidos vivos en 1994,
En nuestro estudio se observo que la malformacion cerebral mas frecuente fue la anomalia del
desarrollo cortical con un 62.5% del total de casos estudiados. (75 casos.) Y teniendo solo 14

casos (11.7%) del total de casos revisados con diagnostico de defecto del cierre del tubo neural.

En cuanto al sexo la literatura no marca una predileccion por el sexo, en nuestro estudio
encontramos un incremento estadisticamente significativa en el sexo masculino con 55.8% del

total de casos revisados y del sexo femenino 44.2%.

El 65% de pacientes con malformaciones congénitas cerebrales pueden debutar con crisis
epilépticas, este dato se correlaciono con nuestros resultados, encontrando nosotros que un 70%

de los casos debuta con crisis convulsivas.

Es importante sefialar que no es frecuente encontrar como hallazgo unico solamente una
malformaci6n cerebral, generalmente estin asociadas a miltiples malformaciones como fue en
nuestro estudio que solo encontramos 39.1% (47 casos) del total de los casos estudiados con
una sola malformacion y en el resto de los casos estuvieron asociadas miltiples malformaciones
cerebrales, 60.8% (73 casos)

Con el advenimiento de la resonancia, se han llegado a mejores diagnésticos.
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TABLA. 1

CLASIFICACION DE LAS MALFORMACIONES CONGENITAS
CEREBRALES

1.- Alteraciones en la formacion del tubo neural.

2.-Alteraciones de indiccion ventral.

3.-Alteraciones del desarrollo cortical:
a) alteraciones de proliferacion y diferenciacion
-Microcefalia.
-Megalencefalia.
b) alteraciones de migracion:
-Agiria-pagigiria.
-Lisencefalia tipo I.
-Lisencefalia tipo Il.
-Heterotdpias.
-Polimicrogiria (microgiria).
c) alteraciones de organizacion cortical.

4 .-Malformaciones cerebrales mixtas y sobrepuestas:
a).-agenesia del cuerpo calloso.

b).-porencefalia.

¢) esquisencefalia.

5.-Malformaciones de las estructuras de fosa posterior:

Verity, Congenital Abnormalities of the central Nervous System, Neurology
2003, 74:13-18.
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HOJA DE CAPTURA DE DATOS.
UMAE DR. GAUDENCIO GONZALEZ GARZA CENTRO MEDICO NACIONAL LA
RAZA, IMSS.

NOMBRE DEL PACIENTE.

EDAD:

SEXO:

AFILIACION:

DIAGNOSTICO CLINICO DE ENVIO:
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HOJA DE CAPTURA DE DATOS.
UMAE DR. GAUDENCIO GONZALEZ GARZA CENTRO MEDICO NACIONAL LA
RAZA, IMSS.

PACIENTE
NO.

FECHA DE
REALIZACION.

DIAGNOSTICO POR RESONANCIA MAGNETICA (1 VEZ):
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HOJA DE CAPTURA DE DATOS.
UMAE DR. GAUDENCIO GONZALEZ GARZA CENTRO MEDICO NACIONAL LA

RAZA, IMSS.
PACIENTE
NO.
FECHA DE REALIZACION:

DIAGNOSTICO POR RESONANCIA MAGNETICA (2 VEZ):
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HOJA DE CAPTURA DE DATOS.
UMAE DR. GAUDENCIO GONZALEZ GARZA CENTRO MEDICO NACIONAL LA
RAZA, IMSS.

DIAGNOSTICO POR RESONANCIA MAGNETICA (1 VEZ):

DIAGNOSTICO POR RESONANCIA MAGNETICA (2 VEZ):
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