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RESUMEN

Este trabajo propone la creacion de un libro de consulta basado en casos clinicos
neurorradiologicos relevantes y poco frecuentes, encontrados en el contexto ecuatoriano. Surge
de la necesidad identificada durante la formacion especializada en Imagenologia, ante la
carencia de bibliografia nacional que integre imagenes representativas con contextos clinicos
reales. El enfoque consiste en presentar una serie de casos acompafiados de imagenes
seleccionadas de radiografia, tomografia computarizada y resonancia magnética, junto con una
breve descripcion clinica y hallazgos imagenoldgicos confirmatorios de la patologia y en
algunas imagenes un analisis del rendimiento diagndstico de la prueba, para el apoyo a la
decision de diagndstico clinico, incluyendo valores referenciales de prevalencia preprueba,
sensibilidad y especificidad y célculos de valor predictivo positivo (VPP), razon de
verosimilitud positiva (RV+), exactitud de la prueba, ganancia diagndstica absoluta y relativa,
asi como el analisis de curvas ROC y area bajo la curva (AUC). Este enfoque permite valorar
de forma objetiva el rendimiento de la imagenologia en el diagnodstico de enfermedades
neuroldgicas complejas.

El proyecto no responde a un disefio de investigacion tradicional, sino que se plantea
como una herramienta académica util para médicos en formacion y profesionales de la
imagenologia a través de un libro digital que recopila casos relevantes en neurorradiologia,
combinando imégenes diagnosticas con analisis clinico y parametros estadisticos. Entre sus
principales aportes destaca el fortalecimiento del aprendizaje clinico-imagenoldgico mediante
el reconocimiento visual de patologias complejas o infrecuentes. Las conclusiones evidencian
el valor de la imagen como soporte clave en el diagndstico y la necesidad de contar con material

bibliografico contextualizado a la realidad local, tanto en imagenologia como los datos de



prevalencia de las enfermedades. Este trabajo sienta las bases para futuras actualizaciones y

ampliaciones, consolidando una referencia visual util para el ejercicio profesional en el pais.
Palabras claves: Neurorradiologia, casos clinicos en neurologia, diagnostico por

imdgenes, resonancia magnética, tomografia computarizada, valor predictivo de las pruebas,

sensibilidad, especificidad, curvas ROC, razones de verosimilitud.



ABSTRACT

This work proposes the creation of a reference book based on relevant and uncommon
neuroradiological clinical cases encountered within the Ecuadorian context. It arises from a
need identified during specialized training in Imaging, due to the lack of national bibliographic
resources that integrate representative images with real clinical scenarios. The approach
consists of presenting a series of cases accompanied by selected images from radiography,
computed tomography, and magnetic resonance imaging, along with a brief clinical description
and imaging findings that confirm the diagnosis. In some cases, the diagnostic performance of
the imaging modality is analyzed to support clinical decision-making, including reference
values such as pretest prevalence, sensitivity, specificity, positive predictive value (PPV),
positive likelihood ratio (PLR), test accuracy, and both absolute and relative diagnostic gain,
as well as ROC curve analysis and area under the curve (AUC). This methodology allows for
an objective assessment of imaging performance in diagnosing complex neurological diseases.

The project does not follow a traditional research design but is conceived as an academic
tool for medical trainees and imaging professionals through a digital book that compiles
relevant neuroradiology cases, combining diagnostic images with clinical analysis and
statistical parameters. Its main contributions include the strengthening of clinical-imaging
learning through the visual recognition of complex or infrequent pathologies. The conclusions
highlight the value of imaging as a key support in diagnosis and the need for bibliographic
material contextualized to the local reality, both in imaging and disease prevalence data. This
work lays the groundwork for future updates and expansions, consolidating a useful visual

reference for professional practice in the country.
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ROC curves, likelihood ratios.
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INTRODUCCION

El uso de imagenes radioldgicas ha cobrado una relevancia creciente en la ensefianza de
la medicina, particularmente en la formacion clinica y diagnostica de los estudiantes. Estas
imagenes, provenientes de estudios como la radiografia, la tomografia computarizada y la
resonancia magnética, no solo representan estructuras anatomicas y procesos patologicos con
gran fidelidad, sino que ademas fortalecen el aprendizaje visual, estimulan la participacion
activa del estudiante y promueven el razonamiento clinico. La incorporacion de estas
herramientas en recursos digitales, como los libros electronicos, ha potenciado aun mas su
impacto educativo, sobre todo en el contexto de la educacion a distancia (1).

Pese a estos avances, en Ecuador no existe una bibliografia radiologica especifica que
retna casos clinicos complejos e ilustrativos del area de neurorradiologia, lo cual constituye
una limitacion en la formacién académica de los estudiantes de medicina y radiologia;
igualmente en muchas patologias existe carencia de informacion epidemioldgica sobre la
frecuencia de presentacion en el contexto nacional que permita una toma de decision clinica
adecuada para el manejo de esos casos mediante un resultado mas confiable en la prueba
diagnostica. La creacion de un libro de casos clinicos neurorradiologicos relevantes, inusuales
y poco documentados, representaria un aporte significativo tanto a nivel nacional como
internacional. Este material no solo reforzara el aprendizaje independiente, sino que también
contribuird al fortalecimiento de la capacidad diagnodstica de futuros profesionales.

El presente trabajo tiene como objetivo principal desarrollar un libro digital de consulta,
accesible a través de la biblioteca virtual de la Universidad San Francisco de Quito, que
contenga casos clinicos neurorradioldgicos relevantes para la comunidad médica y cientifica.
Entre los objetivos especificos se destacan la recopilacion de imagenes radiologicas llamativas,

la integracion de revisiones bibliograficas breves que orienten al diagnostico y la inclusion de



15

indicadores de certeza diagndstica en patologias de mayor frecuencia. Este esfuerzo permitira
mejorar el acceso a contenidos visuales de alta calidad y fomentar el conocimiento en un campo
tan complejo como es la neurorradiologia.

Dado que este trabajo no constituye un proyecto de investigacion convencional sino una
publicacion académica con fines educativos, orientada a la divulgacion de contenido
especializado, no es posible formular una pregunta de investigacion o una hipoétesis de trabajo
como ocurre en estudios analiticos. En su lugar, se estructura como una propuesta académica
que busca integrar y difundir conocimiento Util y contextualizado para el ejercicio y la

formacion en neurorradiologia.
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REVISION DE LA LITERATURA

La revision de la literatura se realiz6 bajo un enfoque tematico y descriptivo, con el
propdsito de contextualizar la relevancia de los casos clinicos en neurorradiologia
como una herramienta formativa y diagnostica. Se seleccionaron fuentes cientificas pertinentes
que abordan a la imagenologia de una manera practica, la ensefianza basada en casos clinicos y
que demuestren el valor diagnostico de los hallazgos imagenolédgicos en el manejo futuro de

los pacientes.

Se priorizo el uso de articulos cientificos publicados en revistas indexadas con revision
por pares (peer-reviewed journals), obtenidos a través de bases de datos especializadas como
PubMed, Scopus y ScienceDirect. Asimismo, se incorporaron capitulos de libros reconocidos
internacionalmente en los campos de la radiologia y neurorradiologia, literatura académica
disponible en repositorios universitarios y bibliografia sugerida por tutores y especialistas del
area. Se evito el uso de fuentes no académicas o sin respaldo cientifico, salvo en los casos en
que su inclusion fue necesaria para contextualizar aspectos epidemiologicos de caracter

nacional.

La seleccion tematica se estructur6 mediante una combinacion de estrategias:
exploracion inicial de palabras clave (como “neurorradiologia”, “casos clinicos”, “diagnéstico
por imagenes” y “signos patognomonicos”), revision de referencias bibliograficas citadas en
publicaciones especializadas, consultas dirigidas a docentes y profesionales del area. Este
proceso permitié delimitar cuatro ejes principales: 1. La importancia clinica de la

neurorradiologia; 2. El aprendizaje basado en casos clinicos; 3. El rol de la imagen en el

diagnostico y 4. La necesidad de generar bibliografia util y didactica adaptada al contexto local.
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La organizacion de la revision se realizé de forma tematica, desarrollando cada eje de
manera logica y secuencial, con el objetivo de construir una base argumentativa solida que
respalde la elaboracion de un libro de casos clinicos relevantes en neurorradiologia. Finalmente,
se revisaron textos académicos de investigacion cientifica para la metodologia de analisis de

rendimiento diagndstico de las pruebas.
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METODOLOGIA Y DISENO DE LA INVESTIGACION

Disefio del estudio: este trabajo corresponde a un estudio de tipo documental,
descriptivo y didactico. No se trata de una investigacion tradicional con hipétesis a comprobar,
sino de una propuesta académica fundamentada en la recopilacion, andlisis y presentacion de
casos clinicos de neurorradiologia, con fines educativos para médicos en formacion y
profesionales del area.

Numero de participantes: no aplica en el sentido estricto de un estudio epidemiologico.
En lugar de participantes, se trabajo con un total de 128 casos clinicos previamente atendidos,
cuidadosamente seleccionados y anonimizados para su analisis y presentacion en formato
educativo.

Escenarios: los casos fueron recolectados de estudios de imagen realizados en los
ultimos 10 afos en el centro de diagndstico por imagen Omniscan, de la ciudad de Quito-
Ecuador, ya que es un centro docente de formacion de nivel de posgrado de imagenologia de la
Universidad San Francisco de Quito. Las imagenes seleccionadas tanto de radiografia (Rx),
tomografia computarizada (TC), como de resonancia magnética (RM) del sistema nervioso
central provienen de pacientes con patologias con mucha relevancia clinica y complejidad.

Participantes: se utilizaron casos de pacientes con patologias neuroldgicas
representativas, inusuales o complejas, evaluados con estudios de imagen que aportan valor
diagnoéstico. Todos los datos clinicos fueron anonimizados, sin vinculacién directa con
identidad de los pacientes. No se realizo intervencion alguna ni contacto directo con los sujetos,
ya que se trabajo exclusivamente con informacion archivada en formato digital.

Variables: al tratarse de un trabajo académico basado en la elaboracion de un libro de

casos clinicos, no se definieron variables dependientes o independientes para andlisis
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estadistico. En su lugar, se describen hallazgos clinicos y radioldgicos (Rx, TC y RM)
relevantes de cada caso, con énfasis en los aspectos diagnosticos.

Fuentes de datos: la informacion se obtuvo de las imagenes y una breve descripcion del
contexto clinico que el medico referente incluia en el pedido de imagen, esta informacion fue
anonimizada y entregada por el Dr. Carlos Alarcon, radidlogo colaborador del proyecto a los
autores de este trabajo, previa aprobacion del centro de imagen, de tal forma que los pacientes
no podian ser identificados de ninguna manera, esto con el fin de garantizar la confidencialidad.
Las imagenes fueron revisadas por los autores y seleccionadas de manera intencionada,
priorizando aquellas que presentan los hallazgos mas representativos, con el fin de cumplir el
objetivo formativo del trabajo.

Mediciones: las mediciones se basaron en la identificacion de hallazgos imagenologicos
clave, realizados por los autores con la guia y revision posterior del Dr. Carlos Alarcon,
especialista en radiologia. No se aplicaron escalas cuantitativas especificas debido al enfoque
cualitativo del trabajo, pero se emplearon criterios radioldgicos reconocidos en la literatura
médica.

Las mediciones del rendimiento diagndstico de las pruebas se describen en el acéapite de
métodos estadisticos.

Control del sesgo: dado que este trabajo consiste en la elaboracion de un libro de casos
clinicos y no en un estudio cuantitativo clasico, pueden presentarse ciertos sesgos inherentes a
su disefio que no afectan la validez del producto. El sesgo de seleccion es el principal, ya que
los casos fueron escogidos por su relevancia académica, lo cual puede limitar la capacidad de
generalizacion a toda la poblacion. También existe posibilidad de sesgo de confirmacion, al
analizar retrospectivamente casos con diagndstico conocido. Para reducir estos sesgos, se

procuré una seleccion variada de enfermedades y una revision critica de los hallazgos
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imagenologicos junto con el Dr. Carlos Alarcon. La interpretacion fue realizada con criterios
diagnosticos fundamentados en la literatura cientifica y validados por el tutor académico. Otra
limitacion del trabajo es el uso de prevalencias internacionales en la mayoria de los casos
analizados, por falta de datos nacionales; asi como, la imposibilidad de estimacion de
probabilidad previa a la prueba en base a las caracteristicas clinicas de los pacientes al realizar
un andlisis de datos de archivo.

Tamafio del estudio: se analizaron y documentaron un total de 128 casos clinicos. El
analisis de rendimiento diagndstico se realizd en el 25% de esos casos (32 casos).

Variables cuantitativas: no se incluyé un andlisis estadistico cuantitativo para el
componente de andlisis imagenoldgico por no aplicabilidad, ya que el objetivo principal es
formativo. Sin embargo, se realizaron andlisis cuantitativos de rendimiento diagndstico en los
casos que se pudo encontrar informacidn necesaria en la bibliografia nacional o mundial.

Métodos estadisticos: se aplicaron métodos estadisticos en el componente de anélisis de
rendimiento diagnostico. Los datos de prevalencia, sensibilidad y especificidad fueron
obtenidos de la literatura cientifica actualizada, y se traté de utilizar datos comparables con la
poblacion ecuatoriana cuando fue posible, y se utilizaron datos de poblaciones distintas luego
de analizar que las patologias no se afecten en mayor medida por caracteristicas etnolégicas o
genéticas de grupos poblacionales diferentes. Con estos valores se elabor6 una tabla de
contingencia 2x2 con una poblacion hipotética de 1000 personas (en algunos casos se us6 una
poblacidon mayor para los célculos debido a la prevalencia muy baja y evitar valores decimales
muy pequeios, situaciéon que no afecta los resultados). Se utilizo una tabla de 2x2 en base a
funciones binomiales correspondientes a sensibilidad y especificidad de la prueba y resultado
positivo o negativo. Con estos parametros se calculd valores predictivos, razones de

verosimilitud, exactitud de la prueba, ganancia absoluta y relativa, curva ROC y érea bajo la
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curva (AUC). Estos valores fueron presentados y analizados como complemento didactico para
enriquecer la comprension de la utilidad de las modalidades diagnoésticas. Se utilizaron los
valores positivos debido a que se analizaron las caracteristicas imagenologicas para establecer
el diagnostico de la patologia. Como se indicé anteriormente, el analisis apropiado requiere el
uso del valor de prevalencia ajustado al contexto clinico de la persona en la que se realizara la
prueba; esto permite una probabilidad antes de la prueba més elevada, proporcionando valores

positivo mas exactos para ese caso especifico.

Formulas de los célculos realizados:

Valor predictivo positivo

Sensibilidad x Prevalencia

VPP =

(Sensibilidad x Prevalencia)+(1—Especificidad x 1—Prevalencia)

Ganancia diagnostica:

Absoluta = VPP — Probabilidad (prevalencia) preprueba

VPP
Probabilidad (prevalencia) preprueba

Relativa =

Razon de verosimilitud positiva

Sensibilidad

RV+=
+ 1 — Especificidad

Con base a los resultados de la tabla se analiza y explica los mismos para patologia
estudiada. Para la interpretacion de la razon de verosimilitud y 4rea bajo la curva se usaron los

siguientes rangos de referencia:



RV positivo RV negativo Utilidad

10 <0,1 Altamente relevante
5-10 0,1-0,2 Buena

2-5 0,5-0,2 Regular

<2 >0,5 Mala

Fuente: Referencia bibliogréfica (2)

Tabla 1. Rangos de valores de razon de verosimilitud y su impacto en la utilidad clinica.

Precision diagnostica AUC

0.9-1.0 Excelente
0.8-0.9 Muy bueno
0.7-0.8 Bueno
0.6-0.7 Suficiente
0.5-0.6 Malo
<0.5 Test no 1util

Fuente: Referencia bibliografica (3)

Tabla 2. Rangos de valores del area bajo la curva (AUC) y precision diagnéstica

22

Aspectos éticos: al tratarse de un trabajo retrospectivo, educativo y sin intervencion

directa en los pacientes, no fue necesaria la firma de consentimientos informados individuales.

Sin embargo, el trabajo fue avalado éticamente en el contexto académico de titulacion,

siguiendo los principios de confidencialidad, uso exclusivo con fines educativos y respeto a la

privacidad de los datos. Las imdgenes fueron proporcionadas por un profesional autorizado, en

conformidad con los lineamientos institucionales.
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ANALISIS DE DATOS

CASO CLINICO 1
Paciente masculino de 3 afios refiere cefalea cronica en la region occipital, cervical y masa a

nivel de region cervical posterior.

Caso clinico 1. Malformacion Chiari I
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Hallazgos:

Imagen descrita 1. Malformacion Chiari [

Resonancia de cerebro simple: en las imagenes A) sagital y B) coronal en T1 se
evidencia descenso de las amigdalas cerebelosas por debajo del foramen magno
Diagnéstico: MALFORMACION CHIARI L.
Conceptos y definiciones
La malformacion de Chiari I (CM-1) se caracteriza por la ectopia o herniacion de las amigdalas
cerebelosas a través del foramen magnum, los criterios para la ectopia de las amigdalas
cerebelosas varian de la siguiente manera: 6 mm en la primera década de vida, 5 mm en la
segunda y tercera décadas, 4 mm en la cuarta a la octava década y 3 mm en la novena década
(4).
Etiologia
Existe una hipotesis donde se cree que la malformacion Chiari I se debe a una insuficiencia del
mesodermo paraxial después del cierre del tubo neural, lo que conduce a un desarrollo
insuficiente de las somitas occipitales.
La malformacion de Chiari I puede tener una base genética, se ha propuesto vinculos con los

cromosomas 2, 9, 14 y 15. Asi como también, mutaciones en el gen NKX2-1 (14q13.3) y
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EPASI1 (2p21), estos trastornos genéticos perjudican el desarrollo del mesodermo paraxial con
herniacion de las amigdalas cerebelosas (5).
Ademas, puede ser secundaria a alteraciones en la base del craneo, incluyendo craneosinostosis,
desproporcion craneoencefalica, anomalias de neurulacion secundaria y trastornos metabdlicos
0s€os.
Epidemiologia
La malformacion Chiari I se estimé en <1% con una leve preferencia femenina; sin embargo,
con el uso frecuente de neuroimagenes, se estima que la identificacion incidental de CM-1 varia
entre el 1% y el 4% en individuos sometidos a imégenes por resonancia magnética del cerebro
y la columna cervical (4).
Clinica
La mayoria de los pacientes con malformacion de Chiari I son asintomaticos. Sin embargo,
suelen presentar sintomas en la edad adulta, dichos sintomas probablemente se deban a la
compresion del cerebelo, tronco encefalico o la médula espinal cervical superior, y/o alteracion
de la dindmica normal del flujo del LCR.
Hallazgos por imagen

En tomografia: se evidencia hipoplasia del clivus y del supraoccipucio lo que contribuye
a una fosa posterior pequena, asi como también anomalias 6éseas como invaginacion basilar,
retroversion del odontoides y condilos occipitales hipoplasicos (6).

En resonancia magnética: se visualiza descenso de las amigdalas cerebelosas
(unilaterales o bilaterales) > Smm por debajo del foramen magnum (linea McRae) con cisternas
pequeiias o borradas més compresion del tronco encefélico. Ademas, la fosa posterior pequeia

con cuarto ventriculo alargado (6).
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Diagnostico diferencial

Malformacion Chiari II: se visualiza fosa posterior con hernia del romboencéfalo en el
contexto de disrafismo espinal abierto al nacer.

Hipotension intracraneal: se visualiza cerebro flacido con engrosamiento, senos durales
distendidos e higromas subdurales.

Masas infratentoriales: se presenta como lesion ocupante de espacio que genera efecto

de masa, compresion del cuarto ventriculo y desplazamiento de estructuras.
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ANALISIS DEL RENDIMIENTO DIAGNOSTICO DE LA PRUEBA EN LA
MALFORMACION DE CHIARI I
Introduccion
La malformacion de Chiari tipo I se define como una anomalia del desarrollo caracterizada por
el descenso caudal de las amigdalas cerebelosas > 5 mm por debajo del foramen magno. Este
hallazgo se evalta principalmente mediante resonancia magnética, siendo el signo

imagenoldgico mas relevante la herniacion tonsilar (6).

Valores para los calculos

La malformacion de Chiari tipo I presenta una prevalencia estimada del 3,6 %, segun un estudio
retrospectivo pediatrico que analizé una base de datos de resonancias magnéticas cerebrales
obtenidas durante un periodo de 11 afios en la Universidad de Michigan. De un total de 14.116
nifios evaluados, 509 (3,6 %) cumplieron con los criterios radioldgicos para esta malformacion,
con un descenso medio de las amigdalas cerebelosas de 10,2 mm por debajo del foramen magno
(7). En nuestro pais, no se dispone hasta el momento de bases de datos locales que reporten la
prevalencia de esta entidad.

Meétodo de diagnostico: Resonancia Magnética.

Sensibilidad: 97 %

Especificidad: 99 %

Criterios de Resultado positivo

Para la valoracion imagenoldgica de la malformacion de Chiari tipo I se han establecido
diversos criterios diagnosticos, entre los cuales destacan los siguientes: herniacion de las

amigdalas cerebelosas mas de 5 mm por debajo del foramen magno; hipoplasia de la fosa
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posterior, acompaiada de acortamiento del clivus y del hueso supraoccipital; y una morfologia
tonsilar afilada o en forma de “punta” (pegged). Aproximadamente el 50 % de los casos
presentan siringomielia como hallazgo asociado (6).

Analisis de rendimiento diagndstico

Método de diagnostico: Resonancia Magnética

Enfermedad + Enfermedad - Poblacién
Prueba + 34.92 9.64 44.56
Prueba - 1.08 954.36 955.44
Total 36.00 964.00 1000

Elaborado por: Los autores
Tabla 3. Desemperio diagnostico de RM en malformacion Chiari I: tabla 2x2

Valor Predictivo Positivo 78.37%
Ganancia Diagndstica Absoluta: 74.77%
Relativa: 21.77
Razon de Verosimilitud Positiva 97
AUC estimada 0.98
Exactitud de la prueba 98.93%

Elaborado por los autores
Tabla 4. Evaluacion del método de imagen en malformacion Chiari I
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Figura 1. Curva ROC de la resonancia Magnética para malformacion Chiari I.
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VPP (valor predictivo positivo): indica que hay un 78.37% de probabilidad de que el paciente
realmente tenga la enfermedad con una prueba positiva. Aunque no es un valor cercano al
100%, sigue siendo aceptable clinicamente. Sin embargo, el VPP estd influenciado por la
prevalencia, que en este caso es baja (3.6%), lo que puede explicar por qué el VPP no es mas
alto pese a la excelente sensibilidad y especificidad de la prueba.

Ganancia Diagnostica: la ganancia absoluta indica que la prueba aumenta la certeza
diagndstica en 74.77 puntos porcentuales respecto a la prevalencia basal.

La ganancia relativa indica que la probabilidad de diagndstico se multiplica por 21.77
al realizar la RM con resultado positivo.

RVP (Razon de Verosimilitud positiva): es de 97, lo que es extremadamente alta y
significa que un paciente con RM positiva tiene 97 veces la probabilidad de tener la enfermedad
que alguien con RM positiva sin la enfermedad. Esto representa una prueba diagnéstica casi
ideal (2).

AUC estimada (Area bajo la curva estimada): el AUC de 0.98 refleja una excelente
capacidad discriminativa. Cuanto mas cerca de 1, mejor es la prueba para distinguir entre
individuos enfermos y sanos. La RM, por tanto, tiene un desempefio sobresaliente en el

diagnéstico de Chiari I (8).

Conclusiones

Aunque el valor predictivo positivo (VPP) puede parecer moderado, ello se debe a la
baja prevalencia de la malformacion de Chiari tipo I en la poblacion general. No obstante, la
resonancia magnética contintia siendo el método diagndstico de eleccion, gracias a su elevada
sensibilidad y especificidad, asi como a una razén de verosimilitud positiva significativa, si se
combina la probabilidad preprueba de tener la enfermedad usando la prevalencia poblacional y

la situacion clinica que presente el paciente el valor predictivo positivo aumentaria de manera
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significativa. Por todo lo anterior se considera la resonancia magnética se considera una

herramienta fundamental para el diagndstico de malformacion Chiari 1.



CASO CLINICO 2

Paciente de sexo masculino de 2 afios que presenta convulsiones y retraso del desarrollo.

Caso clinico 2. Esquizencefalia

31
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Hallazgos:

Imagen descrita 2. Esquizencefalia

Resonancia de cerebro simple: en las imagenes A) y coronal B) axial se evidencia
defecto de llenado de liquido cefalorraquideo que se extiende desde la pared del ventriculo
hasta la superficie pineal.

Diagnostico: ESQUIZENCEFALIA

Conceptos y definiciones

Es una rara malformacion del desarrollo del sistema nervioso central asociada con alteraciones
de la migracion celular. La esquizencefalia puede ser uni o bilateral; y se divide en dos tipos
morfoldgicos. La hendidura se define como tipo I (labios cerrados) si se encuentran fusionadas
en el manto cerebral. En cambio, en el tipo II (labios abiertos) las hendiduras se separan y se
llenan de liquido cefalorraquideo que conecta el ventriculo lateral con el espacio subaracnoideo
9).

Etiologia

Se debe a un probable trastorno morfogenético en donde las hendiduras cerebrales son el
resultado de una alteracion en la migracion neuronal desde la matriz germinal. Se ha propuesto
un origen genético de la enfermedad, con la implicacion de la mutacion COL4A1, responsable

de la anemia hemolitica. Entre los factores implicados se incluyen exposiciones prenatales a
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teratdgenos como el alcohol, la warfarina o la cocaina; infecciones virales, en particular por
citomegalovirus o virus Zika (10).

Epidemiologia

La esquizencefalia es una malformacion cerebral rara con una incidencia estimada de 0,54 a
1,54 por 100.000 nacidos vivos (11).

Clinica

Las manifestaciones clinicas mas frecuentes incluyen crisis epilépticas a menudo
farmacorresistentes, presentes tanto en formas unilaterales como bilaterales. En los casos
unilaterales, suele predominar la hemiparesia acompafiada de retraso mental leve, mientras que
en las formas bilaterales son habituales la tetraparesia y el retraso mental severo. En
presentaciones leves, como aquellas con hendiduras cerradas unilaterales, puede existir un
desarrollo neuroldgico normal durante la infancia, manifestandose inicamente epilepsia en la
edad adulta (11,12) .

Hallazgos por imagen

Ecografia: hendidura unilateral o bilateral en el sistema ventricular y el espacio
subaracnoideo. Se encuentra en un 70% en el lobulo parietal.

TC: se puede presentar como una bolsa focal en forma de “V” de liquido cefalorraquideo
que se extiende hacia afuera de los ventriculos laterales.

RM: es el estudio de eleccion donde se evidencia el defecto ocupado de liquido
cefalorraquideo que se extiende desde la pared del ventriculo hasta la superficie pineal y la
materia gris displasica que recubre la hendidura (11).

Diagnostico diferencial
Quiste aracnoideo. presenta ubicacion extraaxial, como un efecto de masa en el cerebro

adyacente y no se comunica con los ventriculos.
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Quiste porencefalico. es una lesion destructiva a menudo secundaria a una hemorragia
intracraneal. Esta presenta como un defecto de liquido cefaloraquideo redondeado o irregular
en el parénquima cerebral.

Hidranencefalia: se presenta como una destruccion completa de los hemisferios
cerebrales. Asi mismo, la hoz cerebral se encuentra intacta y las estructuras como el cerebelo y

el tronco del encéfalo se encuentran conservadas.

ANALISIS DEL RENDIMIENTO DIAGNOSTICO DE LA PRUEBA EN LA
ESQUIZENCEFALIA

Introduccion

La esquizencefalia es una malformacion congénita cerebral poco frecuente caracterizada por
una hendidura revestida de sustancia gris que se extiende desde la superficie pial hasta el
ventriculo lateral. Resulta de una alteracion en la migracion neuronal durante el desarrollo
embrionario. Su etiologia es multifactorial, incluyendo causas genéticas, vasculares e
infecciosas (11).

Valores para los calculos

La esquizencefalia presenta una prevalencia estimada de 1.54 por 100.000. Este dato fue
obtenido de un estudio poblacional realizado en Estados Unidos, especificamente a partir del
analisis de cuatro millones de nacimientos en el estado de California, publicado por Curry CJ
y colaboradores en el afio 2005 en la revista American Journal of Medical Genetics (11). No se
encontraron datos en nuestro pais debido a que se considera una enfermedad rara. Para el
analisis se utilizaran los datos mencionados, considerando que la alta proporcion de poblacion
latina en California lo que hace comparable.

Meétodo de diagnostico: Resonancia Magnética.
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Sensibilidad: 52 %

Especificidad: 93 %

Criterios de Resultado positivo

Los criterios imagenologicos mas importantes para el diagnostico de esquizencefalia en
resonancia magnética incluyen la presencia de una hendidura que comunica la superficie
cortical con el ventriculo lateral, revestida por sustancia gris cortical. Esta hendidura puede

contener liquido cefalorraquideo y presentarse con labios cerrados o abiertos.

Analisis de rendimiento diagndstico

Método de diagnostico: Resonancia Magnética
Enfermedad + Enfermedad - Poblacién
Prueba + 0.8008 6999,8922 7000,693
Prueba - 0,7392 92998,5678 922999,307
Total 1.54 984.60 100000
Elaborado por: Los autores

Tabla 5. Desempeiio diagnostico de RM en Esquizencefalia: tabla 2x2

Valor Predictivo Positivo 11.44%
Ganancia Diagnostica Absoluta: 9.90 x 100000
Relativa: 7.42 x 100000
Razon de Verosimilitud Positiva 7.43
Exactitud de la prueba 92.99%
AUC estimada 73
Elaborado por los autores

Tabla 6. Evaluacion del método de imagen en Esquizencefalia
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Figura 2. Curva ROC de la resonancia magnética para Esquizencefalia.

VPP (valor predictivo positivo): seiala que, cuando la resonancia magnética (RM)
arroja un resultado positivo, inicamente el 11.44 x 100000 de los casos corresponden realmente
a pacientes con esquizencefalia. Este valor relativamente bajo puede explicarse, en gran
medida, por la baja prevalencia de esta malformacion en la poblacion general, estimada en 1,54
x 100000; sin embargo, hay un aumento considerable pues se multiplico en 7.43 veces la
prevalencia inicial con relacion a la probabilidad de estar enfermo con un examen positivo.

Ganancia Diagnostica: indica un incremento neto de 9.90 x 100000 en la probabilidad
de tener la enfermedad después de una RM positiva.

RVP (Razon de Verosimilitud positiva): Este valor indica que una persona con
esquizencefalia tiene 7.43 veces mayor probabilidad, estando enfermo, de tener una prueba
positiva, comparado con una prueba positiva sin la enfermedad (2).

El AUC de 73% indica un rendimiento diagnéstico aceptable y un valor de 0.5 representa una
prueba no diagnoéstica; mientras que, un valor de 1.0 indica una prueba perfecta. Con 0.73, la
RM tiene una buena capacidad para distinguir entre pacientes con y sin esquizencefalia, aunque

no excelente (8).
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La exactitud de la prueba: refleja el porcentaje de todos los casos correctamente clasificados
(verdaderos positivos y verdaderos negativos). Un 92.99% indica que la RM tiene un alto

rendimiento global en la clasificacion diagnoéstica, a pesar de su baja sensibilidad.

Conclusiones

A pesar del bajo valor predictivo positivo (10,41 %), condicionado por la reducida prevalencia
de la esquizencefalia en la poblacién general, ofrece una ganancia diagnostica 7.43 veces
superior a la probabilidad preprueba de estar enfermo. La resonancia magnética contintia siendo
el estudio de eleccion para su diagnostico. Su relevancia diagndstica radica en que es el unico
método capaz de identificar de forma directa la hendidura cortical revestida por sustancia gris,

hallazgo patognomonico de esta malformacion congénita.
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CASO CLINICO 3
Un nifio de sexo masculino naci6 a término por cesarea debido a encefalocele occipital alta.
detectada en ecografias prenatales. Present6 hipotonia, llanto débil, apnea y dificultad para la

succion y deglucion. Ademas de hiporreflexia y movimientos espontdneos disminuidos.

Caso clinico 3. Malformacion Chiari 111
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Hallazgos:

Imagen descrita 3. Malformacion Chiari 11l

Resonancia de cerebro simple: en la imagen A) sagital y B) axial se observa un saco
de meningocele compuesto de meninges, LCR y cerebelo a través de un defecto 6seo occipucio
inferior y la columna cervical superior.

Diagnéstico: MALFORMACION CHIARI III.

Conceptos y definiciones

La malformacion de Chiari III, es una deformidad del romboencéfalo, la mas rara de las
malformaciones de Chiari, la misma que se caracteriza por una pequefia fosa posterior con un
tronco encefalico desplazado caudalmente y una herniacion variable del contenido de las
meninges/fosa posterior a través de un defecto 6seo occipital inferior o cervical superior (13).
Etiologia

Falta de induccion endocondral-secundaria al cierre incompleto del tubo neural en la no fusion
de los centros de osificacion durante la vida intrauterina. Se plantea que una pérdida persistente
de liquido cefalorraquideo debido a un defecto en el tubo neural durante el desarrollo fetal

conduce a una insuficiente expansion de los ventriculos primitivos. Como consecuencia, el
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desarrollo de la boveda craneal se ve interrumpido, obligando al cerebro a adaptarse a una fosa
posterior reducida, lo que da lugar a los defectos caracteristicos de Chiari (14).
Epidemiologia
La malformacion de Chiari tipo III, es la forma mas rara del espectro, con solo 51 casos
reportados en 30 afios. Se presenta casi exclusivamente como reportes de caso aislados. Sin
embargo, existe una ligera predileccion por el sexo masculino, pero sin significancia estadistica.
Su prondstico es generalmente desfavorable y con alta mortalidad (15).
Clinica
Se presenta como una masa suboccipital cubierta de piel, en forma de saco que sobresale
postero inferiormente de la unidon craneo-vertebral; se observa que aumenta de tamafio a medida
que el nifio crece. Otros sintomas incluyen hipotonia, hiperreflexia, trastorno convulsivo,
retraso mental y del desarrollo, apnea central, disfagia y distonia (15).
Hallazgos por imagen

En tomografia computarizada: defecto 6seo en la region occipital o cervical alta con
disrafismo 0seo, con presencia de meningoencefalocéle con contenido variable, incluyendo
tejido cerebeloso, tronco encefalico, meninges y liquido cefalorraquideo. Asi mismo, presenta
hidrocefalia con dilatacion de los ventriculos laterales y del tercer ventriculo en casos
avanzados (16). El defecto en del arco posterior de C1 y anomalias en la fusioén de los cuerpos
(17).

En resonancia magnética: meningocele occipital con herniacion del cerebelo, tronco
encefalico, incluyendo el bulbo raquideo. Se evidencia, compromiso del foramen magnum con

herniacion de las amigdalas cerebelosas y estructuras de la fosa posterior hacia el canal cervical

(18).
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Diagnostico diferencial

Encefalocele occipital aislado: herniacion de meninges y/o tejido cerebral a través de
un defecto 6seo occipital, pero sin herniacion del tronco encefalico ni hipoplasia de la fosa
posterior (19).

Iniencefalia: malformacion congénita con retroflexion de la cabeza y defectos 6seos
craneocervicales, que puede incluir encefalocele, pero sin beaking tectal ni herniacion
cerebelosa.

Sindrome de Klippel-Feil: fusion congénita de vértebras cervicales, a veces asociada
con encefalocele, pero sin hipoplasia de la fosa posterior ni desplazamiento del tronco

encefalico (20).
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CASO CLINICO 4
Paciente de 3 semanas de edad que presenta macrocefalia, dificultad respiratoria y

convulsiones.

Caso clinico 4. Hidranencefalia
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Hallazgos:

Imagen descrita 4. Hidranencefalia

Ecografia: en la imagen A) muestra el tdlamo en la linea media rodeado de liquido en
la region supratentorial del cerebro.

Tomografia: en la imagen B) coronal se evidencia ausencia casi completa del tejido
cerebral por encima de la tienda de cerebelo.
Diagnostico: HIDRANENCEFALIA
Conceptos y definiciones
La hidranencefalia deriva del término “hydroanencephalie” que significa agua sin cerebro. es
una afeccidon poco comun que ocurre durante la embriogénesis después de la neurogénesis y se
caracteriza por la ausencia casi completa de los hemisferios cerebrales (21).
Etiologia
Compromiso de la circulacion de la arteria carotida interna antes de las 16 semanas de gestacion
seguida de una necrosis licuefactiva difusa del manto cerebral. Entre los posibles factores que
pueden contribuir estan las infecciones intrauterinas (TORCH), irradiacién materna, exposicion

a toxicos (cocaina, tabaquismo), enfermedad de Von Willebrand, trombocitopenias
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inmunitarias, deficiencias congénitas de los factores XII, X y V, transfusiones entre gemelos y
muerte intrauterina de un gemelo monocigotico (22).

Epidemiologia

Ocurre en 1-2 de cada 10.000 nacidos vicos y representa el 0.6% de las malformaciones de
sistema nervioso central en las series de autopsias perinatales y neonatales (22).

Clinica

La presentacion clinica en neonatos con enfermedad mas grave son convulsiones, mioclonias y
dificultad respiratoria (22).

Hallazgos por imagen

Ecografia: aparece como una gran estructura quistica que reemplaza el cerebro fetal,
con interrupcion o ausencia de la hoz cerebral. El tronco del encéfalo y las estructuras
rombencefalicas suelen estar preservadas (23).

En tomografia computarizada: espacio supratentorial se encuentra ocupado por
completo de liquido cefalorraquideo. La hoz del cerebro esté intacta. Los ganglios basales estan
presentes y separados, pero pueden estar moderadamente atroficos. Se presenta pequefios restos
de l6bulos frontal, medial y parietooccipital.

En resonancia magnética: constituye el estandar de oro hay ausencia del parénquima
cerebral supratentorial que se reemplaza por liquido cefalorraquideo. Puede contener restos de
parénquima en zonas occipital y orbitofrontal. Asi mismo puede estar presente la hoz,
hemisferios cerebelosos y el tronco del encéfalo.

Diagnostico diferencial
Hidrocefalia obstructiva grave: se presenta con una corteza delgada comprimida contra

la duramadre y la tabla interna.
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Holoprosencefalia alobar: es la forma mas grave de holoprocensefalia, ocurre debido a
una anomalia cerebral congénita que resulta de una division ausente e incompleta de
prosencéfalo. Se presenta una fusion parcial se los talamos y hoz ausente.

Esquizencefalia bilateral grave de labio abierto: anomalia en la migracion de las
neuronas, dejando hendiduras revestidas de materia gris anormal. Se presenta adelgazamiento
del manto cortical que estd ausente en la hidranencefalia (22).

Encefalomalacia quistica: se manifiesta con ventriculos grandes con multiples

cavidades parenquimatosas lenas de liquido cefalorraquideo.
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CASO CLINICO 5
Paciente masculino de 58 afios con antecedentes familiares de demencia, consulta por cambios
progresivos en la conducta, con desinhibicion social, impulsividad, pérdida de empatia y
marcada apatia. Presenta conductas repetitivas, alteraciones en los habitos alimentarios y
descuido en su autocuidado. El deterioro en las funciones ejecutivas y sociales ha afectado su

desempefio laboral y sus relaciones interpersonales.

Caso clinico 5. Demencia basal frontotemporal
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Hallazgos:

Imagen descrita 5. Demencia basal frontotemporal

Resonancia magnética: en la imagen A) T2WI coronal muestra atrofia
corticosubcortical global asimétrica frontotemporal bilateral de predominio derecho y en la
imagen B) TIWI sagital muestra atrofia lobar frontal con circunvoluciones en forma de
“cuchillo”.

Diagnostico: DEMENCIA BASAL FRONTOTEMPORAL

Concepto y Definiciones

La degeneracion lobar frontotemporal (DLFT) también conocida como demencia
frontotemporal es un grupo de sindromes neurodegenerativos caracterizados por la
degeneracion lobar de los 16bulos frontal y temporal del cerebro (24). La entidad fue descrita
inicialmente por Arnold Pick en 1892, observando atrofia lobar, afasia y demencia presenil, lo
que dio origen al término "enfermedad de Pick". Actualmente, dicho término se reserva para
una entidad histopatoldgica especifica dentro del espectro de la DLFT (25). A pesar de la
heterogeneidad clinica y patologica, los sindromes de la DLFT comparten una caracteristica

comun, la degeneracion focal de la corteza cerebral anterior (26).
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Etiologia

La DLFT tiene una etiologia heterogénea, vinculada a mutaciones genéticas (MAPT, GRN,
C9orf72) en el 30-40% de los casos familiares, lo que conduce a la acumulacion de proteinas
anormales como tau (en taupatias como la enfermedad de Pick) o TDP-43 (en casos asociados
a esclerosis lateral amiotréfica) (27). Los estudios de neuroimagen revelan que la distribucion
de la atrofia varia segln la proteina afectada: la atrofia frontotemporal asimétrica es tipica de
las taupatias, mientras que la afectacion temporal medial se asocia a TDP-43 (24). Ademas, la
progresion subcortical temprana precede a la atrofia cortical, sugiriendo un patrén de
propagacion neuroanatémica (28).

Epidemiologia

La DLFT representa el 10-20% de las demencias preseniles, con una prevalencia estimada de
15-22 casos por 100.000 habitantes (27). La variante conductual (bvFTD) es la mas frecuente
(50% de los casos), seguida de las variantes lingiiisticas (nfvPPA y svPPA), que predominan
en menores de 65 afios (28). Existe una ligera predisposicion masculina en la bvFTD, mientras
que las variantes lingiiisticas muestran distribucion equitativa por sexo. La edad media de inicio
oscila entre los 58 afios para la bvFTD y los 60-70 afios para la nfvPPA (24).

Clinica

El cuadro clinico de la degeneracion lobar frontotemporal (DLFT) comprende tres sindromes
principales. La variante conductual (bvFTD) se caracteriza por desinhibicidn, apatia, pérdida
de empatia, conductas compulsivas e hiperoralidad (25). La afasia progresiva primaria
semantica (svPPA) se manifiesta con anomia y deterioro del conocimiento semantico (27). Por
su parte, la variante no fluente/agramatical (nfvPPA) cursa con habla lenta, agramatismo y

apraxia del habla (26). En etapas avanzadas pueden presentarse signos motores, como
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parkinsonismo o enfermedad de la motoneurona (29). La edad de inicio suele situarse entre los
45 y 65 anos, con una evolucion progresiva y de curso clinico heterogéneo (25).
Hallazgos por imagen

En tomografia: puede revelar signos sugestivos en etapas moderadas o avanzadas, los
hallazgos incluyen atrofia focal en los lobulos frontales y/o temporales anteriores, con
ampliacion de los surcos corticales y dilatacion de la asta frontal del ventriculo lateral (29). Esta
atrofia puede ser simétrica o asimétrica, segin la variante clinica (26). En la variante
conductual, predomina la atrofia frontal bilateral, mientras que, en la afasia progresiva no
fluente, es mas evidente la atrofia del opérculo izquierdo (30).

En resonancia magnética: 1a Degeneracion Lobar Frontotemporal (DLFT) se manifiesta
con atrofia en los lobulos frontales y/o temporales anteriores, presentando patrones
caracteristicos segun la variante clinica. La variante conductual (bvFTD) muestra atrofia frontal
bilateral, con mayor predominio en el hemisferio derecho; la afasia progresiva no fluente
(PNFA) compromete el opérculo y la insula izquierdos; mientras que la demencia semantica
(SD) afecta de forma bilateral los lobulos temporales anteriores, con escasa participacion frontal
(28,30). La morfometria por voxeles puede ayudar a diferenciar subtipos patologicos: FTLD-
tau se asocia a atrofia frontotemporal asimétrica, mientras que FTLD-TDP tiende a presentar
atrofia mas localizada en regiones temporales (30). Las secuencias FLAIR evidencian
hiperintensidades subcorticales secundarias a gliosis, y la imagen ponderada en difusion (DWI)
muestra aumento de la difusividad en areas frontotemporales, reflejando dafio en la sustancia
blanca adyacente a la atrofia cortical (24,29).

Diagnostico diferencial
Enfermedad de Alzheimer: en la imagen se aprecia atrofia predominante en los 16bulos

temporales mediales, asi como en las regiones parietales posteriores, con pérdida evidente del
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volumen del hipocampo (29). En la resonancia magnética estructural también se observan
signos de adelgazamiento cortical y dilataciéon de la asta temporal del ventriculo lateral,
hallazgos que refuerzan el compromiso neurodegenerativo caracteristico de la enfermedad de
Alzheimer (28).

Degeneracion corticobasal: se manifiesta con una atrofia cortical asimétrica que
compromete predominantemente las regiones frontoparietales, asociada a adelgazamiento del
surco central y posible afectacion de los ganglios basales (26). En las imagenes por resonancia
magnética, se puede identificar atrofia del opérculo, la insula y la corteza motora primaria,
habitualmente mas marcada en un hemisferio (28).

Demencia con cuerpos de Lewy: caracteriza en RM por lesiones isquémicas multiples,
que incluyen infartos corticales y subcorticales, asi como hiperintensidades en sustancia blanca
visibles en FLAIR y T2 (31). Son frecuentes las lagunas en ganglios basales, la enfermedad
microangiopatica y las hiperintensidades periventriculares (29). A diferencia de la DLFT, cuya
atrofia es frontotemporal y focal, el dafio en la demencia vascular es mas difuso y sigue la

distribucién vascular (26).
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CASO CLINICO 6
Paciente femenina de 62 afios por cefalea subita y alteracion del lenguaje. Presenta antecedente
de deterioro cognitivo leve progresivo. En el examen neurologico se evidencia afasia y

hemianopsia izquierda. No hay antecedentes de hipertension arterial. Durante la hospitalizacion

presenta un segundo episodio neuroldgico transitorio con parestesias migratorias.

Caso clinico 6. Angiopatia amiloide
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Hallazgos:

Imagen descrita 6. Angiopatia amiloide

Resonancia de cerebro simple: en la imagen A) FLAIR plano axiales lesiones
confluentes de la sustancia blanca periventriculares; mientras que en la imagen B) T2 GRE
plano axial varios focos hipointensos periventriculares bilaterales de predominio derecho.
Diagnostico: ANGIOPATIA AMILOIDE

Conceptos y definiciones

La angiopatia amiloide cerebral (AAC) es una enfermedad cerebrovascular cronica
caracterizada por el depdsito progresivo de B-amiloide en las paredes de los vasos sanguineos
leptomeningeos y corticales de pequefio y mediano calibre. Esta acumulacién patolégica
compromete la integridad vascular, lo que incrementa la fragilidad de las paredes de los vasos
y en consecuencia la predisposicion a hemorragias intracraneales y eventos isquémicos
secundarios (32). Las lesiones presentan una distribucion predominantemente posterior, con

afectacion mas frecuente del 16bulo occipital (33).
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Etiologia

La etiologia de la angiopatia amiloide cerebral (AAC) se relaciona principalmente con la
acumulacion de B-amiloide, especialmente la forma AP40, en las paredes de los vasos
leptomeningeos y corticales de pequefio y mediano calibre (33). Este deposito induce una serie
de alteraciones histopatoldgicas, entre las que se incluyen la pérdida de la capa muscular
vascular, el adelgazamiento de la pared y la fragmentacion de la lamina elastica interna, lo que
incrementa la susceptibilidad a hemorragias (34). Ademas, se ha identificado una asociacion
con factores genéticos, como la presencia del alelo €4 del gen de la apolipoproteina E (ApoE),
que aumenta el riesgo de desarrollar la enfermedad (32). Por otro lado, los factores de riesgo
ambientales y vasculares, como la hipertension, el envejecimiento y la inflamacién cronica
pueden acelerar el deposito de amiloide.

Epidemiologia

La angiopatia amiloide cerebral afecta aproximadamente al 30—40 % de las personas mayores
de 70 afios y hasta al 75-97,6 % de los mayores de 90 afios (35). Es responsable del 5-20 % de
todas las hemorragias intracerebrales (HIC) espontaneas en adultos mayores, y de hasta el 74 %
de las HIC lobares en pacientes normotensos (33). Los principales factores de riesgo incluyen
la edad avanzada, la presencia de los alelos €2 y €4 del gen de la apolipoproteina E (ApoE), asi
como su estrecha asociacion con la enfermedad de Alzheimer, presente en hasta el 90 % de los
casos. La tasa de recurrencia de HIC en el contexto de AAC es elevada, alcanzando el 30 %
anual, con un aumento proporcional a la edad y al uso de anticoagulantes (33).

Clinica

La angiopatia amiloide cerebral (AAC) se presenta clinicamente con hemorragias lobares
recurrentes, que pueden causar déficits neurologicos agudos (32). Ademads, son frecuentes los

episodios neuroldgicos transitorios, conocidos como amyloid spells, que se caracterizan por
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parestesias migratorias o déficits neuroldgicos de corta duracion. El deterioro cognitivo
progresivo es también una manifestacion comun, y puede solaparse con el cuadro clinico de la
enfermedad de Alzheime (32). En su variante inflamatoria, denominada angiopatia amiloide
cerebral con respuesta inflamatoria (AAC-RI), pueden observarse un deterioro cognitivo
rapidamente progresivo, cefalea y convulsiones, con una buena respuesta al tratamiento con
corticosteroides (34).

Hallazgos por imagen

En tomografia: se presenta con afectacion de los lobulos frontal, parietal, occipital y
temporal, respetando tipicamente los ganglios basales y el tdlamo, lo que permite diferenciarla
de la hemorragia de origen hipertensivo (36). Es habitual la recurrencia hemorragica en
diferentes regiones cerebrales (37). Otro hallazgo caracteristico es la hemorragia subaracnoidea
convexa, que refleja sangrado en las cisternas corticales, y puede acompafiarse de hemorragia
intraventricular o hematomas subdurales (33). La presencia de hematomas con proyecciones
digitiformes, observada en el 44,7 % de los casos, sugiere una progresion del sangrado a través
de la corteza cerebral (32). En fases avanzadas, la TC puede evidenciar leucoencefalopatia y
atrofia cerebral, hallazgos que se correlacionan con deterioro cognitivo (36). En casos poco
frecuentes, pueden observarse calcificaciones vasculares, indicativas de dafio vascular cronico
(32).

En resonancia magnética: la resonancia magnética revela multiples hallazgos
caracteristicos, entre ellos: micro hemorragias lobares visibles en secuencias sensibles a la
susceptibilidad magnética (SWI o GRE), siderosis superficial cortical, hiperintensidades de la
sustancia blanca en secuencias T2/FLAIR, hemorragias intracerebrales lobares espontaneas y

dilatacion de espacios perivasculares, especialmente en el centro semioval. Estos hallazgos, en
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conjunto con los criterios diagnosticos de Boston, permiten una aproximacion diagndstica
precisa, asi como la evaluacion del riesgo de recurrencia hemorragica (35).
Diagnostico diferencial

Enfermedad cerebrovascular hipertensiva: se caracteriza por hemorragias profundas
que comprometen los ganglios basales, el talamo, la protuberancia y el cerebelo, ademas de
infartos lacunares en la sustancia blanca profunda. En secuencias SWI o GRE, se observan
microhemorragias en ganglios basales y tdlamo, mientras que en FLAIR es frecuente la
presencia de leucoaraiosis periventricular (33).

Malformaciones cavernosas multiples: son malformaciones vasculares compuestas por
capilares andmalos, con predisposicion a hemorragias recurrentes. En RM, las secuencias SWI
o GRE revelan lesiones con un anillo hipointenso por depositos de hemosiderina; en T2 y
FLAIR, muestran un nticleo hiperintenso con borde hipointenso caracteristico. Se localizan
comunmente en el tronco encefélico, ganglios basales y sustancia blanca profunda, a diferencia
de la angiopatia amiloide cerebral, que presenta microhemorragias estrictamente lobares y
siderosis superficial cortical (36).

Accidente cerebrovascular isquémico con microhemorragia: suele acompafarse de
infartos lacunares, leucoaraiosis periventricular y microhemorragias profundas, principalmente
en ganglios basales, tdlamo y protuberancia, visibles en secuencias SWI. En algunos casos,
también pueden observarse microhemorragias estrictamente lobares, lo que puede dificultar el

diagnéstico diferencial con la AAC (33).
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CASO CLINICO 7
Paciente de sexo masculino de 43 afios con dolor lumbar de inicio insidioso que empeora en las
mafianas y mejora con la actividad fisica. Presenta rigidez matutina prolongada y fatiga
persistente. En los ultimos meses ha desarrollado dolor cervical y lumbar con limitacion en la

movilidad.

Caso clinico 7. Espondilitis anquilosante
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Hallazgos:

Imagen descrita 7. Espondilitis anquilosante

Tomografia osea: en las imagenes A) Sagital sindesmofitos en el margen anterior del
cuerpo verte ral de 12 y L3 asocia osificacion intradiscal B) reconstruccion 3D

Radiografia: C) AP muestra columna dorsal en espina de bambu, tipica de la
espondilitis anquilosante.
Diagnostico: ESPONDILITIS ANQUILOSANTE
Conceptos y definiciones
La espondilitis anquilosante (EA) es una enfermedad inflamatoria cronica que forma parte del
grupo de las espondiloartritis. Se caracteriza por una inflamacion persistente que afecta
principalmente las estructuras del esqueleto axial, incluyendo la columna vertebral y las
articulaciones sacroiliacas. Es considerada la forma prototipica de las espondiloartritis, y su
evolucion natural puede conllevar a cambios estructurales irreversibles, tales como la anquilosis

vertebral (38).
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Etiologia

La espondilitis anquilosante posee una etiologia multifactorial, en la que el alelo HLA-B27
representa el principal factor genético asociado. No obstante, otros genes como ERAP1 e IL23R
también intervienen en rutas inmunoldgicas esenciales, promoviendo la activacion del eje IL-
23/IL-17 y el mantenimiento de un estado inflamatorio crénico (39).

Epidemiologia

La espondilitis anquilosante es la espondiloartritis mas prevalente, con afectacion predominante
en adultos jovenes entre los 20 y 30 afios. Su prevalencia global oscila entre el 0,1% y el 0,86%,
y mantiene una fuerte asociacion con la positividad para el alelo HLA-B27. Aunque
tradicionalmente se ha reportado una mayor frecuencia en varones, esta diferencia podria estar
sobreestimada debido al subdiagnostico en mujeres. La enfermedad es mas comun en
poblaciones caucdsicas y norteamericanas. Su inicio temprano y evolucidn cronica generan un

impacto significativo en la calidad de vida de los pacientes (39).

Clinica

La espondilitis anquilosante suele manifestarse con dolor lumbar de -caracteristicas
inflamatorias, el cual se intensifica con el reposo y mejora con la actividad fisica. Este sintoma
se acompana de rigidez matutina y progresiva limitaciéon de la movilidad axial (38,40). La
entesitis, caracteristica distintiva del grupo de las espondiloartritis, genera dolor en
prominencias 6seas debido a la inflamacion en las inserciones tendinosas. En etapas avanzadas,
puede desarrollarse cifosis tordcica y restriccion de la excursion toracica (39). Aunque no todos
los pacientes evolucionan hacia formas severas, la afectacion temprana de las articulaciones

coxofemorales se asocia con un peor prondstico funcional.
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Hallazgos por imagen

En radiografia de columna: uno de los signos caracteristicos es la presencia de lesiones
de Romanus, que se manifiestan como erosiones en las esquinas anteriores de los cuerpos
vertebrales, acompafiadas de esclerosis subcondral. Estas lesiones generan el denominado signo
de las “esquinas brillantes” y contribuyen a la apariencia cuadrangular de los cuerpos
vertebrales (40). Los sindesmofitos, tipicamente marginales, delgados y de orientacion vertical,
forman puentes 6seos intervertebrales que, en fases avanzadas, confieren a la columna el
aspecto clasico en “bambu”. Otro hallazgo distintivo es el signo de la daga, que representa la
osificacion del ligamento interespinoso (41). También pueden observarse entesitis posteriores
con osificacion de los ligamentos, espondilodiscitis aséptica y, en etapas tardias, anquilosis de
las articulaciones facetarias (40).

En tomografia computarizada: ofrece una mayor sensibilidad que la radiografia
convencional para la deteccion de cambios estructurales tempranos en la espondilitis
anquilosante, como erosiones dseas y esclerosis subcondral. Esta modalidad permite una
evaluacion mas precisa de la anquilosis de las articulaciones facetarias, asi como de la
calcificacion de estructuras ligamentarias, con especial énfasis en el ligamento longitudinal
anterior. Asimismo, la TC resulta util en la identificacién de fracturas por insuficiencia y de
lesiones estructurales complejas, las cuales pueden pasar desapercibidas en estudios
radiograficos convencionales (42).

En resonancia magnética: los hallazgos mas relevantes en la espondilitis anquilosante
incluyen el edema dseo subcondral, caracterizado por hipointensidad en secuencias ponderadas
en T1 e hiperintensidad en STIR o T2 con supresion de grasa, ademds de realce tras la

administraciéon de gadolinio. Este patron, conocido como lesion de Romanus activa, refleja
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inflamacion aguda en las esquinas vertebrales (40). También es posible identificar entesitis y
sinovitis facetaria como expresion de inflamacion activa (41).

La afectacion de las articulaciones facetarias se manifiesta mediante edema 6seo y
realce de la médula 6sea subcondral, asi como de los tejidos blandos adyacentes. La presencia
de derrames articulares y realce sinovial son hallazgos adicionales que sugieren artritis facetaria
activa. Asimismo, puede observarse entesitis de los ligamentos longitudinales anterior y
posterior, contribuyendo a la evaluacion integral del compromiso axial inflamatorio. En fases
avanzadas, puede observarse espondilodiscitis inflamatoria, también denominada lesion de
Andersson, que compromete el espacio intervertebral y las plataformas discales (40).
Diagnostico diferencial

Hiperostosis esquelética idiopatica difusa (DISH): se caracteriza por la osificacion de
ligamentos y entesis, con formacion de puentes dseos amplios, de aspecto no inflamatorio. A
diferencia de la espondilitis anquilosante, en la DISH las articulaciones sacroiliacas se
encuentran respetadas. Radiologicamente, predomina el compromiso de la columna toracica
(40,41).

Espondiloartritis psoridsica axial: presenta un patrén mas asimétrico de afectacion en
las articulaciones sacroiliacas, con sindesmofitos gruesos y no marginales. Suele acompanarse
de compromiso periférico, especialmente en manos y pies, siendo esta una caracteristica
distintiva (38,40).

Artritis reumatoidea (AR): afecta predominantemente las articulaciones periféricas, con
sinovitis simétrica de manos y pies. Radiologicamente, se observa erosion marginal y
pinzamiento articular. A diferencia de la EA, la AR respeta la columna lumbar y las
articulaciones sacroiliacas. Ademas, suele ser seropositiva (factor reumatoide y anticuerpos

anti-CCP), mientras que la espondilitis anquilosante se asocia al HLA-B27 (40,41).
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CASO CLINICO 8
Paciente femenino de 45 afios acude por cefalea intensa progresiva de cinco dias de evolucion
asocia a hemiparesia izquierda y episodios de parestesias. A su ingreso presenta deterioro del

estado.

Caso clinico 8. Infarto cerebral venoso agudo
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Hallazgos:

Imagen descrita 8. Infarto cerebral venoso agudo

Resonancia de cerebro simple: en la imagen A) se visualiza ocupacion del torcula de
heréfilo y en B) muestra hiperintensidad a nivel frontoparietal izquierdo.
Diagnostico: INFARTO CEREBRAL VENOSO AGUDO.
Conceptos y definiciones
El infarto cerebral venoso agudo se caracteriza por un dafio izquémico del parénquima cerebral
secundario a la obstruccion de los senos venosos durales o de las venas cerebrales, tanto
profundas como superficiales (43). Esta oclusion venosa conlleva un aumento de la presion
venocapilar y una disminucion del flujo sanguineo cerebral, asi como también, a una alteracion
de la barrera hematoencefilica, el cual desencadena edema cerebral, congestion, hemorragia y
finalmente necrosis tisular (44).
Etiologia
El infarto cerebral venoso agudo se produce como consecuencia de una trombosis venosa
cerebral, en el contexto de los tres mecanismos patogénicos descritos en la triada de Virchow:
estasis, lesion endotelial e hipercoagulabilidad (43). Entre las causas adquiridas mas relevantes

se incluyen el uso de anticonceptivos hormonales, el embarazo, diversas infecciones como el
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virus SARS-CoV-2 (COVID-19) y las enfermedades inflamatorias sistémicas (45). Asimismo,
las trombofilias hereditarias, como la mutacién del factor V Leiden y las deficiencias de
proteinas anticoagulantes naturales (proteina C, proteina S y antitrombina III), representan
factores de riesgo adicionales (43). Finalmente, ciertas variantes anatdmicas del sistema venoso
cerebral pueden predisponer a la oclusion venosa y modificar la susceptibilidad individual al
desarrollo de esta patologia (44).

Epidemiologia

La epidemiologia del infarto cerebral venoso agudo esta estrechamente relacionada con la
trombosis venosa cerebral (TVC) es su principal causa. Esta entidad representa entre el 0.5 %
y el 2 % de todos los accidentes cerebrovasculares, con una mayor prevalencia en adultos
jovenes y mujeres en edad fértil (43).

Clinica

El cuadro clinico del infarto cerebral venoso agudo es variable e incluso inespecifico, lo que
dificulta su diagnostico temprano. El sintoma mas frecuente es la cefalea y generalmente de
inicio progresivo, intensa y refractaria a los analgésicos.

Ademas, es comun la presencia de déficits neurologicos focales, como hemiparesia, afasia,
alteraciones sensitivas o trastornos visuales, los cuales varian segtn la localizacion del trombo
y el territorio venoso afectado (43).

Hallazgos por imagen

En la tomografia, el infarto venoso agudo se evidencia hipodensidad parenquimatosa en
localizaciones atipicas como ganglios basales, tallamo o sustancia blanca subcortical. Ademas,
se puede identificar hiperdensidad en los senos venosos afectados por trombosis, destacando el
signo del delta vacio. La deteccion de hemorragia intraparenquimatosa en fases tempranas

constituye un hallazgo util para diferenciarlo del infarto arterial (43).
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En resonancia magnética se caracteriza por una hiperintensidad en secuencias T2/FLAIR,
secundaria a edema vasogénico o infarto, frecuentemente con un componente hemorragico. En
T1 con contraste, puede observarse realce parenquimatoso o leptomeningeo, asi como pérdida
del vacio de flujo en los senos venosos trombosados (43). La secuencia DWI muestra restriccion
a la difusion cuando existe edema citotoxico, aunque en la mayoria de los casos predomina el
edema vasogénico, sin restriccion marcada (46). La secuencia SWI resulta especialmente util
para detectar pequefias hemorragias y trombos venosos, debido a su alta sensibilidad.
Finalmente, las secuencias angiograficas como 3D SPACE o TOF permiten confirmar la
trombosis mediante la ausencia de flujo o la falta de realce en las venas comprometidas (45).
Diagnostico diferencial

Neoplasia cerebral: se presenta con edema vasogénico extenso, realce parenquimatoso
y efecto de masa (45).

Encefalitis o absceso cerebral: se visualiza hiperintensidad en FLAIR con restriccion
en DWIy edema (43).

Infarto arterial sistémico. se caracteriza por restriccion en DWIy edema en T2/FLAIR,

pero afecta a territorios arteriales (43).
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CONCLUSIONES

Este trabajo propone la elaboracion de un libro digital basado en casos clinicos
relevantes de neurorradiologia, con fines educativos dirigidos a médicos en formacion
académica de imagenologia. Se integraron imagenes diagnosticas con revision bibliografica y
andlisis estadistico para evaluar el rendimiento diagnostico de técnicas como la resonancia
magnética y la tomografia computarizada.

Ademas, el andlisis estadistico del rendimiento diagnostico permitié profundizar en la
comprension de su utilidad especifica para distintas patologias neuroldgicas, aportando asi un
valor afiadido tanto académico como clinico. No obstante, se identificaron algunas limitaciones
tales como que la mayoria de los casos analizados se basaron en prevalencias internacionales,
debido a la limitada disponibilidad de datos nacionales, lo que podria afectar la aplicabilidad
directa de los hallazgos al contexto local. Motivo por el cual se hace énfasis en la necesidad de
generar datos epidemioldgicos propios.

Finalmente se recomienda realizar futuras investigaciones e incorporar herramientas de
evaluacion estandarizadas que permitan medir el impacto del aprendizaje a largo plazo, asi
como incluir datos epidemioldgicos nacionales que faciliten un analisis mas ajustado a la
realidad poblacional del pais. Esto permitiria fortalecer la validez externa de los resultados y

enriquecer el valor pedagdgico del material presentado.
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