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2.- RESUMEN. 
TiTIJLo. "ANOMALÍAS CONGÉNITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL 
DETECTADAS POR RESONANCIA MAGNÉTICA, EN EL PACIENTE 
PEDIÁTRICO MENOR DE 16 AÑOS". 

ANTECEDENTES. El desarrollo de las malfonnaciones corticales representa un 
grupo heterogéneo de desórdenes, caracterizados por anonnalidad cortical y 
proliferación glial, los avances en neuroimagen han permitido reconocer las 
diferentes lesiones desarrolladas asociadas a convulsiones focales. El desarrollo de la 
malfonnación cortical representa el 68% en lactantes y el 26% en niños y 
adolescentes con epilepsia refractaria a tratamiento médico, Ja localización de la 
displasia focal cortical es extraatemporal o multilobar y frecuentemente involucra la 
región peri Rolándica, las lesiones restringidas al lóbulo temporal son menos 
comunes, las manifestaciones clínicas como las crisis epilépticas reflejan la región 
anatómica afectada, el déficit neurológico puede consistir en trastorno sensitivo o 
motor y esta presente en 2/3 de los pacientes. 
OBJETIVO. ldenlificar los tipos de malfoora:iore; coogénitas del sistfma mvicmcernral. 
METODOLOGIA. Se incluiiá los estWios de res:mrria magritica efedum; del año 2001 al 
2005 de los ¡xriez1es mnx-es de 16 aOO> archiva:las en el ~ de ra:liodiagOOsti del UMAE 
HGCMNR Dr. Galrlen:io Goozález Garza. eoox> plaa¡ im¡xesas o bien directrm1te del sistfma de 
Red Magic sas <1J! pennite localizar los estu.'.iioo p;x-mml:re, mmero de filiociért y/o numero de estalio; 
qtecunplan los aileOO>de selettién 
Se l.tilizarárenub" marca SIEMENS ~Open viw) de 2 teslas, oon lassiguierites ~ 
Tl, 12, axtesaxcmles,~ y axiales. 
Se ol:mxbá Ja cx:o.:orclarria ~ ~ cx:n kXb> los estWios (rara Ja iclerdí.tka::ió del 
priene) p;x- Ja Ora Adiia1a Hooa M ret.l!OO'OOiólogp; en cbs ela¡ll.5 dislintas oon 1.11 mes de irúenn:rlio 
¡:ma ~el úxice de cmmlan::ia kawt ~- Una \el cbenicb el índice y siempe y 
c:uaim ~ llla)a' de 0.7 se ¡xocedefá a amli:zar los~ de los estWios too.les (X!lTllitioo otten:r un 
diagrostico ~y en el mejor de los aro; etiológico de las~ clínica5 del µ:rieflte 
mrológico. 
RESULTADOS. Se estudio un total de 120 estudios de resonancia magnética, de 

pacientes con anomalías congénitas, del SNC en el paciente pediátrico menor de 16 
años, 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 identificación de anomalías congénitas fueron como sigue: Anomalías del 
desarrollo cortical 75 casos (62.5%); Quistes aracnoideos 15 casos (12.5%); 
Anomalías del cierre del tubo neural 14 casos (1 l.7%); Malfonnaciones de fosa 
posterior 9 casos (7.6%) y anomalías de inducción ventral 4 (3.3%); Otros casos 3 
(2.5%). 
DISCUSIÓN. La RM es un método útil en la detección de malfonnaciones 
congénitas del sistema nervioso central, como única manifestación clínica son las 
crisis convulsivas. En relación a la presentación de las malformaciones del sistema 
nervioso central por sexo, los datos arrojados por el presente estudio muestran una 
significancia estadística de predominio en el sexo masculino a diferencia de la 
literatura mundial. 
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3.- ANTECEDENTES IDSTÓRICOS: 

Después del desarrollo de las tres capas embrionarias: mesodermo, ectodermo y 

endodermo, el ectodermo da origen al desarrollo del tejido neural, para la formación 

del tubo neural, la especificación 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 localización precisa y específica, los axones hacen 

sinapsis; una falla en la conexión ocasiona el desarrollo de apoptosis (!). 

En resonancia magnética en secuencia de TI la malformación de Chiari I, se muestra 

un descenso de las amígdalas cerebelosas las cuales se extienden por debajo del nivel 

de foramen mágnum ( 1 ). 

En la misma secuencia la agenesia del cuerpo calloso puede ser total o parcial, se 

observa mejor en corte sagital, esta malformación puede ser un hallazgo y no 

asociarse a problemas de desarrollo y neurológicos ( 1 ). 

El desarrollo de las malformaciones corticales representa un grupo heterogéneo de 

desórdenes, caracterizados por anormalidad cortical y proliferación glial, los avances 

en neuroimagen han permitido reconocer las diferentes lesiones desarrolladas 

asociadas a convulsiones focales. El desarrollo de la malformación cortical 

representa el 68% en lactantes y el 26% en niños y adolescentes con epilepsia 

refractaria a tratamiento médico, la localización de la displasia focal cortical es 

extraatemporal o multilobar y frecuentemente involucra la región peri Rolándica, las 

lesiones restringidas al lóbulo temporal son menos comunes, las manifestaciones 
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clínicas como las crisis epilépticas reflejan la región anatómica afectada, el déficit 

neurológico 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 años de edad con una 

variedad de malformaciones de desarrollo cerebral localizada; tuvieron una menor 

incidencia de déficit neurológico y retraso mental (2). 

El 65% de pacientes con malformaciones congénitas cerebrales pueden debutar con 

crisis epilépticas (2). 

Las investigaciones conducen a que el diagnóstico de malformaciones congénitas 

cerebrales puede proponerse por la presencia de retraso mental, trastornos del sueño, 

características dismórficas o sólo problemas de aprendizaje y conducta a muy 

temprana edad. (2). 

El defecto del cierre del tubo neural es la malformación congénita más común, la 

prevalencia varia entre países y raza. en Inglaterra fue de 0.8/1000 nacidos vivos en 

1994, los factores etiológicos se asocian a varios genes y a factores ambientales 

pobremente entendidos (2). 

Las malformaciones del cerebro medio pueden causar parálisis de los nervios craneales 

inferiores y apnea central que puede ser confundida con epilepsia (2). 

La clasificación de las malformaciones congénitas del sistema nervioso central 

incluyen (2): 

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

b) Trastornos de regionalización, siendo la más severa la holoprosencefalia, esta 

malformación cerebral resulta de un defecto primario de la inducción durante 

las primeras cuatro semanas de la embriogénesis, resultado en una separación 

incompleta de los hemisferios cerebrales. Tradicionalmente se ha clasificado en 

tres tipos: alobar,es la forma mas grave de presentación por resonancia 

magnética se identifica la falta de separación 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 fonna intermedia de la enfermedad, y la forma lobar en la que 
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por resonancia magnética encontramos una evidente separación de los 

hemisferios cerebrales, es la forma menos severa. (3). 

c) Trastornos del desarrollo cortical incluyendo los trastornos de proliferación y 

diferenciación celular (microcefalia y megalencefalia), así como trastornos de 

migración neuronal; ias heterotopias en bandas subcorticales es una mutación 

del cromosoma x, responsable en los casos familiares en un 800/o, y casos 

masculinos esporádicos en un 25%. La resonancia magnética demuestra la 

extensión de las heterotopias en bandas subcorticales bilateralmente desde el 

polo occipital hasta la región frontal, separadas desde la corteza por una 

delgada placa de matriz blanca (4, 5). 

d) La lisencefalia clásica 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 TI el cerebro puede 

ser completamente liso o tener áreas de agiria-paquigiria. (6). 

e) En la heterotopia nódular periventricular, las neuronas migran en forma 

errónea fuera de la región ventricular y forman nódulos neuronales a lo largo de 

las paredes de los ventrículos laterales (7). 

f) La esquisencefália malformación del desarrollo raro caracterizado por 

hendiduras en los hemisferios cerebrales, es considerado una forma de 

porencefália, pueden ser uni o bilateral, y se distinguen por resonancia 2 tipos: 

una como una hendidura cuyas paredes comunica el ventrículo con el espacio 

subaracnoideo (labio abierto) y labio cerrado, en donde ambas paredes de la 

hendidura chocan, no existiendo una comunicación con el espacio 

subaracnoideo y el sistema ventricular (8). 

g) Combinación de malformaciones cerebrales: incluye la agenesia del cuerpo 

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

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

hemisferios cerebelosos, malformación de Dandi-walker, que consiste en una 
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agenesia completa o parcial del vermis, dilatación del cuarto ventrículo así 

como fosa posterior grande (9). 

La malformación de Chiari l: Trastorno de origen incierto, definido 

tradicionalmente como herniación de las amígdalas cerebelosas a través del 

foramen mágnum; esta anomalía 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 malformación de Chiari JI 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 malformación de Chiari 111 esta presente al nacimiento y es definida como 

herniación cerebelar dentro del encefalocele cervical ( 12). 

La imagen de resonancia magnética ha revolucionado el diagnóstico, conduce a 

Ja detección de casos no reconocidos previamente o en forma errónea catalogados 

como otro tipo de lesiones. ( 13). 

Los pacientes con malformaciones de Chiari I presentan síntomas relacionados 

con Siringomielia, demostrado por resonancia magnética la distensión del Syrinx 

desde C4 a C7 (14). 

Debido a que no existe una clasificación internacional de malformaciones 

congénitas del SNC, se incluirán los casos deacuerdo a la clasificación de Verity, 

por contemplar los diversos subgrupos arriba citados. (Ver anexo l.) 
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3.- JUSTIFICACIÓN. 

La necesidad de saber los tipos de malformaciones del sistema nervioso central que 

llegan al servicio de radiodiagnóstico de la UMAE DR Gaudencio González Garz.a 

del Hospital CMN La Raza, el cual proporciona atención de tercer nivel a 61843 

derechohabientes menores de 16 años correspondiente a la región 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 año 2001 ha dado la 

oportunidad de detectar lesiones en sistema nervioso central imperceptibles para la 

tomografia debido a su mayor capacidad de resolución, ello ha pennitido obtener un 

diagnóstico topográfico y en el mejor de los casos etiológico de las manifestaciones 

clínicas del paciente neurológico. 

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

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

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

¿cuales son los tipos de malformaciones congénitas del sistema nervioso central? 
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5.- HIPÓTESIS: 

En estudio transversal no es necesario. 
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6.- OBJETIVO. 

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

central. 
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7.- TIPO DE ESTUDIO: Descriptivo, obserYaciónal, Transversal. 
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8.- UNIVERSO DE TRABAJO Y METODOLOGÍA: 

Se incluirá los estudios de resonancia magnética efectuadas del año 2001 al 2005 de 

los pacientes menores de 16 años archivadas en el servicio de radiodiagnóstico del 

UMAE HGCMNR Dr. Gaudencio González Garza, como placas impresas o bien 

directamente del sistema de Red Magic sas que permite localizar los estudios por 

nombre, numero de filiación y/o numero de estudio; que cumplan los criterios de 

selección. 

Se utilizará resonador marca SIEMENS (Magneton Open viva) de .2 teslas, con las 

siguientes secuencias TI, T2, cortes coronales, sagitales y axiales. 

Se obtendrá la concordancia kappa intraobservador con todos los estudios (para la 

identificación del paciente) por la Dra. Adriana Horta M. neurorradióloga; en dos 

etapas distintas con un mes de intermedio para obtener el índice de concordancia 

kappa intraobservador. Una vez obtenido el índice y siempre y cuando sea mayor de 

0.7 se procederá a analizar los hallazgos de los estudios totales permitido obtener un 

diagnostico topográfico y en el mejor de los casos etiológico de las manifestaciones 

clínicas del paciente neurológico. 

Y se clasificará los hallazgos utilizando la Clasificación de Verity, ( 1) 

Anexo l 
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9.- CRITERIOS DE SELECCIÓN. 

9.lCRITERlOS DE INCLUSIÓN 

Paciente con diagnóstico de envió para la realización del estudio: 

Crisis epilépticas, malformación estructural del sistema nervioso central, 

retraso psicomotor, malformaciones faciales severas. 

9.2 CRITERIOS DE EXCLUSIÓN 

Se excluirán los estudios con enfermedades neoplásicas. Infecciones del SNC, 

Traumatismo cráneo encefálico, así como enfermedades de tipo degenerativo, y 

auto inmune. 

9.3 CRITERIOS DE ELIMINACIÓN 

Se eliminarán los estudios enviados al sistema del Magic Sas de forma 

incompleta. 
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10.- ANÁLISIS ESTADÍSTICO. 

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

obtendrá la concordancia kappa intraobservador para la concordancia en la 

interpretación de los estudios. 
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11. MEDICIÓN E IDENTIFICACIÓN DE LAS VARIABLES. 

11.1 VARIABLES DE IN TERES 

11.1.1 Definición conceptual. 

Deformación congénita del sistema nervioso central, que se dividen según los 

principales estadios de desarrollo del encéfalo humano: 

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

gestación con manifestaciones del tipo de los defectos del tubo neural 

mencionando: 

o craneorraquisquisis: fisura o hendidura congénita de la columna 

vertebral y del cráneo. 

o Anencefalia: ausencia de una gran parte del cerebro. 

o Mielosquisis: es una depresión del ectodermo del embrión que se 

cierra como un tubo resultando inmerso en el mesodermo y separado 

del ectodermo que forma la piel. 

o Encefalocele: defecto del tubo neural que ocurre en el encéfalo. 

o Malformación de Chiari: defecto congénito presente al nacer en la que 

se manifiesta por el descenso de las amígdalas cerebelosas o la parte 

inferior del cerebelo como resultado de una fuerza de tracción 

sometida a la médula espinal, y transmitida por el filum termínale. 

o Hidromielia: conducto central di latado y tapizado por epéndimo. 

Trastornos de inducción ventral, ocurriendo entre la semana S - 10 de 

gestación. 

o Holoprosencefalías: 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 

cromosomopatías como la 13 y 18. 

o Alobar: apariencia primitiva del cerebro no segmentado, en una 

cavidad ventricular única en forma de herradura. Tálamos y ganglios 
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de la ba<;e fusionados, la hoz del cerebro y la cisura interhemisferica 

están ausentes. Defectos severos de la línea facial media. 

o Semilobar: el cerebro esta parcialmente diverticulado, con formación 

de lóbulos rudimentarios, no se diferencian los lóbulos frontales ni los 

ganglios básales anteriores, mínima diferenciación ventricular, no 

existe las porciones anteriores del cuerpo calloso. 

o Lobar: cerebro dividido casi completamente, ventrículos y lóbulos 

bien fonnados. 

o Displasia septoóptica: Sx. De Morsier, puede ser considerada como 

una forma muy leve de holoprosencefalia lobuJar, sus componentes 

básicos son la ausencia o la disgenesia del septo pélucido asociada a 

hipoplasia del nervio óptico. 

o Anomalías faciales: son anomalías congénitas que pueden afe.ctar el 

labio superior, paladar duro o blando hasta la nariz, pueden estar 

juntas o separadas. 

o Hipoplasias I displasias cerebelosa: desarrollo incompleto del 

cerebelo. La hipoplasia cerebelar intensa ha sido llamada como Chiari 

IV. 

o Malformación de Dandy - Walker: de etiología desconocida, es una 

malformación aislada que no parece hereditaria, la presentación más 

común es la hidrocefalia, clínicamente se manifiesta con ataxia, 

nistagmo y parálisis de los nervios craneales. 

Los trastornos de proliferación, diferenciación e histogénesis neuronal, siendo 

afectado este estadio en los 2 a 4 meses de gestación originando por 

consiguiente: 

o Microcefalias: tamaño 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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o Megalencefália: aumento del tamaño del parénquima cerebral. 

o Estenosis del Acueducto: es la causa primaria mas frecuente de 

hidrocefalia. 

o Quistes Aracnoides. De localización en fosa posterior se caracterizan 

por lesiones quisticas llenas de LCR, y encerradas en las capas 

separadas de la aracnoides. 

La afectación a nivel de la migración celular se origina del 2 al 5 mes de 

gestación. 

o Esquizoencefalia: hendidura cubie1ta de sustancia gris displásica que 

afecta todo el espesor de la corteza en uno o ambos hemisferios 

cerebrales. 

o Lisencefalia: puede ser completa (Agíria) o incompleta (paquigiria), 

cerebro sin circunvoluciones asemeja al cerebro fetal entre la semana 

23 y 24 de gestación. 

o Paquigiria: cerebro con circunvoluciones gruesas. 

o Polimicrogíria: varias circunvoluciones pequeñas y poco profundas. 

o Heterotópias: sustancia gris en localización anormal, pueden ser 

focales o difusas, con apariencia nodular o en banda. 

o Agenesia del cuerpo calloso: ausencia del cuerpo calloso y de la 

circunvolución del cíngulo. Los ventrículos laterales están paralelos y 

no convergen. 

Estadio del desarrollo de los trastornos de mielinizacion, maduración, ocurre 

desde el sexto mes hasta la edad adulta. 

1 1 .1.2 Definición 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 anomalías de la línea 

media del encéfalo como agenesia del cuerpo calloso, malformación de Dandy -

Walter, Holoprosencefalia lobar. Los de tipo transsesfenoidal son infrecuentes y se 

asocian a anomalías de la silla turca y endocrina, agenesia del cuerpo calloso. 
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Chiari 1, amígdalas puntiagudas en forma de clavija, y desplazadas al conducto 

cervical superior, así como la presencia de una hidrosiringomielia. 

Chiari Il, fosa posterior poco profunda y anormalmente pequeña, con senos 

transversos y prensa de herofilo en posición baja el agujero es ancho 90% presentan 

anormalidades en los ventrículos como colpocefalia, tercer ventrículo suele ser ancho 

y cuarto ventrículo pequeño, alargado y algo tubular, trastornos de la formación de 

los surcos y las circunvoluciones, como Polimicrogíria y Heterotópias de Ja sustancia 

gris, disgenesia del cuerpo calloso. 

Chiari III, herniación 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 división del 

cerebro embrionario en hemisferios y lóbulos. Se divide clásicamente en tres grupos: 

1) holoprosencefalia alobar, forma mas grave, se asocia a anomalías craneofaciales 

intensas, monoventriculo, septo pelucido, hoz del cerebro y fisura longitudinal del 

cerebro ausente y así como talamos y ganglios básales fusionados. 2) 

holoprosencefalias alobar, relacionado con variables anomalías craneofaciales, astas 

occipitales rudimentarias, septo pulucido ausente y parcial desarrollo de la hoz del 

cerebro y de la fisura longitudinal del cerebro, Jos tálamos y ganglios de la base 

parcialmente fusionados, 3) la de tipo tobar la menos grave, con ausencia o leves 

anomalías craneofaciales, astas frontales cuadradas, septo pelucido ausente, hoz del 

cerebro bien formada, y talamos y ganglios básales separados. 

Hipoplasias o displasias cerebelos has, la hipoplasia ce rebelar intensa ha sido 

denominada en ocasiones Chiari IV, en el Síndrome de Joubert los pedúnculos 

cerebelosos inferiores y superiores son pequeños y tienen una forma convexa o 

sagital en RM. 

Estenosis del acueducto, los hallazgos son más específicos, 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 neoplásica del acueducto. 
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Complejo Dandy - Walker, se caracteriza por dilatación quística del cuarto 

ventrículo 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 vennis. 

Quiste Aracnoideo lesiones llenas de líquido cefalorraquídeo y encerradas en las 

capas separadas de la aracnoides. En estos casos, el cuarto ventrículo y el vermis 

están normalmente estructurados, pero desplazados por el quiste. La intensidad de 

señal del contenido es casi igual al del LCR. 

Esquizoencefalila, cerebro hendido, es una hendidura bordeada por sustancia gris y 

llena de liquido cefalorraquídeo, 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 están separadas y las de labio cerrado en donde las 

paredes están en aposición. 

Lisencefalia, los pacientes con la lisencefalia tipo 1, 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 polímicrogirico, asociada a 

hipomielinización de la sustancia blanca subyacente. 

Displasia cortical no lisencefalica, o complejo Agíria-paquigiría, pueden ser difusas o 

focales, uni o bilaterales. Tienen anomalías en la sustancia blanca subyacente que 

generalmente se ven como focos de señales en T2 aumentadas, lo que sugiere la 

presencia de gliosis. 

Heterotópias laminares, se produce una detención difusa de la migración neuronal, se 

deposita una capa de neuronas entre el ventrículo y la corteza. La sustancia gris 

anonnalmente ubicada tiene la misma intensidad que la sustancia gris cortical en las 

secuencias de diagnósticos por imagen. Las Heterotópias nodulares la migración 

pueden ser también difusas o focales, se ven múltiples pequeños focos de sustancia 

gris en la región subependimaria, dan la misma señal que la corteza en todas las 

secuencias de RM y no presentan realce tras la administración de contraste. 

Agenesia del Cuerpo Calloso, los ventrículos laterales aparecen paralelos entre sí y a 

menudo tienen astas frontales pequef\as 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 

ventrículos laterales no convergentes. El tercer ventriculo se localiza por arriba de la 

cisura ínter hemisférico. La agenesia completa se observa ausencia de una 

circunvolución y un surco del cíngulo identificables, con circunvoluciones que 

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

11 .1.3 Indicador: Malformación congénita observada (nombre). 

11.1.4 Escala de Medición: Cualitativa nominal 
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J J.2 VARIALES DEMOGRÁFICAS: 

EDAD: 

11.2. I Definición Conceptual: f. (lat. Aetas). Tiempo transcurrido desde el nacimiento: 

un niño de corta edad. Duración de la vida. Duración de una cosa material. Cada uno 

de los períodos de la vida: la infancia es la más feliz de las edades. Período histórico: 

la Edad Moderna, la Edad del Bronce. 

11.2.2 Definición operativa: Tiempo transcurrido entre el nacimiento y la fecha de 

estudio. 

11.2.3 Indicador: Años cumplidos. 

11.2.34 Escala de medición: Cuantitativa discreta 

11.3. SEXO: 

11.3. I Definición 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 Definición operativa: Se clasificará de acuerdo al género indicado en la 

solicitud. 

11.3.3 Indicador: Masculino I femenino 

11.3.4 Escala de medición: Cualitativa Nominal 
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12.- ASPECTOS ÉTICOS. 

Únicamente se evaluará estudios de archivo por lo que no es necesario carta de 

consentimiento informado. Dicha información obtenida será confidencial, no 

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

estudio es mínimo. 
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13.- RECURSOS Y FACTIBILIDAD. 

Recursos Humanos: 

Neurorradiólogo con capacitación en resonancia Magnética 

Residente de 3er año de radio diagnóstico 

Recursos Físicos: 

Estudios de RMN de cráneo: en archivo y en la memoria RAM del equipo de 

cómputo del resonador. 

Hojas papel bond 

Cartucho de tinta 

Equipo de cómputo 
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14.- RESULTADOS. 

Se estudio un total de 120 estudios de resonancia magnética, de pacientes con 

anomalías congénitas, del SNC en el paciente pediátrico menor de 16 años. 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 gráfico 1.) 

La distribución por grupo de edad fue la siguiente: Recién Nacidos 3 casos (2.5%); 

menores de 1 año 45 casos ( 37.5%); de 1 a 3 años se encontraron 34 casos ( 28.3%), 

de 4 a 5 años 9 casos ( 7.5%); de 6 a 11 años 14 casos ( l 1.7%)de 12-16 años 15 

casos ( 12.5%) con una media a los 12 meses de edad, (Ver gráfico 2 y 3.) 

La identificación de anomalías congénitas fueron como sigue: Anomalías del 

desarrollo cortical 75 casos (62.5%); Quistes aracnoideos 15 casos (12.5%); 

Anomalías del cierre del tubo neural 14 casos (11.7%); Malformaciones de fosa 

posterior 9 casos (7.6%) y anomalías de inducción ventral 4 (3.3%); Otros casos 3 

(2.5%). (Ver gráfico 4 y 5.) 

Dentro de las Anomalías del desarrollo cortical, se encontraron Jos siguientes 

subtipos en orden de frecuencia: Jos trastornos de migración neuronal con 71 casos 

(94.7%), 4 casos de esquicencefalias (5.3%). De los trastornos de migración 

neuronal 30 casos correspondieron a displasia cortical no lisensefalilca (42.3 %). 

Paquigira, 27 casos (38%), Heterotópias 14 casos (19.7%), de las cuales 11 fueron 

del tipo nodular (78.6%) y 3 en banda (21.4%). (Ver gráfico 8 y 9.) 

De los quistes aracnoideos encontramos que Ja localización más frecuente fue la de 

Ja región temporal con 8 casos (53.3%), seguido con 2 (13.3%) casos a nivel ínter 

hemisférico, y otras localizaciones 5 casos (33.3%), a nivel supraselar, 

supracerebelar, perimesencefalico, a nivel del ángulo pontocerebeloso y uno dentro 

del tercer ventrículo. (Ver gráfico 11 .) 
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Dentro de las Anomalías del Cierre del tubo neural, el subtipo mas común fue: las 

malformaciones tipo Chiari 7 casos (50%), de las cuales 4 casos (28.6%) fueron del 

tipo 1 y 3 casos de tipo n (21.4%). 

Se encontraron 5 casos (35.7%) de encefaloceles, de los cuales la localización mas 

común fue frontal 3 casos (21.4%), 1 (7.1%) etmoidal y un temporal (7.1%). 

Como hallazgo único 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 común encontrándose 34 casos (28.3%). (Ver gráfico 6.) 

Las malformaciones de fosa posterior fueron 5 casos (50%) de variante de Dandy 

Walker, 2 casos (25%) de malformación de Dandy Walker y 2 casos de hipoplasia 

cerebelar congénita (25%). (Ver gráfico 10.) 

De las anomalías de inducción ventral se encontraron 4 casos, que correspondieron 

(75%) a holoprosencefalia lobar y 1 (25%) a holoprosencefalia semilobar. (Ver 

gráfico 7.) 

La concordancia intraobservador Kappa en la interpretación de la resonancia 

magnética fue de 100%. 
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ANOMALIAS CONGÉNITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL 

DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNÉTICA EN EL PACIENTE 

PEDIÁTRICO MENOR DE 16 AÑOS. 

DISTRIBUCIÓN POR SEXO 

IMSCUUNO 17 
55.8" -

GRÁFICA 1 
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ANOMAUAS CONGÉNITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL 

DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNÉTICA EN EL 

PACIENTE PEDIÁTRICO MENOR DE 16 AÑOS 
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ANOMAÚAS CONGÉNITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL 

DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNÉTICA EN EL 

PACIENTE PEDIÁTRICO MENOR DE 16 AAOS 
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ANOMALIAS CONGÉNITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL 

DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNÉTICA EN EL 

PACIENTE PEDIÁTRICO MENOR DE 16 AÑOS 
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ANOMALIAS CONGÉNITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL 

DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNÉTICA EN EL 

PACIENTE PEDIÁTRICO MENOR DE 16 AÑOS 
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ANOMALiAS CONGÉNITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL 
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ANOMALIAS CONGÉNITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL 

DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNÉTICA EN EL 

PACIENTE PEDIÁTRICO MENOR DE 16 AÑOS 

ANOMALÍAS DE INDUCCIÓN VENTRAL 

HOLOPROSENCEFALIAS 

GRAFICA 7 
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ANOMAUAS CONGÉNITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL 

DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNÉTICA EN EL 
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ANOMALIAS CONGÉNITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL 

DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNÉTICA EN EL 
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ANOMAUAS CONGÉNITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL 

DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNÉTICA EN EL 

PACIENTE PEDIÁTRICO MENOR DE 16 AÑOS 

MALFORMACIONES ESTRUCTURALES DE FOSA POSTERIOR 
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GRÁFICA 10 

Hipoplasia cerebelar. 
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ANOMALÍAS CONGÉNITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL 

DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNÉTICA EN EL 

PACIENTE PEDIÁTRICO MENOR DE 16 A~OS 
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ANOMALiAS CONGÉNITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL 

DETECTADAS POR RESONANACIA MAGNÉTICA EN EL 

PACIENTE PEDIÁTRICO MENOR DE 16 Aliaos 
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IMAGEN NO. 1. 

Paciente del sexo masculino de 7 meses de edad, con los siguientes hallazgos: encefaloccle 

frontal, Displasia cortical no Lisencefalica y retraso en la mielinización. Figura a y b en 

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

Paciente del sexo mascuUno de 2 años de edad, se encontraron los siguientes hallazgos: 

Polimicrogiria de lóbulos frontales de predominio izquierdo. Figura a, corte parasagital en 

Tl. 
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IMAGEN NO. 3. 

Paciente del sexo masculino de 3 meses de edad, encontrando los siguientes haUazgos: 

Esquizoencefalia de labio abierto bilateral, de localización parietal, Disgenesia del cuerpo 

calloso, Paquigiria. Figura a en corte axial en Tl, Figura b, corte sagital en Tl, Figura e, 

corte coronal en TI. 
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IMAGEN NO. 4. 

Paciente del sexo masculino, de 1 año de edad, con: Disgenesia del cuerpo calloso, 

Paquigira. Figura a, corte sagital en Tl. 

Anomalías congénitas del sistema nervioso central, detectadas por resonancia 
magnética en el paciente pediátrico. 

Página46 



IMAGEN NO. 5. 

Paciente del sexo femenino de 2 aflos de edad, con crisis convulsivas de dificil control, con 

los siguientes hallazgos: Holoprocencefalia lobar (falta de separación de los lóbulos 

frontales, Paquigiría, Disgenesia del Cuerpo Calloso, Tálamos parcialmente fusionados). 

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

Paciente del sexo masculino de 5 aftos de edad, con Heterotopia de tipo nodular 

localizada en la región parietal izquierda, que se proyecta hacia el ventriculo 

condicionando nodulaciones subependimarias, hipoplasia cerebelosa, Polimicrogíria 

izquierda, lado derecho normal. Fig. a y b corte sagítal en Tl, T2, Fig. c corte coronal en 

Tl. 
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IMAGEN NO. 7. 

Paciente del sexo masculino de 16 años, con Heterotópias nodulares periventriculares. Fig. 

a, b, corte axial en Tl, TI. 
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IMAGEN NO. 8. 

D 

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

coronal en Tl. 

Anomalías congénitas del sistema nervioso central, detectadas por resonancia 
magnética en el paciente pediátrico. 

Página 50 



IMAGEN NO. 9. 

Paciente del sexo femenino de 3 meses de edad, con c.risis convulsivas, con 

Esquizoencefalia de labio cerrado frontal izquierdo, con la característica presencia de 

sustancia gris rodeando los labios de la hendidura. Fig. a y b corte axial en Tl, T2. 
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IMAGEN N0.10. 

Masculino 
3 años 
Quiste 
Aracnoideo Supracelar. 

EJ 
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IMAGEN NO. 11. 

Paciente del sexo femenino de 7 at\os de edad, con los hallazgos típicos de M. Chiari Il: 

aserramiento de la hoz, colpocefaJia, tienda del cerebelo baja, 4 to. Ventriculo elongado, 

Disgenesia del Cuerpo Calloso, Amigdalas en clavija.Fig. a, corte SJagital en TI, Fig. b corte 

coronal en TI, Fig. c corte axial en TI. 
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IMAGEN NO. 12. 

Paciente del sexo masculino de 5 meses de edad, con: Agf ria-Paquigiria (giros lisos en 

región occipital y parietal bilateral, Paquigiria en región frontal, Disgenesia del Cuerpo 

Calloso. Fig. a, corte sagital en TI, Fig. b, corte coronal en TI. 
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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 comunicación al 4 to ventrículo). 
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IMAGEN N0.14. 

Paciente del sexo masculino, de 1 ano de edad, con Holoprosencefalla lobar (fusión pan:lal de 

lob. Frontales y Uilamos, dlagenesla del ce), piqulglrla. Flg. a, corte coronal en T1, Flg. b, corte 

sagital en T1. 
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IMAGEN N0.15. 

Paciente del sexo femenino de l afio de edad, encontrando malformaciones múltiples: 

Paquigiria, Disgenesia del cuerpo caUoso, Atrofia de hemisferio cerebral izquierdo, 

tálamos parcialmente fusionados, reta.rdo de la mielinizaclón. Fig. a, corte coronal en Tl, 

Fig. B, corte parasagital en Tl. 
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IMAGEN N0.16. 

Paciente del sexo masculino de 6 aiios de edad, con el diagnóstico de crisis convulsivas, con 

los hallazgos caracteristicos de la Malformación de Dandy - Walter: Disgencsia del cuerpo 

calloso, AtrofJJl del tallo cerebral, Hlpoplasia cerebelar, tienda del cerebelo alta. Fig. a, 

corte sagital en TI. 
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IMAGEN N0.17. 

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

Megacistema magna. Fig. a, corte coronal en TI, Fig. b, corte sagital En TJ. 

ESTA TESIS NO S.ALE 
OE lA BIBLIOTECA 
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15.- CONCLUSIONES. 

En la literatura revisada, el defecto del cierre del tubo neural es la malformación congénita más 

común, la prevalecía varia entre países y raza, en Europa fue de 0.8/ 1000 nacidos vivos en 1994. 

En nuestro estudio se observo que la malformación cerebral mas frecuente fue la anomalía 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 predilección por el sexo, en nuestro estudio 

encontramos un incremento estadísticamente 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 señalar que no es frecuente encontrar como hallazgo único solamente una 

malformación cerebral, generalmente están asociadas a múltiples malformaciones como fue en 

nuestro estudio que solo encontramos 39.1% (47 casos) del total de los casos estudiados con 

una sola malformación y en el resto de los casos estuvieron asociadas múltiples malformaciones 

cerebrales, 60.8% (73 casos) 

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

CLASIFICACION DE LAS MALFORMACIONES CONGENITAS 

CEREBRALES 

1.-Alteraciones en la formación del tubo neural. 

2.-Alteraciones de indicción ventral. 

3.-Alteraciones del desarrollo cortical: 

a) alteraciones de proliferación y diferenciación 

-Microcefalia. 

-Megalencefália. 

b) alteraciones de migración: 

-Agl ria-paq ig 1 ria. 

-Lisencefália tipo l. 

-Lisencefália tipo 11 . 

-Heterotópias. 

-Polimicroglria (microgíria). 

c) alteraciones de organización cortical. 

4.-Malformaciones cerebrales mixtas y sobrepuestas: 

a).-agenesia del cuerpo calloso. 

b).-porencefália. 

c) esquisencefália. 

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 

REALIZACION. _____ _____________ _ 

DIAGNOSTICO POR RESONANCIA MAGNETICA (1 VEZ): _ __ _ 
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HOJA DE CAPTURA DE DA TOS. 

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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