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Malformaciones de la fosa posterior

4 Malformaciones de la fosa posterior

4.1 Introduccion

Una amplia variedad de malformaciones de la fosa posterior
pueden ocurrir, incluyendo condiciones caracteristicas bien
conocidas, condiciones que no han sido bien entendidas y con-
diciones no diagnosticadas (o mal diagnosticadas). La atencion
al cerebelo en cada estudio de imagen es de ayuda para detectar
las anormalidades que no pueden ser detectadas con el método
Gestalt y para familiarizarse uno mismo con la apariencia normal
de la anatomia y los patrones de desarrollo del cerebelo.

4.2 Malformacion Chiari tipo |

Es dificil saber si es mas facil no diagnosticar o sobrediagnosti-
car la malformacién de Chiari Tipo I en un infante porque ambas
son faciles de realizar. La malformacién Chiari Tipo I puede ser
definida de acuerdo con dos criterios, ya sea por caracteristicas
anatémicas o por alteraciones fisiolégicas.

La descripcion anatémica de la malformacion Chiari tipo I
consiste en el elongamiento de las amigdalas cerebelosas, exten-
diéndose a una distancia especifica debajo del plano del foramen
magnum (una linea que aproximadamente conecta el basion al
opistion en una imagen media sagital) (Fig. 4.1). En adultos se ha
dicho que las amigdalas que se extienden 5 mm debajo del plano
del foramen magnum, reflejan una malformacién Chiari tipo I,
pero en nifios se emplea un criterio menos riguroso porque la
ectopia por encima de 6 mm (o atin 7 mm) debajo del plano del
foramen magnum puede ser normal (Fig. 4.2).

El término amigdalas «tipo clavija» es empleado en ocasiones
en la literatura médica para referirse a la apariencia de las amigda-
las cerebelosas en la malformacién de Chiari tipo I, pero para mi
esto no tiene ningtin sentido, por lo que utilizo este término. Con-
sidero que el término «elongado» es suficientemente apropiado en
la descripcién de este tipo de amigdalas. Para llegar a esta determi-
nacion es necesario familiarizarse con la morfologia de una amig-
dala «<normal», lo cual se puede lograr prestandole mucha atencién
a la morfologia de las amigdalas en cada estudio del cerebelo.

La otra via para definir la malformacién de Chiari tipo I esla
fisioldgica, cuando hay un deterioro sintomatico en la dinamica
del flujo del liquido cefalorraquideo (LCR) en el plano del foramen
magnum, resultando en la pérdida del espacio del LCR, que rodea
la unién cervicomedular (unién del tallo cerebral y el cordén
espinal), como consecuencia de la ectopia amigdalina. Esta defi-
nicién probablemente es la mas correcta de las dos, pero requie-
re mas que la medida de una simple caracteristica anatémica. El
deterioro en el transito del LCR, que cursa por el plano del foramen
magnum puede resultar en sintomas clinicos, que tipicamente
consisten en cefalea, pero que también puede incluir disfagia,
vértigo, tinitus y otros sintomas relativos al tallo cerebral.

En Gltima instancia, el diagnostico de una malformacién
tipo I de Chiari no es una evaluacion binaria, ya que 4,9 y 5,1 mm
de ectopia son para todos los propoésitos practicos idénticos, y la
diferencia no constituye de repente una malformacién de Chiari.

Fig. 4.1 Malformacion Chiari tipo . (a) La imagen sagi-
tal TTW muestra la elongacién de las amigdalas cerebe-
losas, que se extienden debajo del nivel del foramen
magnum. (b) Imagen T1W sagital magnificada de la
region, con una linea que se extiende entre la punta del
clivus (basion) y el aspecto posterior del foramen mag-
num (opistion,) y una medida perpendicular mostrando
la punta de laamigdala cerebelosa, que se extiende mas
de 10 mm por debajo del nivel del foramen magnum.
(c) Laimagen sagital con sincronizacion cardiaca en un
estudio de flujo del LCR en sistole muestra la direccién
caudal del flujo ventral al tallo cerebral y la unién cervi-
comedular en el plano del foramen magnum, demos-
trado por una senal hiperintensa. (d) Imagen sagital
cardiaca con sincronizacion para estudio del flujo del
LCR en diastole, que muestra una sefial hipointensa
ventral al tallo cerebral y la unién cervicomedular en el
plano del foramen magnum, confirmando flujo en di-
reccion superior (craneal) y confirmando la permeabili-
dad bidireccional del flujo del LCR.
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Imagen del cerebro

Fig. 4.2 Leve malformacién Chiari I. Imagen sagital TTW muestra una leve
extension caudal de la amigdala cerebelosa de 8 mm por debajo del plano del
foramen magnum, con permeabilidad del espacio del LCR alrededor del tallo
cerebral. Aunque esto formalmente retine los criterios para la malformacion
de Chiari tipo |, no esta claro si tendra consecuencias sintomaticas. En conse-
cuencia ningln procedimiento quirtirgico fue realizado en este caso.

Las alteraciones en la dinamica del flujo del LCR pueden
resultar en un agrandamiento del canal central del cord6n espi-
nal, que comiinmente se refiere a una cavidad siringe. La dilata-
cion del canal central del corddn espinal, con un alineamiento
ependimario intacto, es mas apropiada denominarla hidromie-
lia. Una acumulacién de fluido dentro del tejido parenquimato-
so del cord6n espinal que carece de alineamiento ependimario
representa una siringomielia. Cuando la coleccién de fluido
comienza a ser lo suficientemente grande, no se puede diferen-
ciar de siringomielia, y el término general empleado para des-
cribir esta condicién es «siringohidromielia».

Un estudio de imagen de resonancia magnética (IRM) de con-
traste de fase del flujo del LCR a través del plano del foramen
magnum se puede utilizar para evaluar la dindmica de flujo del
LCR. Se deben seleccionar niveles apropiados de codificacion para
la velocidad del flujo del LCR, tipicamente con un valor aproxima-
do de 10 cm/s para evaluar la malformacién de Chiari tipo I. Com{in-
mente, las imagenes medias sagitales son empleadas para esta
evaluacion, con flujo ventral al tallo cerebral y con un decrecimien-
to caracteristico como resultado de la pérdida del espacio del LCR.
Nétese que el estrechamiento del espacio del LCR resultara en un
incremento de la velocidad de flujo antes de que haya una pérdida
de flujo. Una imagen de flujo del LCR axial puede ayudar a encon-
trar un flujo turbulento y/o hiperdinamico ventrolateral al cord6n
y a nivel del foramen magnum, lo cual se presenta como un fené-
meno de aliasing en la codificacion apropiada del nivel de velocidad,
ayudando adicionalmente a confirmar la alteracién de la dinami-
ca de flujo del LCR, ocasionada por la malformacién de Chiari I
(Tabla 4.1). Esto es de interés particular en la planificacion prequi-
rtrgica para la malformacién de Chiari I borderline en pacientes sin
siringe/hidromielia. En un paciente con siringe podemos asumir
que tiene evidencias de una alteracion fisiologica en el flujo del LCR,
independientemente del estudio de flujo del LCR. La preexistencia
de un catéter de derivacion podria alterar la dindmica del LCR.

Tabla 4.1 Hallazgos del liquido cefalorraquideo (LCR), estudio de flujo

Flujo LCR Flujo LCR
Flujo LCR dorsal ventral ventrolateral
Normal Pulsatil, minimo o Pulsatil, Normal
ausencia de flujo bidireccional
puede ser normal
Leve Minimo a sin flujo Pulsatil, Normal
bidireccional
Moderado  Tipicamente sin flujo  Hiperdinamico, Normal a
bidireccional hiperdinamico
Severo Tipicamente sin flujo  Ninguno Hiperdinamico

La siringe en la ausencia de una malformacién de Chiari I
demanda la realizacién de un estudio contrastado de IRM, de todo
el eje neuroldgico (el cerebro y toda la espina). Algunas fuentes se
avocan a la realizacion de estudios, empleando medios de contras-
te del eje neural como linea de base, aiin en la presencia de una
malformacién de Chiari, para asegurarse de que una neoplasia
concomitante eventual no sea la causa real de una siringe.

El tratamiento quirdrgico de la malformacién de Chiari I com-
prende el agrandamiento del foramen magnum mediante una
craneotomia descompresiva suboccipital. Si hay una hipoplasia del
arco posterior C1, también podria ser descomprimido. Después de
la descompresion 6sea, todavia podria haber una pérdida del es-
pacio del LCR, debido a la configuracion de la dura, y podria ser
realizada una duraplastia para remodelar la cisterna magna. La
imagen postoperatoria del paciente con la malformacién de Chia-
ri tipo I debe incluir el estudio para la restauracién de la pulsatilidad
del flujo del LCR a nivel del foramen magnum, y decrecimiento y/o
resolucion de la hidromielia cuando esta presente. Adicionalmen-
te, el sitio de la duraplastia debe ser evaluado por la posibilidad de
pseudomeningocele. El fluido extradural en el periodo postopera-
torio inmediato es comun. Esto probablemente es relativo a la
descompresion quirtrgica del cerebelo, realizada a través de la
craneotomia, y no necesariamente indica pseudomeningocele.

Hasta 50 % de los pacientes con malformacién de Chiari
tipo I tendran anormalidades 6seas craneocervicales asociadas.
Entre las anormalidades mas cominmente encontradas de este
tipo se encuentra el proceso odontoideo en retroflexion (Fig. 4.3)
y el clivus hipoplasico. También puede haber una hipoplasia de
uno o ambos condilos occipitales, la asimilacién de un céndilo
occipital con una masa lateral en C1 e invaginacién basilar. Se
debe prestar atencion a todas estas areas, durante la realizacion
de todos los estudios de pacientes con una malformacién de
Chiari tipo I, porque la presencia de estas anormalidades puede
alterar el manejo quirdrgico.

4.3 Malformacion de Chiari tipo Il

La malformacién de Chiari tipo Il no es una version severa o
variante de la malformacién de Chiari tipo I. Para aquellos que
estan confundidos con esta terminologia es a veces desafortu-
nado que estas dos malformaciones no tengan nombres diferen-
tes. La malformacion de Chiari tipo Il —para todos los propésitos
practicos— se asocia siempre a un mielomeningocele abierto
(casi siempre lumbosacro). Debido a la pérdida de LCR por el
meningocele abierto, la presién del espacio subaracnoideo per-
manece bajay el contenido de la fosa posterior desciende a través
del foramen magnum. Esto resulta en una ectopia cerebelosa,
incluyendo ectopia de las amigdalas y el vermis (en contraste
con la malformacién de Chiari tipo I, en donde solo hay ectopia
de las amigdalas cerebelosas), y puede inducir a la formacién de
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un pliegue en el cordén cervical superior. El foramen magnum
se agranda como resultado de la ectopia de las amigdalas y el
vermis, y una pequefia fosa posterior. Adicionalmente, hay un
desarrollo anormal de la placa tectum con una configuracion

Fig. 4.3 Imagenes del preoperatorio y postoperatorio en
la malformacién de Chiari tipo 1. (a) El estudio de TC en
algoritmo sagital del cerebro en una nifa de 4 afios de
edad con cefalea y trastornos del movimiento ocular
demuestra una malformacién de Chiari I, un proceso
odontoideo en retroflexion y una relativa hipoplasia del
proceso bacilar del occipital. (b) Laimagen en sagital TTW
confirma la malformaciéon de Chiari tipo I. (c) El estudio
de TC en algoritmo sagital después del tratamiento
quirtrgico muestra hallazgos de descompresion suboc
cipital, craneotomia y remocion del arco neural posterior
de C1.(d) Laimagen en sagital TTW muestra postopera-
tivamente la permeabilidad del nuevo agujero magnum.

Fig. 4.4 Malformacién Chiari tipo Il (a) Laimagen sagi-
tal en TTW muestra ectopia cerebelosa (amigdalas y
vermis) y un cuarto ventriculo pequefo. Hay una confi-
guracion puntiaguda del coliculo inferior, dando una
apariencia en pico de la placa tectum. Hay una masa
intermedia prominente y una disgenesia posterior del
cuerpo calloso. (b) La imagen axial T2W a nivel del
septum pellucidum muestra una pérdida del volumen
de la sustancia blanca parietooccipital y una visualizacién
parcial del catéter de derivacion. (c, d) La imagen axial
en T2 de la fosa posterior muestra ectopia de las amig-
dalas cerebelosas y el vermis, a través de un foramen
magnum agrandado y las amigdalas cerebelosas envol-
viéndose alrededor de la unién cervicomedular.

horizontal del coliculo inferior y una apariencia caracteristica
en «pico» del tectum en imagenes sagitales (Fig. 4.4). Otras anor-
malidades en la malformacién de Chiari tipo II son el agranda-
miento de la masa intermedia; fenestracion de la hoz del cerebro,
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Fig. 4.6 Espectro moderado de Dandy-Walker. Laimagen sagital T2W demues-
tra hipoplasia del vermis inferior, con una leve dilatacién quistica del espacio
infravermiano, que esta en comunicacion con el cuarto ventriculo. Esto repre-
senta una moderada a severa malformacion dentro del espectro Dandy-Walker.

resultando en interdigitacion de los giros a través de la fisura
interhemisférica, y una pérdida del volumen de la sustancia
blanca parietooccipital y la correspondiente disgenesia posterior
del cuerpo calloso. Como resultado del bajo volumen del LCR en
el Gtero, la malformacién de Chiari tipo Il es también sefialada
por tener la impresién de los giros en la tabla interna del craneo,
y después de cerrar el mielomeningocele se instala un hidrocé-
falo que tipicamente requiere derivacion.

Trabajos recientes han sido desarrollados para intervenir in
utero y cerrar el mielomeningocele para prevenir el desarrollo
de hipotension intracraneal por la pérdida del LCR. Recientes
resultados han mostrado un decrecimiento en la severidad fe-
notipica del meningomielocele y una disminucién en la inciden-
cia de la necesidad de derivacion, y posiblemente un mejora-
miento de los resultados en el desarrollo neurolégico.

Ademas la malformacién de Chiari tipo II es casi siempre
secundaria a un mielomeningocele lumbosacro y un disrafismo
abierto en el térax, y en la columna cervical puede tener resul-
tados similares. Un meningocele/encefalocele occipital, que

Fig. 4.5 Malformacion de Dandy-Walker. (a) La imagen
sagital TTW muestra un vermis cerebeloso hipoplasicoy
elevado con un cuarto ventriculo en directa comunicacién
con una fosa posterior y con dilatacién quistica, notoria-
mente agrandada. Esto resulta en la elevacién de la tor-
cula. (b) Laimagen axial T2W muestra una separacién de
los hemisferios cerebelosos sin intervencion del vermis.

resulta en Chiari tipo II como fenotipo, se refiere a una malfor-
macién de Chiari tipo III.

4.4 Lesiones quisticas de la fosa posterior

4.4.1 Espectro Dandy-Walker

La malformacién de Dandy-Walker se caracteriza por hipoplasia
y mal rotacion del vermis cerebeloso, con dilatacién quistica del
cuarto ventriculo, resultando en un agrandamiento de la fosa
craneal posterior (Fig. 4.5). Las malformaciones de Dandy-Walker
pueden ocurrir de manera aislada o pueden estar asociadas a
otras anormalidades. Para comprender la clasica malformacién
de Dandy-Walker es necesario entender sus variantes, asi como
las condiciones que pueden imitarla.

El desarrollo parcial del vermis con una fosa posterior nor-
mal a levemente agrandada es una variante de la malformacion
clasica de Dandy-Walker (Fig. 4.6). Sin embargo, esto represen-
ta un espectro de anormalidades y la «variante Dandy-Walker»
no es una entidad separada. En consecuencia, es posible tener
una anormalidad de leve severidad dentro de una leve severidad
del espectro Dandy-Walker y una anormalidad mucho mas se-
vera, que hace que el simple término de «variante Dandy-Walker»
no sea apropiado para diferenciar una situacién de la otra.

Algunos pacientes tienen una anormalidad en el desarrollo
del vermis, con una dilatacioén quistica de la cisterna magna.
Mientras el vermis esté presente en esta entidad, esta dilatacién
no representa una anormalidad dentro del espectro Dandy-Walker.
Un espacio del LCR infravermiano, prominente, con un vermis
normal y un agujero de Magendie normal, comtinmente es re-
ferido como «megacisterna magna», pero en realidad probable-
mente represente un quiste aracnoideo infravermiano. Sin
embargo, esto es una variante normal y no una variante de
Dandy-Walker (Fig. 4.7). Un espacio infravermiano agrandado,
con un vermis normal, pero con un agujero de Magendie estre-
cho esta probablemente relacionado a una bolsa quistica persis-
tente de Blake, lo cual probablemente también es una variante
normal cuando se ve aisladamente, aunque esto también puede
ser visto en el escenario de una hidrocefalia obstructiva peripar-
to, si la bolsa del quiste no tiene fenestraciones. Un vermis
normal y una cisterna magna normal con un espacio de LCR
prominente es probablemente el reflejo de un quiste aracnoideo
retrovermiano, lo cual es también una variante normal (Fig. 4.8).
Andlisis genéticos mas recientes han demostrado un origen
variable de las malformaciones quisticas, morfolégicamente
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Fig. 4.7 Megacisterna magna. La imagen sagital en T1W muestra un vermis
cerebeloso normal, con un espacio del LCR infravermiano prominente. Esto
representa una entidad conocida como megacisterna magna que podria ser
relativa a un quiste aracnoideo infravermiano.

Fig. 4.8 Quiste aracnoideo retrovermiano. Laimagen sagital T1W muestra un
vermis cerebeloso normal con un espacio del LCR retrocerebeloso prominente,
y una elevacion de la tércula. Esto representa un quiste aracnoideo retrover-
mianoy no representa una malformacion dentro del espectro de Dandy-Walker.

Fig. 4.9 Variedad de apariencias del vermis (amarillo) en (a) posicién normal, (b) megacisterna magna/quiste aracnoideo infravermiano, (c) vermis normal con
espacio LCR prominente, comunicando con el cuarto ventriculo a través del agujero de Magendie relativo a la persistencia de una bolsa quistica de Blake, (d)
vermis normal con un quiste aracnoideo retrovermiano, (e) una leve hipoplasia vermiana inferior, representando una leve malformacién dentro del espectro
Dandy-Walker, (f) una hipoplasia vermiana inferior representando una moderada a severa malformacién dentro del espectro Dandy-Walker y (g) un vermis hipo-
plasico elevado con un agrandamiento quistico de la fosa posterior en una malformacién clasica de Dandy-Walker.

similares de la fosa posterior, mejorando la comprensién del
proceso de las enfermedades que dirigen estas malformaciones,
aunque quizas adicionan confusiones en la practica diaria de su
manejo. Por lo tanto, para propésitos clinicos, la megacisterna
magna y el quiste aracnoideo retrovermiano no representan
anormalidades del espectro Dandy-Walker y es poco probable
que tengan implicaciones clinicas o genéticas (Fig. 4.9).

4.5 Sindrome de Joubert

La hipoplasia vermiana no es la tinica malformacién del espectro
Dandy-Walker de la fosa posterior. La hipoplasia vermiana con
engrosamiento en orientacion paralela de los pedtnculos cere-
belosos superiores es caracteristica del sindrome de Joubert
(trastorno mas raro relativo a Joubert) (Fig. 4.10).! La condicién
es dominada por una apariencia anormal del cuarto ventriculo.
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Fig.4.10 Sindrome Joubert. (a) Laimagen sagital TTW muestra un vermis cerebeloso hipoplasico. Debido a que no hay separacion de los hemisferios cerebelosos
como en la malformacién de Dandy-Walker, el hemisferio cerebeloso puede ser visto debajo del vermis hipoplasico en esta imagen sagital en la linea media. (b)
La imagen axial T2W muestra la orientacién paralela de los pedtnculos cerebelosos superiores produciendo una apariencia de pieza dentaria molar del cuarto
ventriculo. (c) El tensor de difusion para el seguimiento del tracto de fibras muestra que no hay evidencia de decusacién de las fibras en el pediinculo cerebeloso

superior o en aquellas fibras del tracto corticoespinal.

Fig. 4.11 Romboencefalosinapsis. (a) La imagen sagital TTW muestra un angulo fastigio atipico del cuarto ventriculo con un patrén de foliacién de las estructu-
ras de la linea media que esta mas proxima de parecerse a los hemisferios cerebelosos que al vermis. (b) La imagen axial T2 muestra que no hay fisura interhemis-
férica ni hoz cerebelosa, y otra estructura de un pequefio nédulo. No se identifica el vermis. (b) Laimagen coronal STIR muestra una continuidad en la linea media
de lafolia a lo largo de los hemisferios cerebelosos, confirmando el diagnéstico de romboencefalosinapsis.

Los pediinculos cerebelosos superiores engrosados y orientados
en paralelo le dan una apariencia al cuarto ventriculo en las
imagenes axiales, que recuerda la imagen de una pieza dentaria
molar. La anormalidad en el desarrollo, que ocasiona esta apa-
riencia es la ausencia de la decusacién en el mesencéfalo de las
fibras del pediinculo cerebeloso superior. También hay ausencia
de la decusacion piramidal de los tractos corticoespinales.

4.6 Romboencefalosinapsis

En la fosa posterior, el analogo a la holoprosencefalia es la rom-
boencefalosinapsis, en la cual hay una ausencia de separacién de
los hemisferios cerebelosos y una ausencia en el desarrollo del
vermis (Fig. 4.11).23 Las imagenes en axial y coronal son las em-
pleadas mas cominmente para demostrar esta anormalidad,
pero también pueden ser vistas en imagenes sagitales, incluyen-
do la morfologia atipica del cuarto ventriculo y un patrén de las
folias, cuya morfologia luce mas cercana al del parénquima de

los hemisferios cerebelosos que al vermis. La romboencefalosi-
napsis se asocia frecuentemente con una posiciéon medial del
coliculo inferior, una anormalidad del desarrollo del mesencéfa-
lo asociada a una alta incidencia de estenosis del acueducto. Por
lo tanto, hay que prestar atencién a la morfologia del cuarto
ventriculo y al vermis en todos los casos de estenosis del acue-
ducto. En un trabajo mas reciente se ha demostrado que hay un
espectro de anormalidades en la romboencefalosinapsis, en la
que alguna parte del vermis (mas comiinmente el nédulo) pue-
de estar presente. El sindrome de G6mez-Lopez-Hernandez es
una condicién en la cual el paciente tiene romboencefalosinapsis,
alopecia y anestesia en la distribucion del nervio trigémino*°.

4.7 Hipoplasia pontocerebelosa

La hipoplasia pontocerebelosa es una anormalidad cuyo nombre
describe los hallazgos de su imagen, en donde hay una hipopla-
sia de la protuberancia y el cerebelo (Fig. 4.12).57 La hipoplasia
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Fig. 4.12 Hipoplasia pontocerebelosa. La imagen sagital TTW del cerebro de
una nina de 4 anos de edad con multiples anormalidades cromosémicas y
convulsiones muestra una protuberancia pequefia y cerebelo hipoplasico,
representando un subtipo de hipoplasia pontocerbelosa.

pontocerebelosa es una condicién genética con diferentes feno-
tipos de distintos subtipos. La consideracion diferencial prima-
ria para la hipoplasia pontocerebelosa es usualmente una de las
lesiones adquiridas previamente, como la hemorragia cerebelo-
sa perinatal o el infarto.

4.8 Distrofia congénita muscular

La distrofia congénita muscular frecuentemente tiene anorma-
lidades del desarrollo del cerebelo y el tallo cerebral.? La distro-
fia muscular congénita de Fukuyama tiene polimicrogiria cere-
belosa, cambios quisticos cerebelosos e hipoplasia del tallo ce-
rebral (Fig. 4.13). El sindrome de Walker-Warburg tipicamente
tiene un pliegue dentro del tallo cerebral hipoplasico y supra-
tentorialmente tiene un patrén en la corteza cerebral como en
la lisencefalia. La enfermedad cerebral de los misculos oculares
tendra una hipoplasia pontina, podria haber polimicrogiria ce-
rebelosa y también podria incluirse la hipogénesis vermiana. La
distrofia muscular congénita deficiente de Merosin podria tener
una leve hipoplasia pontina, pero la fosa posterior es normal.?

Fig. 4.13 Distrofia muscular congénita de Fukuyama.
(a) Laimagen sagital en TTW muestra hipoplasia ponti-
nay una apariencia anormal del vermis. (b) La imagen
axial T2W del cerebelo demuestra polimicrogiria de
ambos hemisferios cerebelosos. Este hallazgo es raro en
la fosa posterior y en este paciente es relativo a la dis-
trofia muscular congénita de Fukuyama.
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5 Imagenologia perinatal

5.1 Introducciéon

La imagenologia perinatal incluye imagenes del feto e imagenes
del neonato para defectos congénitos y anormalidades adquiri-
das. La imagenologia perinatal emplea en mayor medida el ul-
trasonido en comparacién con otras modalidades diagnésticas
que se aplican en la neurorradiologia, tomando ventaja del
adelgazamiento del craneo y las ventanas sonograficas (en par-
ticular la fontanela anterior) del feto y del neonato, asi como la
ausencia de radiacion ionizante en ultrasonografia y la habilidad
para realizar el estudio sin sedacién y en el lecho del paciente
de ser necesario. Debido a que el examen clinico en este grupo
etario puede ser desafiante, la interpretaciéon apropiada de los
estudios de imagenes puede ayudar significativamente para el
cuidado de estos pacientes jovenes.

5.2 Imagenologia fetal

La evaluacién fetal de anormalidades en el sistema nervioso
central (SNC) se realiza mas comdnmente para evaluar areas de
incertidumbre en el examen de screening, realizado con ultra-
sonido en varias etapas durante el embarazo. Luego de que una
anormalidad es identificada o sospechada en el estudio de
screening, se puede realizar una evaluacion ultrasonografica mas
detallada para caracterizar la anormalidad. Cuando hay necesi-
dad de hacer una clarificacion adicional del hallazgo sospecho-
so y/o anormalidad asociada, se puede realizar una IRM fetal,
para la cual se utiliza tipicamente un equipo de 1,5 teslas o con
un campo magnético menor. Para investigaciones recientes se
han comenzado a emplear campos magnéticos de 3 teslas para

IRM fetal, pero la seguridad y los beneficios de este procedimien-
to todavia no han sido bien establecidos.

Una de las indicaciones mas comunes para una ultrasono-
grafia fetal mas detallada es la ventriculomegalia, la cual puede
estar asociada a una variedad de anormalidades congénitas y
adquiridas. La ventriculomegalia fetal se define tipicamente
como la dimensién transversal del atrio del ventriculo lateral que
excede 10 mm. Un hallazgo de ventriculomegalia debe impulsar
un survey detallado de todo el SNC." Sin embargo, ocasionalmen-
te este es un hallazgo aislado. Cuando la ventriculomegalia esta
presente se deben realizar estudios de seguimiento para evaluar
la progresion, lo cual podria resultar en la necesidad de una
valvula de derivacién postnatal (véase el Capitulo 11).

La hidrocefalia puede ser vista en el escenario de una he-
morragia de la matriz germinal (HMG) in utero, la cual tipica-
mente es el resultado de severos factores estresantes maternos
como, por ejemplo, un accidente automovilistico o exposicion a
drogas como la cocaina (Fig. 5.1). La ventriculomegalia podria
estar relacionada con malformaciones de la fosa posterior, in-
cluyendo la malformacién de Chiari tipo II (Fig. 5.2), una mal-
formacion dentro del espectro Dandy-Walker (Fig. 5.3) o anor-
malidades supratentoriales, incluyendo agenesia del cuerpo
calloso (Fig. 5.4). Las malformaciones congénitas del SNC se
discuten adicionalmente en el Capitulo 3y 4.

La malformacion Chiari tipo II esta casi siempre asociada a
un mielomeningocele lumbosacro (Fig. 5.2), aunque esto puede
ser dificil de ver si la espalda del feto esta adyacente a la placen-

Fig.5.1 Hemorragia de la matriz germinal (HMG) fetal.
(a) El ultrasonido abdominal en paciente embarazada
con un feto de aproximadamente 36 semanas de edad
gestacional muestra ventriculomegalia en ambos ven-
triculos laterales y en el tercer ventriculo, con material
ecogénico en el atrio de los ventriculos laterales. (b, )
Laimagen axial de disparo simple T2W y (d) la imagen
coronal en T2W muestra material hipointenso en el
cuerpo del ventriculo lateral (b, d) extendiéndose dentro
del atrio del ventriculo lateral izquierdo (c).
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Fig. 5.2 Malformacion fetal Chiaritipo Il con un mielomeningocele. (a) Estudio ultrasonografico de una cabeza fetal en el plano axial —obtenido aproximadamen-
te alas 19 semanas de gestacion—, mostrando la boveda craneana frontal y lateral con una ligera depresion de estos huesos (puntas de flecha verdes), resultando
en una apariencia que recuerda a un limén. Hay también una configuracién cerebelosa parecida a un arco, descrita como una banana (flechas verdes). (b) El estu-
dio ultrasonografico de la region lumbar baja en plano axial demuestra una separacion de los elementos posteriores, con una estructura quistica que protruye,
representando un mielomeningocele. Los elementos neurales se visualizan extendiéndose hacia una estructura ecogénica posterior, la placoda neural. (c) El es-
tudio fetal de la IRM en sagital con imagen répida empleando una adquisicion de estado contintia (FIESTA) muestra una aglomeracion en la fosa posterior con
ausencia de la cisterna magna (flecha verde), asi como un mielomeningocele de aspecto quistico (puntas de flecha verdes).

ta o bien a sacos amniéticos/Gtero. Una malformacion de Chiari
tipo II esta asociada a un borramiento de la cisterna magna en
una vista axial de la fosa craneal posterior, resultando en un
hallazgo que se conoce como el «signo de la banana». A causa de
la presion intracraneal baja en fetos con la malformacién Chiari
tipo I, hay una ligera depresi6n hacia adentro de los huesos de la
béveda, aspecto frontal y lateral, que resulta en un hallazgo que
es referido como el «signo del limén». La ectopia cerebelosa, a
través de un foramen magnum agrandado, puede no siempre ser
vista con ultrasonografia. Se aprecia mejor en un estudio de IRM.

Aunque el tipo de malformacién Chiari esta marcada por
una pequefia fosa posterior, el espectro de malformaciones
Dandy-Walker resulta en el agrandamiento quistico de la fosa
craneal posterior. La extension de la hipoplasia del vermis en
esta malformacion puede ser dificil de determinar con ultraso-
nido, mientras que la IRM es mejor para este propoésito.

La ventriculomegalia también puede ser vista con malforma-
ciones congénitas supratentoriales, particularmente con agenesia
del cuerpo calloso (ACC), en la cual hay un agrandamiento prefe-
rencial del atrio y los cuernos occipitales de los ventriculos late-
rales, secundarios a una pérdida del volumen de la sustancia

Fig. 5.3 Malformacion fetal de Dandy-Walker. (a) El
estudio de ultrasonido en un plano axial oblicuo mues-
tra una separacion de los hemisferios cerebelosos con
comunicacion del cuarto ventriculo y una dilatacion
quistica de la fosa posterior, sin que intervenga el vermis.
(b) Laimagen de IRM T2W axial, de disparo simple de la
cabeza fetal, confirma la malformacién de Dandy-Walker
y ventriculomegalia.

blanca parietooccipital (Fig. 5,4), una condicién conocida como
colpocefalia. En la ACC, una vista sagital en la linea media puede
demostrar la ausencia del cuerpo calloso y un patron de irradiacién
de los giros, y una vista coronal puede mostrar la configuracion
tipica altay alargada del tercer ventriculo. La agenesia del cuerpo
calloso comtinmente se asocia a un quiste interhemisférico («dis-
plasia meningea quistica»).? Cuando hay un quiste en un feto fe-
menino, la ACC eleva la posibilidad de un sindrome de Aicardi, en
el cual también hay anormalidades en el globo ocular.?

Una indicacién adicional para una imagenologia mas deta-
llada del SNC surge de la falla en poder visualizar el septum pe-
llucidum en un estudio de screening. Durante el desarrollo hay
un septum pellucidum tipico. La ausencia del septum pellucidum
puede ser vista dentro de la constelacion de hallazgos conocidos
como displasia septodptica (DSO), en la cual el nervio éptico es
hipoplasico. Adicionalmente pueden visualizarse anormalidades
endocrinas y malformacién de la pituitaria, en particular ectopia
de la neurohipéfisis y posiblemente también podria haber una
hendidura esquizencefalica. La hipoplasia del nervio éptico y la
neurohipofisis ectépica pueden ser dificiles de visualizar para
confirmarse a través de estudios imagenoldgicos prenatales, por
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Fig. 5.5 Anencefalia fetal. Laimagen sagital de ultrasonido de la cabeza fetal
muestra los globos oculares (punta de flecha verde) y la barbilla/cara (doble
punta de flecha verde). Hay ausencia de la béveda craneana por encima del nivel
de los globos oculares (flecha roja).

Fig. 5.4 Agenesia fetal del cuerpo calloso. (a) Laimagen
ecogrdfica fetal axial de la cabeza muestra un agranda-
miento de las auriculas de ambos ventriculos laterales.
(b) Laimagen ecografica de Doppler sagital muestra una
posicion baja de las ramas distales de la arteria cerebral
anterior. (c) La imagen de resonancia magnética axial
T2W de un solo disparo del cerebro muestra ventriculos
laterales paralelos y un agrandamiento preferencial de
las auriculas (colpocefalia). (d) Laimagen de resonancia
magnética T2W coronal de un solo disparo muestra un
tercer ventriculo orientado verticalmente en comunica-
cién con la fisura interhemisférica sin un cuerpo calloso
intermedio, y una apariencia de «cuerno de longhorn»
del tercer ventriculo y los ventriculos laterales.

lo que estudios posnatales oftalmolégicos y endocrinos podrian
estar indicados para su deteccion, como también podria estar
indicado un estudio posnatal de IRM. En ocasiones, la ausencia
del septum pellucidum puede ser un hallazgo aislado, sin conse-
cuencias patolégicas presumibles, pero esto debe ser conside-
rado como un diagnéstico de exclusion.

Se considera que la displasia septodptica presumiblemente
representa la forma mas leve de un trastorno dentro del espectro
de la holoprosencefalia. Aunque la ausencia de septum pellucidum
puede ser ocasionalmente un hallazgo aislado, esto debe propiciar
una investigacion para indagar sobre otras caracteristicas de tras-
tornos dentro del espectro de trastornos de la holoprosencefalia.

La identificacién de anormalidades parenquimatosas mas
profundas hace de esto algo importante para caracterizar com-
pletamente los otros hallazgos (extracraneales) en el feto afec-
tado, lo cual tendra implicaciones prondsticas para el feto y
posibles implicaciones genéticas para cualquier otro nifio futu-
ro. Los trastornos mas severos en el espectro de la holoprosen-
cefalia pueden tener una apariencia confusa para quien no esta
familiarizado con la anormalidad (referencia a Figs. 3.13 a 3.16).4
Los trastornos mas severos dentro del espectro (por ej., holopro-
sencefalia alobar) tienden a tener un pobre pronéstico postnatal.

Un defecto en el cierre del tubo neural rostral puede resul-
tar en un craneo abierto y una exposiciéon del tejido en desarro-
llo del sistema nervioso central (SNC) al fluido amniético, resul-
tando en una lesién del tejido y una falla en la formacién del
cerebro (Fig. 5.5). Esta condicién es conocida como anencefalia
(literalmente «sin cerebro»).

En otra afeccién, conocida como hidranencefalia (literal-
mente «agua en lugar del cerebro»), hay oclusién in utero de
ambas arterias carétidas internas, lo que produce una necrosis
de casi la totalidad del parénquima supratentorial, aparte del
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Fig. 5.7 Encefalocele. Imagen de RM sagital en T2W de la cabeza de un nifo
de 7 meses de edad que muestra protrusion del parénquima cerebral, a través
de defecto en el hueso occipital, rodeado de meninges y LCR.

talamo y posiblemente el occipital inferior. El tallo cerebral y el
cerebelo tipicamente son normales. Debido a que los hemisferios
cerebrales originalmente se habrian formado y separado, habra
una hoz cerebral normal (Fig. 5.6). Sin embargo, el prondstico
posnatal es pobre. La presencia de una hoz cerebral puede dife-
renciar hidranencefalia de holoprosencefalia alobar.

Un defecto en la béveda puede resultar en una protrusién
de las meninges y el liquido cefalorraquideo (LCR) (meningoce-
le) o parénquima cerebral (encefalocele) (Fig. 5.7).Un encefalo-
cele puede estar asociado a un fenotipo parecido a la malforma-
cion Chiari tipo II, conocido como malformacién Chiari tipo III.
Un encefalocele occipital en el escenario de anomalias renales
y polidactilia puede ser visto en el sindrome de Meckel-Gruber.

Un espacio agrandado central de LCR sin el hallazgo de pa-
rénquima cerebral significativo puede ser visualizado en el esce-
nario de una severa hidrocefalia, la cual es importante diferenciar

Fig. 5.6 Hidranencefalia. (a) Laimagen de tomografia
computarizada axial de la cabeza de un lactante mascu-
lino de 4 meses de edad, que muestra una ausencia
casi completa de parénquima supratentorial, excepto
por el tdlamo (punta de flecha) y los 16bulos occipitales
(flechas largas), ambas regiones son suplidas por la cir-
culacién posterior. Los tdlamos separados normalmen-
te, asi como la presencia de la hoz del cerebro (flecha
corta), indican que el trastorno del paciente no perte-
nece al espectro de la holoprosencefalia. (b) Laimagen
de tomografia computarizada axial de la fosa posterior
muestra la apariencia relativamente normal del tallo
cerebral y el cerebelo, los cuales son suplidos por la
circulacién posterior.

de otras causas, debido a que tiene el potencial de normalizarse
casi completamente después de una derivacion. El fino anillo del
parénquima cerebral periférico puede ser dificil de ver en el ultra-
sonido, por lo que la IRM fetal puede ayudar a diferenciar condi-
ciones devastadoras como la holoprosencefalia alobar y la hidra-
nencefalia de una severa hidrocefalia potencialmente tratable.

Es importante notar que el patron de surcos normales del
cerebro ocurre predominantemente durante la segunda parte
de la gestacion, y puede ser muy facil diagnosticar incorrecta-
mente lisencefalia antes del término de la gestacion. Esto es
importante de recordar en imagenologia prenatal, asi como
posnatal en infantes muy prematuros.

5.3 Imagenologia neonatal

El cerebro neonatal es evaluado facilmente con ultrasonido,
incluyendo si la fontanela anterior esté abierta (en particular en
infantes prematuros). El estudio permite la visualizacién del
cerebro en cortes coronales y sagitales con excelente visualiza-
cion del sistema ventricular, pero con detalle limitado de la fosa
posterior. En infantes prematuros también puede ser posible
tener vistas a través de la fontanela mastoidea (Fig. 5.8).

5.4 Hemorragia de la matriz germinal

Los infantes prematuros tienen un riesgo incrementado de he-
morragia de la matriz germinal (HMG). La matriz germinal es el
area de proliferacién neuronal que crea la corteza, y se localiza
predominantemente a lo largo de las margenes laterales de los
cuerpos de los ventriculos laterales. Debido a la demanda me-
tabdlica de la proliferacién neuronal la matriz germinal es alta-
mente vascular. En el infante prematuro, el sistema nervioso
auténomo no esta completamente desarrollado y por lo tanto la
autorregulacion esta alterada. Cualquier condicién estresante
fetal que resulte de la fluctuacién en la taza cardiaca y/o la pre-
sion arterial, aumenta la posibilidad de hemorragia en la fragil
vasculatura de la matriz germinal. La forma leve de esta hemo-
rragia es un foco pequefio que permanece en la zona subepen-
dimaria, conocida como grado [ HMG (Fig. 5.9).

Cuando una HMG se extiende dentro del ventriculo es clasi-
ficada como grado Il HMG (Fig. 5.10). Cuando una hemorragia
intraventricular es de un volumen suficiente como para dilatar al
sistema ventricular se clasifica como grado IIl de HMG (Fig. 5.11).
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Fig. 5.8 Imagen ultrasonogréfica de la anatomia de la cabeza. Se muestran tres imagenes ultrasonograficas en el plano coronal y extendiéndose a través de la
fontanela anterior desde el aspecto anterior al posterior. (a) La imagen mas anterior muestra el piso de la fosa craneal anterior (techos orbitarios). (b) La sequnda
imagen muestra los cuerpos de ambos ventriculos laterales. (c) La imagen mas posterior en un plano coronal oblicuo muestra los plexos coroideos dentro del
atrio de ambos ventriculos laterales. (d) Una imagen sagital media muestra el cuerpo calloso, el tallo cerebral y el vermis ecogénico posterior al cuarto ventriculo.
(e) Laimagen parasagital muestra el plexo coroideo en el cuerpo posterior del ventriculo lateral, pero no excede anteriormente el nivel del surco caudotaldamico.

Fig. 5.9 Hemorragia de la matriz germinal grado | (HMG). (a) La imagen ultrasonogréfica coronal a través de la fontanela anterior, obtenida a los 14 dias de edad,
muestra un foco asimétrico en la region subependimaria a lo largo del margen lateral del cuerpo del ventriculo lateral derecho (punta de flecha roja). (b) La imagen
ultrasonografica sagital muestra asimetria centrada en el surco caudotalamico (punta de flecha roja). (c) La imagen de IRM axial ponderada en susceptibilidad mag-
nética muestra hipointensidad en la localizacién mostrada en (b), confirmando que la anormalidad en el cerebro del paciente representa una HMG focal grado I.
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Fig. 5.10 Hemorragia de la matriz germinal grado Il (HMG). (a) La imagen coronal ultrasonogréfica de un infante prematuro de 11 dias de nacido muestra ma-
terial ecogénico en el cuerpo del ventriculo lateral izquierdo (punta de flecha roja). (b) La imagen sagital muestra que el material ecogénico (punta de flecha roja)
se extiende anterior a la localizacién esperada del surco caudotaldmico (flecha roja) —ambas con asimetria en la regién subependimaria—, lo cual confirma que
esto representa una HMG grado Il y no un plexo coroideo ecogénico. (c) La imagen axial de una tomografia computarizada, tomada tres semanas después,
muestra el desarrollo de una ventriculomegalia con un nivel relativo, producto de la hemorragia en el cuerno occipital del ventriculo lateral izquierdo (punta de
flecha roja). Debido a que la ventriculomegalia en este paciente es probablemente relativa al impedimento del paso de liquido cefalorraquideo, a través del acue-
ducto de Silvio y no por la distension del coagulo sanguineo, el diagndstico persiste en HMG grado II.

Fig. 5.11 Hemorragia de la matriz germinal grado Ill (HMG). (a) La imagen axial de una tomografia computarizada de una HMG bilateral hecha fuera de nuestra
institucion muestra un moldeado del sistema ventricular con codgulos de sangre, resultando en la dilatacion del ventriculo lateral izquierdo y el tercer ventriculo,
y en menor extension al ventriculo lateral derecho, consistente con HMG grado Ill. Nétese que en contraste con el caso de una hemorragia intracraneal mas
tarde en la vida, la tomografia computarizada raramente es indicada como evaluacién primaria de la HMG, pero puede ayudar en la planificacién quirtrgicay en
la evaluacion de la fosa craneal posterior. (b) Laimagen coronal ultrasonografica tomada a través de la fontanela anterior, a los 5 dias muestra coagulos ecogéni-
cos en los cuerpos de ambos ventriculos laterales. (c) La imagen coronal ultrasonografica realizada a los 13 dias muestra retraccion temprana de los codgulos
dentro de los ventriculos, con menos ecogenicidad. (d) La imagen coronal ultrasonogréfica a los 20 dias muestra retraccion continua de los coagulos, pero el
desarrollo de una hidrocefalia. (e) La imagen axial de tomografia computarizada, realizada a los 3 afnos de edad, muestra un sistema ventricular no dilatado
después de la derivacion, sin anormalidad parenquimatosa apreciable.
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Fig. 5.12 Hemorragia de la matriz germinal grado IV (HMG). (a) Imagenes ultrasonograficas en coronal y (b) sagital, realizadas a los 6 dias de nacido de un infan-
te femenino prematuro de 24 semanas de gestacion, cuya edad gestacional demuestra un area expansiva intraaxial ecogénica en el cuerpo del nicleo caudado
derecho, representando un infarto venoso hemorragico (HMG grado IV). (c) Laimagen de RM ponderada en T2W a los 4 meses de edad muestra una estructura
del cerebro de apariencia relativamente normal, con un foco de hipointensidad de sefal en T2 a lo largo del surco caudotaldmico. (d) La imagen axial de RM
ponderada en susceptibilidad magnética muestra dreas multifocales hipointensas, consistentes con depésitos de hemosiderina, que fueron subestimadas en
secuencias convencionales. (e) Laimagen de RM axial ponderada en susceptibilidad magnética, a nivel de la médula muestra la demarcacion de margenes hipoin-
tensos del tallo cerebral («tinta india»), asi como los segmentos de cisternas de varios nervios craneales, representando siderosis superficial (punta de flecha roja).

Nétese que la obstruccién del acueducto de Silvio por produc-
tos de la sangre de una HMG grado I, con el resultado de una hi-
drocefalia, no constituye una HMG grado III, sino que permanece
como una HMG grado II. El plexo coroideo normal dentro de los
ventriculos laterales puede ser ecogénico, pero tipicamente es
simétrico y no debe extenderse anteriormente mas alla del nivel
del surco caudotalamico. Cuando hay incertidumbre en la diferen-
ciacién del plexo coroideo de una HMG, realizar estudios de se-
guimiento en poco tiempo puede ayudar. La tomografia compu-
tarizada no es una técnica rutinaria para la caracterizacion de HMG.

La hemorragia por si misma dentro del parénquima es cla-
sificada como HMG grado IV (Fig. 5.12). Sin embargo, estudios
recientes han sugerido fuertemente que esta entidad es actual-
mente un infarto venoso hemorragico. Por lo tanto, aunque hay
una progresion en la severidad de la HMG de grado I a grado II

y grado III, una HMG grado IV es una entidad separada y el tér-
mino «<hemorragia de la matriz germinal» es inapropiado.

Es posible y en realidad comdn tener hemorragias de grados
diferentes entre el ventriculo lateral derecho e izquierdo. Es impor-
tante notar que la HMG grado I es frecuentemente dificil de detec-
tar con una TC, y aunque tipicamente es la modalidad principal
para evaluar hemorragias en otros grupos de edades, se reserva
para resolver problemas en el periodo neonatal. Cuando sea posible
realizar una evaluacion con cortes seccionales para solventar pro-
blemas y hacer una planificacién quirdrgica, se debe realizar una
IRM, debido a que las imagenes en la secuencia ponderada en
susceptibilidad magnética pueden mostrar la extension de los de-
pésitos de los productos de la sangre y hemosiderina (Fig. 5.12 e).

La hemorragia de la matriz germinal es rara en infantes a
término y la hemorragia intracraneana en un infante a término
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Fig. 5.13 Hemorragia en paciente con oxigenacion por membrana extracorpdrea (OMEC). (a)
Imagen coronal ultrasonografica del cerebro de un nifio de 6 dias de nacido en OMEC, que
muestra un area ecogénica levemente expansiva en el I6bulo temporal izquierdo. (b) Un estu-
dio de tomografia computarizada a los 19 dias de vida muestra un hematoma parenquimato-
so. (c) Imagen de RM alos 24 dias de vida muestra un anillo fino periférico con sefial hipointen-
saen T2W con (d) una sefal interna heterogénea, caracteristica en T2Wy T1W. (e) Imégenes
de RM ponderadas en susceptibilidad magnética, que muestran hipointensidades consistentes
con productos mixtos de degradacion de la sangre en evolucion. (f) Imagen axial y (g) coronal
de tomografia computarizada realizadas a los 5 afios de edad, que muestran una encefalomala-
cia en el I6bulo temporal posterior y I6bulo parietal inferior, con una dilatacion ex vacuo del
ventriculo lateral izquierdo.

eleva la posibilidad de otras anormalidades, como traumas, una
coagulopatia o una malformacién vascular.

Debido a las variaciones hemodindmicas en un paciente
anticoagulado, diariamente se realizan estudios ultrasonografi-
cos en nifios que reciben oxigenacién por membrana extracor-
pérea (OMEC). El desarrollo de una hemorragia intracraneana

podria resultar en la cesaciéon de la terapia OMEC, pero los
riesgos y beneficios de esta conducta deben ser considerados
sobre la base de cada paciente. Las hemorragias en pacientes
OMEC anticoagulados no estan aisladas a la matriz germinal y
un survey sonografico mas extensivo, de todo el cerebro, podria
ser requerido en este tipo de pacientes (Fig. 5.13).
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En el escenario de HMG, los pacientes frecuentemente desa-
rrollan hidrocefalia. Los estudios ultrasonograficos seriados
pueden indicar la progresion de la hidrocefalia, lo cual podria
requerir derivacion. Para estos pacientes con hidrocefalia, en al-
gunos centros se aboga por el empleo de indices restrictivos de
la arteria pericallosa, para determinar la necesidad de derivacién,
con indices restrictivos elevados (por ej., > 0,8) lo que favoreceria
la necesidad de derivacion. Sin embargo, el valor numérico exac-
to de corte de este indice no ha sido todavia bien establecido.>®
Otra técnica utilizada en algunos centros, sin una validacién de-
finitiva, es la evaluacién de la variacién del indice restrictivo de
la arteria pericallosa durante la compresion de la fontanela ante-
rior.” El manejo de la hidrocefalia posthemorragica es complicado
y no esta basado en un simple valor, y la derivacion no es solo el
manejo técnico de esta situacion, hay otras técnicas incluyendo
la ventriculostomia endoscépica del tercer ventriculo (VET) y
punciones lumbares seriadas, con tasas variables de éxito.%°

5.5 Encefalopatia hipoxica isquémica

La lesion isquémica al SNC puede resultar de haberse incurrido
en una hipoxia periparto. Por ejemplo, estrés intrauterino, anor-
malidades postnatales relativas a compromiso cardiaco y/o
respiratorio. Las enfermedades preexistentes cardiacas o pul-
monares incrementan el riesgo a lesion isquémica al SNC, tam-
bién conocida como encefalopatia hipdxica isquémica (EHI). La
ultrasonografia permanece como una herramienta valiosa de
investigacion de primera linea para la EHI, aunque la IRM ha
demostrado mayor sensibilidad y especificidad.

El edema parenquimatoso se manifiesta como un incremen-
to en la ecogenicidad al estudio ultrasonografico (Fig. 5.14). Sin
embargo, esto puede ser frecuentemente muy sutil, especial-
mente si hay una lesion simétrica. La imagen ponderada en di-
fusiéon (DWI) podria mostrar estos hallazgos con mayor claridad,
permitiendo una identificacién confiable de la causa de los
sintomas neurol6gicos, como por ejemplo convulsiones o hipo-

Fig. 5.14 Encefalopatia hipdxica isquémica demostrada en ultrasonido e IRM. (a) Imagen coronal (b) y parasagital derecha del cerebro de un recién nacido mas-
culino de 1 dia de edad con sospecha de EHI, que demuestran una ecogenicidad homogénea difusa de la sustancia blanca cerebral consistente con edema. (Nota:
es importante familiarizarse con la ecogenicidad normal de la sustancia blanca mostrada con el equipo de imagen en una institucién dada.) (c) Imagen axial de RM
T1W obtenida a los 5 dias de vida, que muestra una mayor intensidad en el globo palido que en el brazo posterior de la capsula interna, consistente con secuela de
EHL. (d) Imagenes de RM axial DWI (e) con mapa de coeficiente de difusion aparente (CDA) que muestra signos de restriccion a la difusion de agua, en el aspecto
posterior del nicleo lentiforme y en el aspecto posterolateral ventral del tdlamo, correspondiendo con édreas que estan mielinizandose activamente a esta edad.
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tonia (Fig. 5.15).1011123 3 encefalopatia hipoxica isquémica tipi-
camente es simétrica y por lo tanto puede ser dificil de identi-
ficar en imagenes de RM ponderadas en difusion, si hay una
anormalidad difusa. Debido a que el cerebelo es mas resistente
alalesion hipéxica que el cerebro, las imagenes de RM corona-
les DWI pueden ser (tiles para detectar lesion difusa supraten-
torial. Aunque la IRM es mas sensible y especifica, el ultrasonido
permanece como una herramienta importante para la evaluacion
rapida del infante inestable o para hacer seguimiento.

En muchos casos, puede que no sea posible la realizacién
de un estudio de IRM en los primeros 7 a 10 dias después de la
lesion, y la realizacion de DWI luego de este punto podria por
tanto no mostrar la anormalidad. Otros signos de lesién paren-
quimatosa podrian persistir, como una sefal hiperintensa en
imagenes T1W, probablemente relativas a la micromineralizacion
distréfica. El acortamiento de T1 en el globo palido, en ausencia
de factores de riesgo para EHI, debe promover la evaluacién de
los niveles de bilirrubina, ya que esto ocurre en el kernicterus.

La lesion isquémica puede resultar en necrosis quistica de la
sustancia blanca periventricular, un proceso frecuentemente refe-
rido como leucomalacia periventricular (LPV) (Fig. 5.15). Areas
focales de lesion parenquimatosa pueden originar areas quisticas
dominantes, conocidas como quistes porencefalicos (Fig. 5.16), los
cuales podrian desarrollar comunicacion con el sistema ventricular.
Los quistes porencefalicos podrian tener hipointensidad a la sus-
ceptibilidad a lo largo de los margenes, lo cual es relativo a dep6-
sitos de hemosiderina. Colectivamente, la necrosis de la sustancia
blanca/LPV y los quistes porencefalicos pueden ser referidos como
la enfermedad de la sustancia blanca de la prematuridad.

Una secuela tardia de enfermedad severa de la sustancia
blanca de la prematuridad puede resultar en el cruzamiento de
los giros, lo que se conoce como ulegiria. Esta puede tener una

Fig. 5.15 Leucomalacia periventricular. (a) Imégenes
de ultrasonido coronal y (b) parasagital en un recién
nacido prematuro de 1 semana de edad, nacido aproxi-
madamente a las 26 semanas de edad gestacional, que
muestran una apariencia ecogénica de la sustancia
blanca periventricular, asi como un patrén de surcos
inmaduros. (c) Seguimiento a un mes (c) coronal y (d)
parasagital muestran el desarrollo de mdltiples reas de
necrosis quistica (también referidas como leucomalacia
periventricular), cursando alo largo de las margenes de
los cuerpos de ambos ventriculos laterales.

apariencia similar a la polimicrogiria, pero tiene una patofisio-
logia y un significado clinico diferente (Fig. 5.16d). En pacientes
con una enfermedad mas leve, que prospectivamente no es
evidente clinicamente, se podria presentar de manera tardia,
bien sea con retraso en el desarrollo o con una posible hemipa-
resia, si la lesion a la sustancia blanca afecté los tractos corti-
coespinales (Fig. 5.17).

En el estudio sonografico cerebral se podrian ver unas lineas
ecogénicas sutiles en la sustancia gris profunda de los ntcleos
de la base (Fig. 5.18), un proceso conocido como vasculopatia
mineralizadora. Originalmente este hallazgo fue visto solamen-
te en el escenario de EHI, en otros trastornos metabélicos y en
anormalidades genéticas como trisomias, pero en ocasiones, el
incremento de la sensibilidad en los transductores empleados
en ultrasonido ha dado lugar a que la vasculopatia mineraliza-
dora pueda ser vista en ausencia de otras anormalidades, y es
por tanto un hallazgo de significacién incierta.

La evaluacién del recién nacido con convulsiones o movi-
mientos anormales justifica detalladamente la evaluacion,
buscando signos de leucodistrofias y/o errores innatos del me-
tabolismo, posiblemente incluyendo IRM con RM espectrosco-
pica. La evaluacion clinica de las caracteristicas dismoérficas que
pueden estar asociadas con trastornos genéticos puede ser ttil,
y si hay caracteristicas dismorficas, se debe considerar realizar
un estudio de survey radiografico del esqueleto.

Adicionalmente, es importante estar alerta sobre la encefali-
tis neonatal causada por el virus de herpes simple (VHS), este
proceso no necesariamente surge a través de la diseminacion di-
recta del ganglio de Gasser hacia el aspecto medial de los 16bulos
temporales, también podria diseminarse a través del LCR y/o he-
matogénicamente, y puede haber una distribucién algo aleatoria
y posiblemente evitando los l6bulos temporales (Fig. 5.19). Las
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Fig. 5.16 Porencefalia. (a) Imagen de resonancia mag-
nética axial T2W e imagen de recuperacion de inversion
tau corta coronal muestran un quiste porencefalico
frontal derecho que esta en comunicacién con el ventri-
culo lateral derecho y un quiste frontal izquierdo que no
esta en comunicacion visible con el ventriculo lateral iz-
quierdo. Hay una correspondiente pérdida de volumen
de sustancia blanca. (c) Imagen ponderada en suscepti-
bilidad que muestra miltiples areas focales de depésitos
de hemosiderina alo largo de las margenes de los ventri-
culos laterales y del quiste porencefalico, que vienen de
una hemorragia intraventricular previa. (d) Imagen de
RM sagital TTW que muestra un area de sustancia blanca
de adelgazamiento subcortical frontal izquierda. El resul-
tado es un aglomerado apretado de los giros en un volu-
men de sustancia blanca decreciente que se conoce como
ulegiria y no debe confundirse con polimicrogiria.

Fig. 5.17 Hemiparesia. (a) Imagen de RM T2W axial realizada para evaluar una hemiparesia derecha en un lactante masculino de 16 meses, que muestra una
pérdida de volumen focal en el margen superior del cuerpo del ventriculo lateral izquierdo. (b) La imagen T2W axial a nivel del niicleo profundo de sustancia gris
muestra una anormalidad focal en la porcion media del brazo posterior de la capsula interna izquierda (flecha roja), probablemente relativa a la degeneracion
Wallerian en el tracto corticoespinal. (c) La imagen axial de RM ponderada en susceptibilidad magnética muestra que la pérdida de volumen vista en (a) es rela-

tiva a una hemorragia previa de la matriz germinal.

sefiales anormales en TIW y T2W que ocurren en la infeccion
por VHS pueden ser dificiles de identificar en la hipomieliniza-
cién neonatal, y podria no haber un realzamiento apreciable
empleando el medio de contraste. Por lo tanto, las areas de
restriccién hidrica a la difusién inexplicables en un neonato con
convulsiones deben elevar la sospecha de encefalitis por VHS, y

por lo tanto el tratamiento con Aciclovir debe ser suministrado
inmediatamente (sin esperar la confirmacién de la reaccién en
cadena de la polimerasa del espécimen de LCR). Eventualmente,
podria haber areas de sefial hipointensas en imagenes ponde-
radas en susceptibilidad magnética, relativas a cambios hemo-
rragicos comunes en encefalitis por VHS.
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Fig. 5.18 Vasculopatia mineralizadora. Laimagen ultrasonogréfica sagital del
cerebro de un recién nacido de 11 dias de edad muestra estructuras ecogéni-
cas ramificadas (flechas rojas) inmersas en el nticleo lentiforme, representando
una vasculopatia mineralizante.

5.6 Hallazgos perinatales normales

A través de las IRM muchos hallazgos son encontrados comun-
mente en el neonato, pero no en otros grupos etarios. Rastros
de cantidades de productos de sangre subdurales pueden estar
presentes después del parto, particularmente en la fosa posterior
y sobre los l6bulos occipitales (Fig. 5.20), pero tipicamente no
son de significancia clinica. El nivel apropiado para preocuparse
por este hallazgo puede ser desafiante, debido a que siempre es
necesario estar alerta por estos signos de trauma no accidental.

Un cefalohematoma es un hematoma subperiéstico extra-
craneal que puede ocurrirle a un nifio al nacer, posiblemente en
relacion con la localizacién del extractor por vacio (Fig. 5-21).
Debido a que el cefalohematoma es una coleccién subperiéstica
(analoga del hematoma epidural), tipicamente es detenido por
las suturas. Aunque tipicamente se resuelve espontaneamente,
este pudiera calcificarse (Fig. 5.22).

Caput succedaneum es un hematoma extracraneal que no es
subperi6stico (y por lo tanto puede cruzar las suturas y la linea
media) y que generalmente se resuelve espontaneamente y sin
complicaciones. En los primeros dias después del parto vaginal
la configuracion del caput succedaneum es elongada, un efecto
conocido como remodelacion craneal (Fig. 5.23), lo cual es un
proceso normal.

Fig. 5.19 Encefalitis perinatal por el virus de herpes simple (VHS). (a) Las imdgenes de RM ponderadas en difusiéon (DWI) coronal (a) y axial (b) muestran difusion
restringida de agua en el I6bulo parietal superior izquierdo en un neonato femenino de 3 semanas, quien present6 convulsiones de nueva aparicion. Se probd
que este cuadro fue debido a una encefalitis por VHS. (c) La imagen axial DWI tomada a través de los I6bulos temporales no muestra anormalidad, en contraste
con lo visto en un cuadro de encefalitis VHS no neonatal. (d) La imagen axial T2W obtenida a los 10 meses de edad muestra encefalomalacia en el area de afec-
taciény (e) laimagen ponderada en susceptibilidad muestra signos de hemorragia previa.
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Fig.5.21 Cefalohematoma. Laimagen coronal de TC de la cabeza de uninfan-
te masculino de 1 dia de nacido, con inflamacién en la béveda después del
nacimiento, muestra un drea subperidstica en el hueso parietal izquierdo
cerca del vértex, consistente con un cefalohematoma (flechas rojas). Hay ade-
mas una inflamacién generalizada de la béveda que cruza la linea media sin
estar detenida por las suturas, lo cual es consistente con un caput succedaneum
(tres flechas rojas).

Fig. 5.20 Hematoma subdural (HSD) relativo a parto.
Laimagen de RM sagital T1W del cerebro de un infante
femenino de 7 dias de edad a quien se le realizé un es-
tudio de RM como parte del screening genético muestra
areas subdurales de acortamiento de T1 sobre (a) el
cerebeloy (b) los I6bulos occipitales, lo cual es un patrén
de rastros de cantidades relativas de productos de la
sangre del periodo de parto (punta de flechas rojas).

Fig. 5.22 Cefalohematoma calcificado La tomografia computarizada coronal
6sea realizada en un nifio de 4 meses con un area palpable de hinchazén en la
cabeza que se volvio firme con el tiempo muestra un engrosamiento focal de
la calota sin una reaccién peridstica suprayacente, consistente con un cefa-
lohematoma calcificado.
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Fig.5.23 Imagen de tomografia computarizada empleando un algoritmo éseo.
Se obtuvo unaimagen axial de la cabeza de un recién nacido de 1 dia de edad
realizada para evaluar una inflamacion de la boveda luego de un prolongado
trabajo de parto. No se identifican fracturas, pero los huesos occipitales pre-
sentan un cabalgamiento sobre los margenes posteriores de los huesos parie-
tales (punta de flechas rojas), una condicion que es denominada como remo-
delacién de la béveda craneal, lo cual es normal y transitorio en el proceso
posparto. También se visualiza una inflamacion en los tejidos blandos de la
béveda, relativa a caput succedaneum.
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