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RESUMEN
CARACTERIZACION CLINICA Y PARACLINICA DE PACIENTES CON AGENESIA ¥ DISGENESIA DEL
CUERPO CALLOSO EN PACIENTES DEL HOSPITAL INFANTIL DEL ESTADO DE SOMORA.

OBJETIVOS.

Conocer los antecedentes perinatales y datos clinicos que mas frecuentemente se
presentan en pacientes con agenesia o disgenesia de cuerpo calloso (a/dcc).

Identificar malformaciones de sistema nervioso central (SNC), que se presenten de
manera asociada con a/dec, por medio de estudios de neuroimagen.

Identificar las caracteristicas electroencefalograficas en este grupo de pacientes.
PACIENTES ¥ METODOS.

e realizo un estudio prospectivo, transversal, descriptivo v observacional, donde se
captaron a 11 pacientes los cuales contaban con estudio de neuroimagen mostrando la
a/dce. Captandose en la consulta de neurologia y genética.

%e les realizo una historia clinica y exploracion clinica completas; se describieron los
estudios de neuroimagen y de electroencefalograma recolectandose en programa de
Microsoft office Excel 2003.

RESULTADODS.

De los 11 pacientes la edad media fue de 38.27 meses, correspondienda 7 al sexo
masculine y 4 femeninos. Alcoholismo paterno en & de los once pacientes. Infecciones
de vias urinarias durante el primer trimestre de gestacion se observo en 5 de 11. De
los siete pacientes que se les practico ultrasonido obstétrico, solo 2 se reportan como
anormales. Seis partos se reportan como distocicos. La media del peso al nacer fue de
1.888g. Se observa retraso psicomotor en todos los pacientes. Dismorfia craneana en 8
de los once pacientes. Paralisis de los misculos oculo motores en 8 pacientes. Paralisis
facial en los 11 pacientes. Cinco presentan paladar ojival. Espasticidad en & pacientes.
Crisis convulsivas en los 11 pacientes. Mueve de los 11 pacientes se realizaron
electroencefalograma digital en el cual a seis se le encontro atenuacion de voltajes ya
sea hemisféricos o regionales, a siete actividad de base lenta y 8 con actividad
epiléptica bilateral o multifocal bilateral. En los estudios de neurcimagen se
encontraron 9 con agenesia v 2 con disgenesia del cuerpo calloso, hipotrofia frontal en
5 pacientes, dilatacion del sistema ventricular en seis pacientes, hipotrofia del tallo
cerebral en cinco, e hidrocefalia supratentorial en cuatro pacientes.

COMCLUSIONES.

Siete de los 11 pacientes correspondieron al sexo masculing siendo semejante a lo reportado en
la literatura. Llama la atencion que cerca de la mitad de las madres durante el primer
trimestre de gestacidn cursaron infeccion de vias urinarias, lo cual puede ser concordantes con
la a/dece. La distocia fue otro de los datos gue encontramos con mayor frecuencia. En todos los
pacientes encontramos la presencia de crisis convulsivas, paralisis facial y retraso psicomotor.
En mas de la mitad se los pacientes se encontrd dismorfia craneana, paradlisis de misculos
oculomotares y en cinco paciente con paladar ojlval siendo estos los datos clinicos mas
frecuentes. En los estudios de neurcimagen diez pacientes presentaban otra malformacion
agregada en SHC, compatible con la reportada en [a  literatura. Los datos
eectroencefalograficos la mayoria presenta atenuacion de voltajes, actividad de base lenta y
actividad epiléptica bilateral o multifocal bilateral.



INTRODUCCION

A los 24 dias de gestacién se cierra el neuroporo rostral. Este cierre conduce
a la formacion del prosencéfalo. Una vez que se forma el prosencéfalo algunas
regiones del mismo crecen mds rdpidamente que otras. Este crecimiento
desigual conduce a la formacién de un surco y dos eshozos de vesiculas. La
aparicién del surco entre estos dos eshozos de vesiculas, marca el principio de
la diverticulacion transversal del prosencéfalo y conduce a la formacién del
telencéfalo y del diencéfalo. 1112

Poco después de la aparicion del telencéfalo, cerca de los 35 dias de gestacion,
se pueden identificar cinco regiones del telencéfalo por su localizacion y por
su diferente indice de crecimiento: dos regiones dorso laterales, dos regiones
ventro laterales y una region sagital en la linea media. Las regiones dorso
laterales crecen mas rapido que las regiones ventro laterales y éstas Gltimas
crecen mids rapido que la regidn sagital. Este patron de crecimiento conduce a
la formacion en direccién postero anterior de dos vesiculas telencefilica
separadas por un surco (surco [nter hemisférico). El proceso por el cual el
telencéfalo se convierte en una estructura de dos vesiculas se llama:
Diverticulacion sagital. ('

Poco después de la formacion de las vesiculas telencefilicas, alrededor de los
30 dias de gestacion, la mitad ventral de la limina fermmalis telencefilica

aumenta de Erosor y se convierte en la placa comisural. Cuatro estructuras



provienen de la placa comisural: la comisura anterior, la comisura del
hipocampo, cuerpo calloso y el sepfum pellucidum. La primera de las tres
comisuras que aparece, es la comisura anterior, en el drea mas ventral de la
placa comisural. Esta comisura comunica a los dos bulbos olfatorios, los
niicleos amigdaloideos, las sustancias perforadas anteriores, algunas regiones
del parahipocampo y algunas regiones de la corteza del lobulo temporal. La
segunda comisura que aparece es la del hipocampo, que consiste en las fibras
del fornix, que van de un fornix a otro. La tercera comisura que aparece en la
placa comisural es: el cuerpo calloso, '/

Alrededor de los 7+ dias de gestacidn, comienzan a cruzarse los primeros
axones en la region dorsal de la placa comisural destinada a convertirse en el
cuerpo calloso. Las regiones anteriores del cuerpo calloso se forman antes
que las regiones posteriores. El cuerpo calloso tiene una configuracién final
(aunque no su tamafo final) a los 115 dias de gestacion. La presencia del
cuerpo calloso es uno de los factores determinantes de la anatomia de la
region medial del cerebro. Otras de las consecuencias del crecimiento del
cuerpo calloso es el estiramiento de la placa comisural, entre el cuerpo
calloso, la comisura anterior y la comisura del hipocampo. El drea de la placa
comisural entre las tres comisuras se denomina: septum pellucidum (112

La agenesia de cuerpo calloso puede presentarse asociada a holoprosencefalia,

debido a una alteracion de la diverticulacion rostral del tubo neural o no
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asociada a holoprosencefalia, debido a una alteracion del desarrollo de la linea
media del telencéfalo. La incidencia en la poblacién general corresponde
0.005 a 70 por cada 10,000; vy en los nifios con alteraciones mentales hasta un
2.58%. ¥

Es probable que la patogenia de la agenesia de cuerpo calloso, sea la ausencia
en la placa comisural del drea del futuro cuerpo calloso o el fallo de los axones
destinados a formar el cuerpo calloso a la hora de reconocer esta drea. (%

En la agenesia del cuerpo calloso, los axones de las neuronas corticales
destinados a cruzar al otro hemisferio, se proyectan hacia atrds y forman dos
estructuras paralelas denominados: los fasciculos longitudinales de Probst,
Otra consecuencia de la agenesia de cuerpo calloso, es la falta de formacidn
del surco cingulado y la continuacién de los surcos cerebrales en la region
medial hasta el tercer ventriculo (14,

Las agenesias del cuerpo calloso pueden ser esporadicas; aunque sus causas
ain se desconocen, parecen asociarse a infecciones viricas y no viricas (gripe,
rubdola, toxoplasmosis) a factores toxicos exdgenos (cocaina, valproato y alcohol), que
producen el Sindrome Alcohélico Fetal; Victor Swayze en 1997, le practicd
resonancia magnética de cabeza a 10 pacientes con Sindrome Aleoholo-fetal,
diénde se encontrd en tres de estos con agenesia total del cuerpo calloso y uno
con disgenesia del cuerpo calloso, lo cual nos muestra que es una droga

altamente teratogénica 1% y end6genos (acidosis lactica, hiperglicemia). Algunos



investigadores han indicado la asociacién de la agenesia del cuerpo calloso a
factores vasculares. Cuando son hereditarias su patrén de transmision
genética es mayoritariamente  autosomico recesivo, Existen también
referencias a transmisiones autosémicas dominantes a transmisiones
recesivas ligadas al cromosoma X (e 2567 800 00, Las agenesias del cuerpo
calloso pueden producirse de manera aislada o formar parte de cuadros
sindromicos  especificos, encontrindose de forma constante como los
Sindromes de Awcards, Sindrome de Anderman, acrocalloso Shapiro 00,

El Sindrome de Aiwcardt es de herencia autosdmica dominante ligada al
cromosoma X; se caracteriza por la presencia de espasmos infantiles, lagunas
corio-retinianas, retraso mental grave, agenesia del cuerpo calloso hemi
vertebral, displasia cortical 0%, Sindrome de Anderman, consta de retraso
mental, neuropatia, heterotopias neuronales y agenesia del cuerpo calloso de
herencia autosdmica recesiva (%%, Sindrome de Shapiro, se acompana de
hipotermia periGdica, hiperhidrosis y agenesia del cuerpo calloso, pudiendo
ser de herencia autosdmica recesiva o presentarse de forma esporddica (v,
Sindrome acrocalloss, siendo de herencia autosémica recesiva, se presenta con
frente ancha, macrocefalia, polidactilia en manos y pies, retraso mental y
agenesia del cuerpo calloso (),

Otros sindromes, que de manera frecuente se acompafan de agenesia del

cuerpo calloso, como Sindrome Oral-factal-digital, Sindrome de Dandy-



Walker, Sindrome de Apert, Lisencefalia, Displasia cerebro-facio-toricica,
Sindromes, que de manera ocasional se presentan con agenesia de cuerpo
calloso, como el de Meckel Sindrome de Nevus de cflulas bdsales, Sindrome
de Greig, Malformacion de Armold-Chiarz, Sindrome FG y otras ¢,

También, se ha encontrado asociacién de agenesia del cuerpo calloso con
enfermedades metabdlicas v neurocutineas, como la Esclerosis tuberosa,
Enfermedad de Recklinghausen, Zellweger (Sindrome Cerebro-hepato-renal),
Lowe (Sindrome éculo-cerebro-renal), Histidema, Hiperglicinemia no
cetdsica, Enfermedad de Hurler, Mucolipidosis 111 o Pseudos-Hurler vy
Mucolipidosis [V, i

La ausencia de cuerpo calloso, induce, tal como se ha comentado
anteriormente, la formacién de fibras de Probst. Estos haces dan ]ug:lr a
protuberancias en las caras mediales de los ventriculos laterales que les
confiere una forma decreciente. Otras consecuencias directas de la ausencia de
la comisura, son: la disposicidn radial de los surcos y circunvoluciones en las
caras mediales de los hemisferios cerebrales, circunvoluciones invertidas del
cingulo, surcos del cingulo no formado, posicion mds alta del tercer
ventriculo en comunicacidn con la fisura interhemisférica, anomalias
caracteristicas de los ventriculos laterales (paralelos, cuernos frontales con

forma en creciente, pequefios y puntiagudos, corpocefalia, dilatacion



inferomedial de los cuernos temporales). También se puede encontrar
hipertrofia de las fibras comisurales. (1t 1 1),

La agenesia de cuerpo calloso se asocia en un 85% a los casos a otras
anomalias encefilicas. Estas, incluyen: quiste interhemisférico, anomalfas de
la migracibn y organizacion neuronal cortical cerebral, anomalias del
cerebelo como lipoma, cefalocele, holoprosencefalia, arteria cerebral anterior
acigos, malformacién de Dandy Walker, malformacién de Chiari I y quiste
aracnoideo v m

Aparecen anomalias sistémicas en un 62% de los casos y son de tipo misculo
esquelético, cardiovascular, respiratorio, gastrointestinal y urogenital. En un
20% de los casos se presentan anomalias cromosdmicas, la mayoria Trisomias
8 13, 14 15y 18 La elevada frecuencia de malformaciones encefilicas,
sistémicas y cromosomicas asociadas, sugiere que la agenesia de cuerpo
calloso forma parte frecuentemente de una alteracién generalizada del
desarrollo (1454578 1015, 12,15}

La agenesia de cuerpo calloso puede ser asintomitica; en este caso, solo puede
detectarse mediante test neurolégico sofisticado 7. Fimaly en el 2000,
describe a tres familiares {madre y dos hijas con agenesia el cuerpo calloso),
en dénde las hijas presentaban retardo en el desarrcllo psicomotriz, asi como
alteraciones neurosensoriales. La madre se detectd solo al realizar un estudio

minucioso sobre nivel escolar y antecedentes en su desarrollo psicomotriz,



por lo que también se le practic6 resonancia magnética de cabeza,
encontrindose agenesia del cuerpo calloso; lo que demuestra que puede haber
pacientes que pasen inadvertidos, si no se realiza una adecuada historia
clinica y exploracion fisica 1 . Por otro lado, puede asociarse a alteraciones
clinicas significativas, como alteraciones en el desarrollo psicomotriz de
grado variable, alteraciones cognoscitivas, epilepsia, macrocefalia,
hipertelorismo, exotropia e incapacidad para realizar la convergencia ocular,
parilisis cerebral, déficit neurolégicos focales y sindrome de desconexion 0.2
e ni i Necolds Dupréd y colaboradores en el 2003, hicieron una revision en
pacientes con neuropatia hereditaria sensitiva y motora con agenesia del
cuerpo calloso, encontrando sélo en un 30% de estos pacientes Parilisis de
los mdsculos oculares; otros autores, refieren a otros Sindromes con
asociacion de agenesia del cuerpo calloso. No reportan alteraciones en
miisculos oculares, (424567, 810

Nieto-Barrera en 1999, reporta un estudio comparativo de tres autores sobre
aspectos generales de pacientes con agenesia del cuerpo calloso, reportindose

lo siguiente:



CARBALLO

GOBBI

RODRIGUEZ-
CRIADO

Casos

Sexo M/F

Patologia pre-perinatal
Antecedentes epilépticos
Antecedente malformativos

Otras malformaciones
cerebrales asociadas

Otras malformaciones
extraneuroldgicas asociadas

Retraso madurativo
mental

Focalidad neurolégica

Crisis epilépticas

63

39/24
(62/38%)

39 (62%)
2 (3.2%)
2 (3.2%)

51 (82)

21 (39.68%)

61 (96.8%)

41 (65.07%)

25 (39.68%)

67

43/24
(64.24/35.8%)

36 (53.73%)
3 (4.6%)

42 (62.7%)

67 (100%)

26

15/11
(58/42%)

14 (78%)

5(20%)

25 (96%)

16 (61.5%)

26 (84%)

6 (23%)




También reporta la edad de comienzo y tipologia de las crisis epilépticas:

EDAD DE SERIE A =ERIE B Tovl Al

COMIENZD

Periodo K |, Crisis cldnicas 10 (32.26%)
Meonatal generalizadas?
2, Crisis tonicas breves
1-3 meses 4 (12.9%)
: __r' !..:' ;
3-19 meses 4, Espasmos infantiles I, Espasmos infantiles B (25.8%)
I, Crish‘ﬁ_ldninu |, Crisis clonicas
generalizadas generalizadas
I, Crisis unilaterales
1-3 afios 4, Crisis clénicas 1, Crisis tonicoclonica 71(22.59)
generalizadas generalizada
I, Crisis parciales
I, Crisis unilaterales
>3 afos 1, Crisis cldnicas 2 (6.45%)
gmnhz:ﬂ_h'
1, Crisis unilaterales

El diagnostico de agenesia de cuerpo calloso, se hace por estudios de
neuroimagen, como el ultrasonido fetal, en el cual se aprecia agenesia del
cuerpo calloso a partir de la semana 20va. de gestacidon o por resonancia
magnética fetal. El ultrasonido transfontanelar, la tomografia computada de
cabeza y la resonancia magnética, hacen el diagndstico posnatal. Las
imégenes que se observan, son: dilatacion del tercer ventriculo, separacion
con concavidad de las paredes internas y angulacion del techo de los

ventriculos laterales, que ofrecen una imagen caracteristica en “astas de toro” o

b



“gorro de vikingo”. En el corte sagital, se observa disposicion radial de los
surcos cerebrales medios sobre el techo del tercer ventriculo. Si no existe
hidrocefalia asociada, las astas frontales suelen ser de pequefio tamaiio, las
astas occipitales dilatadas y los cuerpos ventriculares presentan un curso
paralelo (e i),

Los hallazgos del electroencefalograma son wvariables. Algunmos casos
presentan un electroencefalograma normal o una actividad alfa asincrénica,
Es muy caracteristico encontrar anomalfas paroxisticas asincromicas e
intercalados; entre ellas: periodos de depresion de la actividad, asincronos
entre uno y otro hemisferio, que remedan una hipsarritmia fragmentaria
alternante, denominada patron de desconexion interhemisférica y cuya

presencia debe sugerir una agenesia de cuerpo calloso 0

[t}



OBJETIVOS.

e Conocer los antecedentes perinatales y datos clinicos que més
frecuentemente se presentan en pacientes con agenesia o

disgenesia del cuerpo calloso.

e Identificar malformaciones de Sistema Nervioso Central, que
se presenten de manera asociada a agenesia o disgenesia del
cuerpo calloso por medio de estudios de neuroimagen.

® ldentificar las caracteristicas electroencefalogrificas en este

grupo de pacientes.



PACIENTES Y METODOS.

Se realizd un estudio prospectivo, transversal, descriptivo y observacional;
dénde se captaron 11 pacientes observados en la Consulta de Genética y
Neurologia del 1° de junio del 2004 al 31 de agosto del 2005. Dénde se
captaron pacientes que acudfan a la consulta con estudio de imaginologia
compatibles con Agenesia o Disgenesia del cuerpo calloso.

Se tomaron como criterios de inclusién a pacientes atendidos en la Consulta
de Neurologia y Genética, expediente clinico completo, que contaran con
estudio de gabinete, como: tomografia y/o IRM de cabeza y que fueran
captados en la fecha antes mencionada.

Los criterios de exclusién: pacientes que no tengan valoracion por neurologia
y genética y pacientes que no contaran con historia clinica completa.

Se les practicd una historia clinica completa, la cual incluye edad del paciente
al momento de capturarlos en la consulta, antecedentes heredo-familiares,
antecedentes personales no patolégicos, antecedentes personales patologicos,
antecedentes perinatales, desarrollo psicomotor, padecimiento actual y
exploracién fisica completa y se les solicité electroencefalograma digital. Los

datos se recabaron en programa de Microsoft Excel 2003.
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RESULTADOS.

Se captaron once pacientes con edad en meses de un mes hasta 132 meses
(media 38.27 meses); de los cuales, siete pertenecen al sexo masculino y cuatro
femenino. La edad materna minima de 16 afios y la mixima de 38 afios (media
24.636; 5D 6.75, -15D 17.886, +15D 31.386). Alcoholismo paterno en seis de 11.
Padres toxicomanos: dos de 11. Madre con alcoholismo positive durante el
embarazo, s6lo una. Toxicomanias y tabaquismo materno: ninguno. Seis
pacientes fueron producto de la G 1. S6lo dos madres presentaron sangrado
transvaginal durante el primer trimestre y también amenaza de parto
premature durante el segundo y tercer trimestre el embarazo. Durante el
primer trimestre de gestacién, cinco presentaron infeccion de vias urinarias y
sOlo una de éstas, fiebre, las cuales recibieron antibiético no especificado.
Cinco pacientes estuvieron ingiriendo multivitaminicos, suplementos de
calcio, hierro y dcido félico. Ingesta de antieméticos, solo una paciente. De los
11 pacientes, s6lo siete se realizaron ultrasonido obstétrico, reportindose
solo dos como anormalidades del Sistema Nervioso Central, no siendo estas
especificadas. Solo dos pacientes cursaron con hipertension inducida por el
embarazo. Siete se obtuvieron por parto vaginal y cuatro por cesirea, de
éstos, dos por cesdrea previa y los otros dos por trabajo de parto prolongado.

Cuatro de los partos vaginales se reportaron como distocia, reportando



presentacion de cara en uno; otra, presentacién pélvica y el resto periodo
expulsive prolongado. Cuatro de los 11 pacientes presentd liquido meconial,
Se desconoce Capurro, perimetro cefilico y talla al nacimiento. El peso al
nacimiento como minimo fue de 2180 gramos y mdximo de 3800 gramos
(media 2888g, SD 514, -15D 2374, +5D 3402). Tres pacientes presentaron datos de
hipoxia al nacimiento. Todos los pacientes presentan retraso en el desarrollo
psicomotor. A la exploracion fisica se encontrd dismorfia craneana en ocho de
los 11 pacientes, de éstos, dos con microcefalia y cuatro con macrocefalia. El
resto con alteraciones en la anatomia 6sea del crineo. Tres presentan
implantacion baja de orejas y de estos, dos tienen aunado hipoplasia de
pabellones auriculares; solo un paciente con adecuada implantacion de orejas
presenta hipoplasia de pabellones auriculares. Nistagmus se presenta en
cuatro pacientes. Ocho pacientes tienen alteraciones de los misculos
oculomotores. S6lo un paciente presenta puente nasal aplanado. Los 11
pacientes presentan pardlisis facial, siendo cuatro: unilateral y el resto
bilateral. En cavidad oral, cinco se encontraron con paladar ojival, ninguno
con labio y/o paladar hendido. Micrognatia se observa en tres pacientes. En
tres pacientes se observa malformaciones genitales. Malformacion de
columna vertebral en tres, de los cuales dos corresponden a
mielomeningocele lumbar y una a escoliosis tordcica, Malformaciones

misculos esqueléticos se observaron en cuatro pacientes. Seis pacientes con

14



espasticidad; dos con hipotonfa y el resto normotonicidad muscular. Se

observé hemiparesia corporal en cuatro de los 11 pacientes. Los reflejos

osteotendinosos se encontraron hiperreflécticos en siete pacientes: uno:

hiporreflexia; uno: arrefléxico y los restantes con reflejos miotaticos

normales.

Todos los pacientes presentan crisis convulsivas, de los cuales cuatro se

presentaron en la etapa neonatal, dos entre el mes de vida y los 2.9 meses;

cinco entre los tres y los 11.9 meses de edad, variando el tipo de crisis

convulsiva, la cual se presenta en el siguiente cuadro:

TOTAL

EDAD DE INICIO

NEONATAL

1 mesa29
meses

3 meses a 1 ano

TIPO DE CRISIS CONVULSIVA
2, TONICA = BT
1,SUTILES
1, CLONICAS.

1, ESPASMOS INFANTILES
1. CRISIS CONVULSIVAS TONICO-
CLONICAS GENERALIZADAS.

1, CRISIS MIOCLONICAS

| GENERALIZADAS
2, CRISIS PARCIALES SIMPLES

SECUNDARIAMENTE GENERALIZADAS
1, CRISIS CONVULSIVAS TONICO-
CLONICAS GENERALIZADAS

1, CRISIS PARCIALES SIMPLES



Dentro de los hallazgos electroencefalogrificos que se presentan en la tabla
de abajo, destacaron los siguientes puntos:

1. En seis de nueve pacientes (66.6%); tienen atenuacién de voltajes, ya
sea hemisféricos o regionales.

2. En siete de nueve (77.7%); mostraron actividad de base lenta.

3. Oche de los nueve pacientes (68.8%); tenian actividad epiléptica
bilateral o multifocal bilateral y dos de ellos con actividad
Epileptiﬁ::rme, secundariamente generalizadﬂ o con tendencia a
generalizar.

+. Asl como tres de los nueve (33.3%); tiene un patrdn de base de

supresion y brote atenuacion.



PX | AR ASIN AL AEG AEF AEFS AEMB AEBI PBSA
o X X

2 | x XKoo X

3 | x X X

4 | x X X X
5 X X Xy
6 | x X X

7| X X

8 X X X Xx X
""" 9 | X X e

(PX=PACIENTE; AR=ATENUACION REGIONAL; ASIN=ASINCRONICO: AL=ACTIVIDAD LENTA:
AEG=ACTIVIDADA EPILEPTIFORME GENERALIZADA; AEF=ACTIVIDAD EPILEPTIFORME FOCAL;
AEFS=ACTIVIDAD EPILEPTIFORME FOCAL SEGMENTARIA; AEMB=ACTIVIDAD EPILEPTIFORME
MULTIFOCAL  BILATERAL: AEBI=ACTIVIDAD EPILEPTIFORME BILATERAL INDEPENDIENTE;
PBSA=PATRON BROTE-SUPRESION-ATENUACION).

Sélo dos pacientes tienen muestras de TORCH, en la cual uno es positivo a
Herpes Tipo I y el otro positivo a rubéola. De los 11 pacientes, nueve
contaban con Tomografia de craneo y dos con resonancia magnética;
presentandose en nueve pacientes Agenesia de cuerpo calloso y en dos
Disgenesia de cuerpo calloso. S6lo un paciente mostré Agenesia de cuerpo
calloso sin otras malformaciones. El resto de los pacientes se encontré con
otras alteraciones estructurales agregadas, de las cuales en cinco mostraron
hipotrofia frontal, hipotrofia general en cinco pacientes, hidrocefalia

supratentorial en cuatro pacientes, hidrocefalia exvacuo en un paciente,

17



dilatacién del sistema ventricular en seis, sistema ventricular simétrico en un
paciente, asimetria ventricular en tres, colpocefalia unilateral en un paciente,
colpocefalia bilateral en dos, hipotrofia del tallo en cinco pacientes, cerebelo
hipotrofico en dos, encefalopatia quistica en dos, esquicencefalia dos e

hidranencefalia en dos pacientes.
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CONCLUSIONES. /17
Cabe mencionar que se observaron 11 pacientes en el transcurso de un aio,
siendo casi un paciente por afio. En articulos recopilados para el estudio,
todos reportan poblaciones pequeiias, que van desde dos pacientes hasta 63,
siendo éste Gltimo de tipo retrospectivo a 20 afios. Llama la atencién el
ntiimero de pacientes recopilados en un aflo. De los 11 pacientes, fallecieron
dos; el primero en edad neonatal por un cuadro séptico y el otro paciente a la
edad de un afio por proceso séptico.
Predomina el sexo masculino, siendo siete pacientes de 11; lo cual es
compatible con lo que se reporta en la literatura.
La edad materna no fue significativa, ya que la edad media fue de 24.6 aios.
Llama la atencién que seis de los padres, cuentan con alcoholismo positivo,
aunque no se reporta que esto sea condicionante de malformaciones en el
producto; solo se reporta en alcoholismo materno, como el Sindrome
alcoholo-fetal. Solo se reporta una madre con ingesta de alcohol durante el
primer trimestre.
Se observo sangrado transvaginal durante el primer trimestre del embarazo
en dos pacientes, estas mismas presentaron durante todo el embarazo
amenaza de parto pretermino en varias ocasiones durante la gestacion, la

amenaza de aborto o de parto pretérmino se asocia en ocasiones con
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malformaciones en el producto, no fue relevante la cantidad de madres que
presentaron alteraciones de este tipo.

En cinco pacientes presentaron infeccion de vias urinarias durante el primer
trimestre de gestacidn, siendo tratadas con antibidticos; s6lo dos de estas
presentaron fiebre. Llama la atencitn el niimero de pacientes con infeccién, lo
cual puede ser factor condicionante de malformacion siempre y cuando se
presente durante el primer trimestre de gestacion, que es el periodo en que se
encuentra en formacion el cuerpo calloso,

Es alarmante que a siete pacientes se les realizd ultrasonido obstétrico, sélo
reportindose anormalidades en el Sistema Nervioso Central en dos, no
especificando el tipo de lesidn; la literatura reporta que a partir de la semana
20va, de gestacion, ya es posible observar la agenesia del cuerpo calloso de
forma clara.

Slete pacientes se obtuvieron por via vaginal y el resto por cesdrea,
presentindose como distécico en seis pacientes, lo cual nos orienta hacia
alguna alteracién en el producto, aunque seria conveniente realizar un
estudio sobre la cantidad de partos distocicos, cudntos de éstos, presentan
malformacion del cuerpo calloso y asi seria més significativo el resultado.
Datos de sufrimiento fetal, sélo se observé con la presencia de liquido
meconial en cuatro pacientes. S¢ interrogd a las madres sobre antecedentes

de hipomotilidad fetal, s6lo una sefiora lo referfa. El resto lo negaron.
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No contamos con la edad de gestacién al nacimiento, pero se cuenta con el
peso al nacimiento, reportandose una media de 2.888g, siendo ésta de un
producto de término. En la literatura observada refieren embarazo
normoevolutivo, parto no distécico y pesos al nacimiento adecuados para la
edad gestacional.

Se observo retraso psicomotor en el 100% de la poblacién estudiada, siendo
casi similar a la reportada por Carballo y Rodriguez/Criado; otros refieren que
pueden cursar como pacientes asintomdtico o con sintomas muy sutiles
valorados bajo estudios especificos.

En ocho pacientes se reporté dismorfia craneana; dos con macrocefalia y
cuatro con microcefalia; el resto con alteraciones en la estructura 6sea, siendo
esto significativo y orientador hacia alguna malformaciéon del Sistema
Nervioso Central.

Observamos que en el 100% de los pacientes presentaron crisis convulsivas;
en otros estudios, el porcentaje es variable como en el de Rodriguez/Criado, el
cual reporta 28%, Carballo un 39.6% y Gobb: en 100%, la cual es similar a
nuestra poblacién.

Se presento retraso psicomotor en los 11 pacientes (100%); siendo casi similar
con el estudio realizado por Rodriguez/Criado en 84% y Carballo en 96.8%.
Otro de los aspectos que llama la atencion es la paralisis facial observada en

el 100% de los pacientes. No se reporta en los articulos revisados para el



estudio qué porcentaje de estos paciente presentan parilisis facial, lo que sf,
es que es un dato comiin, ya sea unilateral o bilateral.

De los articulos revisados, sélo Nicolds Dupre reporta parilisis musculoso-
motores en un 30% de su poblacién y Adams, en su libro refiere que se puede
encontrar este defecto; en nuestro estudio lo encontramos en un 72.7% de
nuestros pacientes.

Se observo paladar ojival en 45.4%; este tipo de defecto no lo refieren en la
literatura, lo cual puede ser compatible con defecto de la linea media.

De los articulos antes revisados, no refieren porcentaje sobre alteraciones en
espasticidad o flacidez de extremidades; nosotros encontramos gue 54.5%
presentaron espasticidad y cuatro de los 11 pacientes mostraron flacidez; de
estos ultimos, dos de ellos tenian mielomeningocele; los otros dos no
mostraban alteraciones en columna vertebral,

Nieto-Barrera, en un articulo comenta: “que es muy caracteristico encontrar
anomalias paroxisticas asincrénicas, entre ellas: periodos de depresion de la
actividad, asincrénicos entre uno y otro hemisferio, que remedan una
hipsarritmia fragmentaria alternante, denominada patron de desconexitn
interhemisférica y cuya presencia debe sugerir una agenesia del cuerpo
calloso; en nuestro estudio concuerda con lo reportado anteriormente, siendo
asimétrico el patrén y en la mayoria de estos se observd patron eléctrico

lento.



Encontramos que 90.9% (10) de los pacientes, mostraron otra malformacion
del Sistema Nervioso Central, predominado la atrofia frontal, dilatacion del
sistema ventricular en seis de los 11 pacientes y cinco con hipotrofia del tallo
cerebral. Rodriguez/Criade, observaron malformaciones asociadas del Sistema

Nervioso Central en un 96%, Carballo en un 82% y Gobbi en un 62.7%; lo cual

es similar a a las primeras dos series.
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