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RESUMEN

Este trabajo propone la creacion de un libro de consulta basado en casos clinicos
neurorradioldgicos 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 acompanados 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 diagnostico de la prueba, para el apoyo a la
decision de diagnostico clinico, incluyendo valores referenciales de prevalencia preprueba,
sensibilidad y especificidad y célculos de wvalor predictivo positivo (VPP), razéon 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 diagnostico 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 imagenes diagnosticas con analisis clinico y parametros estadisticos. Entre sus
principales aportes destaca el fortalecimiento del aprendizaje clinico-imagenologico 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

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

sensibilidad, especificidad, curvas ROC, razones de verosimilitud.
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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 formacién clinica y diagnostica de los estudiantes. Estas
iméagenes, provenientes de estudios como la radiografia, la tomografia computarizada y la
resonancia magnética, no solo representan estructuras anatémicas y procesos patolégicos 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 alin més su

impacto educativo, sobre todo en el contexto de la educacion a distancia (1).

Pese a estos avances, en Ecuador no existe una bibliografia radioldgica especifica que
retina casos clinicos complejos e ilustrativos del area de neurorradiologia, lo cual constituye
una limitacion en la formacion académica de los estudiantes de medicina y radiologia;
igualmente en muchas patologias existe carencia de informacion epidemiolégica 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 neurorradiolégicos 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 diagndstica 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,
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la integracién de revisiones bibliograficas breves que orienten al diagndstico y la inclusién de
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 investigacién convencional sino una
publicacién académica con fines educativos, orientada a la divulgacion de contenido
especializado, no es posible formular una pregunta de investigacion o una hipotesis de trabajo
como ocurre en estudios analiticos. En su lugar, se estructura como una propuesta académica
que busca integrar y difundir conocimiento Gtil y contextualizado para el ejercicio y la

formacién en neurorradiologia.
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REVISION DE LA LITERATURA

La revision de la literatura se realizé 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 diagndstico de los hallazgos imagenoldgicos en el manejo futuro de

los pacientes.

Se priorizé 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 epidemioldgicos de carécter

nacional.

La seleccion tematica se estructur6 mediante una combinacion de estrategias:
exploracion inicial de palabras clave (como “neurorradiologia”, “casos clinicos”, “diagndstico
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. 4. La necesidad de generar bibliografia util y didactica adaptada al contexto local.

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 sélida que
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respalde la elaboracion de un libro de casos clinicos relevantes en neurorradiologia. Finalmente,
se revisaron textos académicos de investigacién 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 recopilacién, analisis 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
epidemioldgico. En lugar de participantes, se trabajo con un total de 128 casos clinicos
previamente atendidos, cuidadosamente seleccionados y anonimizados para su andlisis y

presentacion en formato educativo.

Escenarios: Los casos fueron recolectados de estudios de imagen realizados en los
ltimos 10 afios 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
diagnostico. Todos los datos clinicos fueron anonimizados, sin vinculacion directa con
identidad de los pacientes. No se realiz6 intervencion alguna ni contacto directo con los sujetos,

ya que se trabajo exclusivamente con informacion archivada en formato digital.
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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 analisis
estadistico. En su lugar, se describen hallazgos clinicos y radiolégicos (Rx, TC y RM)

relevantes de cada caso, con énfasis en los aspectos diagndsticos.

Fuentes de datos: La informacion se obtuvo de las iméagenes 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, radiélogo 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 iméagenes fueron revisadas por los autores y seleccionadas de manera
intencionada, priorizando aquellas que presentan los hallazgos més representativos, con el fin
de cumplir el objetivo formativo del trabajo.

Mediciones: Las mediciones se basaron en la identificacion de hallazgos
imagenoldgicos clave, realizados por los autores con la guia y revisién posterior del Dr. Carlos
Alarcon, especialista en radiologia. No se aplicaron escalas cuantitativas especificas debido al
enfoque cualitativo del trabajo, pero se emplearon criterios radiol6gicos reconocidos en la
literatura médica.

Las mediciones del rendimiento diagndstico de las pruebas se describen en el acapite 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
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los casos fueron escogidos por su relevancia académica, lo cual puede limitar la capacidad de
generalizacién a toda la poblacion. También existe posibilidad de sesgo de confirmacion, al
analizar retrospectivamente casos con diagndstico conocido. Para reducir estos sesgos, se
procur6 una seleccion variada de enfermedades y una revision critica de los hallazgos
imagenoldgicos 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 analisis de datos de archivo.

Tamafio del estudio: Se analizaron y documentaron un total de 128 casos clinicos. El

analisis de rendimiento diagndstico se realiz6 en el 25% de esos casos (32 casos).

Variables cuantitativas: No se incluy6 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 diagnéstico en los

casos que se pudo encontrar informacion necesaria en la bibliografia nacional o mundial.

Metodos estadisticos: Se aplicaron metodos 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 trato 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 etnologicas o

genéticas de grupos poblacionales diferentes. Con estos valores se elabord una tabla de



22

contingencia 2x2 con una poblacion hipotética de 1000 personas (en algunos casos se uso una
poblacion mayor para los calculos debido a la prevalencia muy baja y evitar valores decimales
muy pequefios, situacidén 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 0 negativo. Con estos parametros se calculé valores predictivos, razones de
verosimilitud, exactitud de la prueba, ganancia absoluta y relativa, curva ROC y area bajo la
curva (AUC), valor que se obtuvo por medio de una calculadora estadistica (2). Estos valores
fueron presentados y analizados como complemento didactico para enriquecer la comprension
de la utilidad de las modalidades diagnosticas. Se utilizaron los valores positivos debido a que
se analizaron las caracteristicas imagenoldgicas para establecer el diagnostico de la patologia.
Como se indicd anteriormente, el anélisis 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 mas elevada, proporcionando valores positivo mas exactos para

ese caso especifico.

Formulas de los calculos 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
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En 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 area bajo la curva se usaron los

siguientes rangos de referencia:

RV positivo RV negativo Utilidad

10 <01 Altamente
relevante

5-10 0,1-0,2 Buena

2-5 0,5-0,2 Regular

<2 >0,5 Mala

Fuente: Referencia bibliogréfica (3)

Tabla 1. Rangos de valores de razén 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 til
Fuente: Referencia bibliografica (4)

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

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

conformidad con los lineamientos institucionales.
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ANALISIS DE DATOS

CASO CLINICO 1
Paciente masculino de 10 meses de edad nacido en una zona rural. Madre del paciente refiere
que nifio tuvo dificultad para la succion desde el nacimiento por lo que presenta peso y talla
baja para la edad. En los tres Gltimos controles de nifio sano se ha descrito retraso en el area del
lenguaje, motricidad fina y gruesa de la escala de Denver en relacion con la edad cronolégica

del paciente, las cuales no han cedido con terapia de estimulacion temprana.

Caso clinico 1. Agenesia del cuerpo calloso.
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Hallazgos:

Imagen descrita 1. Agenesia del cuerpo calloso

Resonancia magnética: En la imagen A (T2 coronal) los ventriculos laterales toman
una apariencia de “moose head” signo tipico de la agenesia del cuerpo calloso. En la imagen B
(FLAIR axial) se observa dilatacion del tercer ventriculo, fisura interhemisférica ensanchada;
y en las imagenes B-D dilatacion asimétrica de los cuernos occipitales de los ventriculos

laterales. En el corte sagital FLAIR, imagen C, se visualiza ausencia del cuerpo calloso.

Diagnostico: Agenesia del cuerpo calloso
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Conceptos y definiciones:
La agenesia del cuerpo calloso es producto de una alteracion en el desarrollo fetal hacia la
semana 20 gque provoca la ausencia parcial o total de esta comisura supratentorial formada por

tractos de sustancia blanca decusados que unen territorios homdélogos cerebrales (5,6)

Etiologia:
Su origen es multifactorial, entre los cuales se encuentran mutaciones genéticas del cromosoma

X, infecciones prenatales, consumo de alcohol durante la gestacion (5).

Epidemiologia:

La prevalencia estimada de 1 en 4 000 nacidos vivos (7), en nifios con déficit del desarrollo es
de 2.3%(8). Puede presentarse de forma aislada o asociarse a otras malformaciones congénitas
del sistema nervioso central o de origen sistémico (5). Su presentacion es mas comun en

hombres que en mujeres (9).

Clinica:

La disgenesia parcial del cuerpo calloso puede ser asintomatica, el cuadro clinico la mayoria de
los casos puede depender de las anomalias anatomicas asociadas; sin embargo en ciertas
ocasiones los sintomas no suelen concordar con los hallazgos imagenoldgicos, esto puede
suceder por la plasticidad del cerebro (8). Se puede observar retraso mental severo, epilepsia,
déficit visual, deficit psicomotor , dificultad para la succion, masticacion, disfagia y alteracion

del lenguaje (8).

Hallazgos por imagen:
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Los hallazgos por ecografia y resonancia magnética son similares. La resonancia magnética
(RM) de encéfalo es el método diagndstico de eleccidn para la agenesia del cuerpo calloso (9).
Los hallazgos mas relevantes seran: la ausencia de la circunvolucién cingulada y / o del cuerpo
calloso, dilatacion del tercer ventriculo el cual puede elevarse y comunicarse con la cisterna
interhemisférica, el signo del coche de carreras que consiste en que los ventriculos laterales en
el corte axial se observan separados y paralelos, el signo de moose head aquel que se refiere a
la apariencia de los ventriculos laterales en el plano coronal (6,9). Puede evidenciarse en los
cortes coronales colpocefalia la cual fue descrita por una relacion entre el asta posterior y
anterior del ventriculo lateral (relacion P/A) >3 (6). Se ha observado ademas que los

hipocampos y el fornix pueden ser hipoplasicos (6).

Diagnostico diferencial

Hipoplasia del cuerpo calloso: Asociado a hipoxia cerebral, el cuerpo calloso es normal
en su longitud anteroposterior sin embargo existe un adelgazamiento de este (10).

Destruccion del cuerpo calloso: Asociado a traumatismos, cirugia, hemorragia e infarto
(10).

ANALISIS DEL RENDIMIENTO DIAGNOSTICO DE LA PRUEBA

Introduccion
La agenesia del cuerpo calloso (ACC) es una patologia congénita caracterizada por una
alteracion en el desarrollo fetal hacia la semana 20 que provoca la ausencia parcial o total de
esta comisura supratentorial (5). La resonancia magnética (RM) de encéfalo es el método
diagnostico de eleccidon para la agenesia del cuerpo calloso (9).
Valores para los calculos
La prevalencia de la ACC en pacientes con déficit del desarrollo es de 2.3%, segun datos

obtenidos de un estudio realizado Estados Unidos en 1447 individuos con déficit del desarrollo,
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en donde se encontr6 33 casos de ACC (8,11). Se utiliz6 una prevalencia que no es la
ecuatoriana por falta de datos registrados en el pais, sin embargo, no se ha descrito una
correlacion de esta patologia con caracteres demograficos propios de una poblacién por lo que
es factible utilizar informacion de un pais extranjero.

La resonancia magnética tiene una sensibilidad del 80% y especificidad de 60% (12).

Al tratarse de una condicion de baja prevalencia en la practica clinica general, este factor
epidemioldgico influye de manera importante en los valores predictivos derivados de la prueba
diagndstica, particularmente en el valor predictivo positivo (VPP). En términos estadisticos,
cuando la prevalencia de una enfermedad es baja, incluso pruebas con excelente desempefio
intrinseco pueden arrojar un numero considerable de falsos positivos, disminuyendo asi la
probabilidad postprueba de enfermedad real ante un resultado positivo del método diagndstico
evaluado. Por tanto, es crucial contextualizar la utilidad diagnostica de la RM no solo en funcién
de su precisién técnica, sino también de la prevalencia de esta patologia en la poblacion

evaluada y de la condicién clinica individual del paciente que se va a aplicar.

Probabilidad preprueba en pacientes con ACC en pacientes con discapacidad del
desarrollo: 2.3 % (8,11).

Métodos de diagndsticos:

Resonancia magnética: Sensibilidad:80% - Especificidad: 60% (12).
Criterios imagenoldgicos:
En la RM los hallazgos de la agenesia del cuerpo calloso son la ausencia de la circunvolucién
cingulada y / o del cuerpo calloso, signos del coche de carreras , signo de moose head ,
dilatacion del tercer ventriculo con comunicacion hacia la cisterna interhemisférica y

colpocefalia (6).



Analisis de rendimiento diagnostico

Método de diagndstico:

Resonancia Magnética

Enfermedad + Enfermedad - Poblacién
Prueba + 18.4 390.8 409.2
Prueba - 4.6 586.2 590.8
Total 23 977 1000

Elaborado por: Los autores
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Tabla 3. Desempefio diagndstico de RM en la agenesia del cuerpo calloso en individuos con déficit del desarrollo: tabla 2x2.

Valor Predictivo Positivo 4.5%

Ganancia Diagndstica Absoluta: 2.2%
Relativa: 2

Razén de Verosimilitud Positiva 2

Exactitud de la prueba 60.4%

AUC estimada 77% (16)

Elaborado por: Los autores

Tabla 4. Evaluacion de la resonancia magnética en la agenesia del cuerpo calloso en individuos con déficit del desarrollo.
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En pacientes con déficit del desarrollo la prevalencia de ACC es de 2.3%, al ser una condicién
de baja prevalencia, este factor epidemioldgico influye de manera importante en los valores
predictivos derivados de la prueba diagnostica.

Valor predictivo positivo (VPP)
Acorde al VPP la probabilidad de que un individuo con déficit del desarrollo tenga agenesia
del cuerpo calloso es de 4.5%, dado que el resultado de la resonancia magnética sea positivo.

Razon de verosimilitud
La RM tiene utilidad clinica regular al presentar valores de LR+ <5 (2). La probabilidad de que
un paciente con déficit del desarrollo con ACC, obtenga una resonancia magnética positiva es
2 veces la probabilidad de que un paciente con déficit del desarrollo sin ACC obtenga el mismo
resultado.

Ganancia diagndstica
La ganancia estadistica demuestra que la probabilidad de estar enfermo con un resultado
positivo de la resonancia magnética es de 2 veces la probabilidad inicial (prevalencia), o sea,
que incremento un 2.2 %.

Area bajo la curva
El valor de AUC de la curva ROC de la RM (77%) refleja una precision diagnostica mejor que
el azar; indicando una precision diagndstica buena (4), utilidad clinica limitada (13) y capacidad

discriminativa regular (14).

Conclusiones:

La resonancia magnética de cerebro es un estudio con precision diagnostica buena para la
agenesia del cuerpo calloso en pacientes con déficit motor, sin embargo, debemos tener en
cuenta que la interpretacion debe ser integral, considerando criterios clinicos y antecedentes del

paciente.



CASO CLINICO 2
Paciente masculino de 50 afios, con antecedente de VIH sin tratamiento; presenta cefalea,

nausea y pérdida de peso de 3 meses de evolucion.

Caso clinico 2. Linfoma primario del sistema nervioso central.
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Hallazgos:

Imagen descrita 2. Linfoma primario del sistema nervioso central.

Resonancia magnética: Se observa una lesion de bordes irregulares localizada en el
I6bulo parietal izquierdo asociada con edema vasogénico periférico, hiperintensa en la
secuencia T2 (A) y de intensidad heterogénea en FLAIR (B), que restringe verdaderamente a
la difusion y el mapa de ADC (C y D), tras la administracion al medio de contraste presenta
realce en anillo y un centro necrotico (E). No se observan signos de sangrado o de
calcificaciones intra o perilesionales en la secuencia de susceptibilidad magnética (F). En las
imégenes B, C y D se visualiza otra lesion de similares caracteristicas localizada en el 16bulo

frontal izquierdo.
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Diagnostico: Linfoma del sistema nervioso central.

Conceptos y definiciones:

El linfoma puede afectar al sistema nervioso central como tumor primario (confinado en el
SNC) o de manera secundaria (consecuencia de linfomas sistémicos), siendo tumores raros y
agresivos. (15-17) El linfoma primario del sistema nervioso central es una forma poco frecuente
del linfoma no Hodgkin limitado al cerebro y en ocasiones a las leptomeninges (12%), a la
médula y ojos (1%). Se lo describe como primario cuando no se encuentra en el estudio inicial

ni durante su evolucion ninguna afectacion extraneural concomitante (15,16,18).

Etiologia:

El linfoma primario del sistema nervioso central (LPSNC) es de etiopatogenia desconocida, sin
embargo, se ha observado que en pacientes con inmunodeficiencias congénitas y VIH existe un
aumento del riesgo de presentacion. El Virus del Epstein Barr se ha relacionado con el

desarrollo de LPSNC en pacientes inmunocomprometidos (16,17).

Epidemiologia :
El linfoma del sistema nervioso central con mayor frecuencia pertenece al grupo del LNH,
constituyendo el 1% de este y el 5% de todos los tumores cerebrales. Los hombres mayores de

50 afios son los més afectados. En pacientes VIH la prevalencia es de 12.7% (15,17,18,19).

Clinica:

La forma de presentacion se caracteriza por cefalea, nauseas, paralisis de los pares craneales,

cambios de la personalidad, hemiparesias y alteraciones visuales (17).

Hallazgos por imagen:
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El linfoma del sistema nervioso central se presenta como lesiones que afectan
predominantemente a la sustancia blanca hemisférica, visualizandose en el I6bulo frontal en un
43%; suelen ser centrales, periventriculares o periféricos, asociados con edema perilesional
leve-moderado (16,20). Pueden observarse también a nivel del cerebelo, tronco, cuerpo calloso,
ganglios de la base y tdlamo (15,16,20). Los pacientes que no presentan SIDA el realce tras la
administracion del medio de contraste es homogéneo en un 90% y en anillo un 13%; los
pacientes con SIDA el realce de la lesion es frecuentemente irregular y en anillo en un 75% ya
que en su interior existe necrosis (20). La presencia de hemorragia o calcificaciones
intralesionales es poco frecuente, sin embargo, se ha observado lesiones hemorragicas en
pacientes con SIDA (20).

Tomografia: Lesiones iso-hipodensas con marcado realce tras la administracion del
medio de contraste. (20)

Resonancia magnética: Lesiones hipo-isointensas en T1, iso-hiperintensas en la
sustancia blanca e hipointensas en la sustancia gris en T2. Realce moderado tras la
administracion del medio de contraste. Restriccion a la difusion con valores de ADC bajos de
0.71 +/- 0.13 x10° mm?/s. Valores de fraccion de anisotropia bajo. En la perfusion presentara
una curva tipica de fuga de contraste al espacio intersticial con CBV bajo de 1-2 por no

presentar neovascularizacion. En la espectroscopia presenta pico de lactato (16-20).

Diagnostico diferencial:

Linfoma secundario del sistema nervioso central: Afectacion de la calota, base del
craneo y predominantemente leptomeningea con hidrocefalia comunicante. Presencia de
lesiones extraneurales (15,20).

Toxoplasmosis: Target sign en las secuencias de T2, no presenta restriccion a la difusion

con valores de ADC >1.6 (16).
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Gliomas de alto grado: Mayor edema perilesional , menor restriccion a la difusion con
valores de ADC y de FA mayores, CBV elevado en relacion con el linfoma intracraneal (20).
Metastasis: Mayor edema perilesional, menor restriccion a la difusion con valores de

ADC mayores y CBV elevado en relacion con el linfoma intracraneal (20).

ANALISIS DEL RENDIMIENTO DIAGNOSTICO DE LA PRUEBA
Introduccion
El linfoma primario del sistema nervioso central (LPSNC) es una neoplasia maligna poco
frecuente que afecta a pacientes inmunocompetentes e inmucomprometidos (19,21). En el
reporte de caso clinico de esta patologia presentado previamente, se contd Unicamente con
imagenes de resonancia magnética para el diagndstico, sin embargo, a continuacion se
analizaron datos de sensibilidad y especificidad individual de la RM y TC asi como la

especificidad y sensibilidad de la combinacion de ambos métodos de imagen (21).

Valores para los calculos

La prevalencia del linfoma del sistema nervioso central en pacientes VIH es de 12.7%, segun
datos obtenidos del SEER (Programa de Vigilancia, Epidemiologia y Resultados Finales del
Instituto Nacional del Céncer de los Estados Unidos) entre los afios 2007-2011 (19,22). Se
utilizé una prevalencia que no es la ecuatoriana por falta de datos registrados en el pais, sin
embargo, no se ha descrito una correlacion de esta patologia con caracteres demograficos
propios de una poblacion por lo que es factible utilizar informacidn de un pais extranjero.

Se ha establecido que parte del tratamiento del linfoma primario del sistema nervioso central
es la deteccion temprana, y los principales métodos de diagndstico clinico son la resonancia

magnética (RM) y la tomografia computarizada (TC) (21).
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Al tratarse de una condicion de baja prevalencia en la practica clinica general, este factor
epidemioldgico influye de manera importante en los valores predictivos derivados de la prueba
diagnostica, particularmente en el valor predictivo positivo (VPP). En términos estadisticos,
cuando la prevalencia de una enfermedad es baja, incluso pruebas con excelente desempefio
intrinseco pueden arrojar un nimero considerable de falsos positivos, disminuyendo asi la
probabilidad postprueba de enfermedad real ante un resultado positivo del método diagndstico
evaluado. Por tanto, es crucial contextualizar la utilidad diagnostica de la RM'y TC no solo en
funcion de su precision técnica, sino también de la prevalencia de esta patologia en la poblacién

evaluada y de la condicién clinica individual del paciente que se va a aplicar.

Probabilidad preprueba en pacientes con LPSNC en pacientes VIH: 12.7 % (19).
Métodos de diagndsticos:

Resonancia magnética: Sensibilidad:79.3% - Especificidad: 64.9% (21).

Tomografia computarizada: Sensibilidad:75.5% - Especificidad: 67.4% (21).
Tomografia computarizada y resonancia magnética: Sensibilidad: 86.3% -

Especificidad: 75.8% (21).

Criterios imagenoldgicos

En la RM el LPSNC se presenta como lesiones hipo-isointensas en T1, iso-hiperintensas en la
sustancia blanca e hipointensas en la sustancia gris en T2, tras la administracion del medio de
contraste presenta realce moderado, restriccion a la difusion con valores de ADC bajos. En la
espectroscopia se evidenciara pico de lactato y en las secuencias de susceptibilidad magnética
no se observan la presencia de calcificaciones de acimulos de hemosiderina (16).

Anélisis de rendimiento diagnostico

Resonancia Magnética



Método de diagndstico:

Resonancia Magnetica

Enfermedad + Enfermedad - Poblacion
Prueba + 100.7 306.4 407.1
Prueba - 26.3 566.6 592.9
Total 127 873 1000
Elaborado por: Los autores
Tabla 5. Desempefio diagndstico de la RM en el LPSNC en pacientes VIH: tabla 2x2.
Valor Predictivo Positivo 24.7%
Ganancia Diagnostica Absoluta: 12%
Relativa: 2
Razén de Verosimilitud Positiva 2.3
Exactitud de la prueba 66.7%
AUC estimada 79% (2)
Elaborado por: Los autores
Tabla 6. Evaluacion de la RM en el diagndstico de LPSNC en pacientes VIH.
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Figura 2. Curva ROC de la resonancia magnética para el LPSNC en pacientes VIH.
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Tomografia computarizada

Método de diagnostico: Tomografia computarizada
Enfermedad + Enfermedad - Poblacién
Prueba + 95.9 284.6 380.5
Prueba - 31.1 588.4 619.5
Total 127 873 1000
Elaborado por: Los autores

Tabla 7. Desempefio diagnéstico de la tomografia computarizada de LPSNC en pacientes VIH: tabla 2x2.

Valor Predictivo Positivo 25.2%
Ganancia Diagnostica Absoluta: 12.5%
Relativa: 2
Razén de Verosimilitud Positiva 2.3
Exactitud de la prueba 68.4%
AUC estimada 77% (2)
Elaborado por: Los autores

Tabla 8. Evaluacién de la tomografia computarizada en el diagndstico de LPSNC en pacientes VIH.
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Figura 3. Curva ROC de la tomografia para el LPSNC en pacientes VIH.



Resonancia magnética y tomografia computarizada combinadas

Método de diagnostico: Tomografia computarizada y Resonancia Magnética

Enfermedad + Enfermedad - Poblacién
Prueba + 109.6 211.3 320.9
Prueba - 17.4 661.7 679.1
Total 127 873 1000

Elaborado por: Los autores

Tabla 9. Desempefio diagndstico de la combinacion delaRMy TC en la LPSNC en paciente VIH: tabla 2x2.

Valor Predictivo Positivo 34.2%

Ganancia Diagnostica Absoluta: 21.5%
Relativa: 2.7

Razén de Verosimilitud Positiva 3.6

Exactitud de la prueba 77.1%

AUC estimada 87% (2)

Elaborado por: Los autores

Tabla 10. Evaluacion de la combinacion de la TC y RM en el diagnéstico de LPSNC en pacientes VIH.
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Figura 4. Curva ROC de la combinacién de la TC y RM para el LPSNC en pacientes VIH.
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Anélisis:

En pacientes VIH la prevalencia de LPSNC es de 12.7%, al ser una condicién de baja
prevalencia, este factor epidemioldgico influye de manera importante en los valores predictivos
derivados de la prueba diagnostica.

Valor predictivo positivo (VPP):

El valor predictivo positivo del uso solitario de la RM (24.7%) y TC (25.2%) presentan valores
similares; sin embargo, el uso combinado de estas dos metodologias de imagen demuestra que
la probabilidad de que un individuo con VIH tenga linfoma primario del sistema nervioso
central es de 34.2%, dado que el resultado de la resonancia magnética junto con la tomografia

computarizada sea positivo.

Razén de verosimilitud:
El uso individual de la TC y RM, asi como la combinacion de ambos métodos de imagen para
el diagnostico LPSNC tienen una utilidad clinica regular al presentar valores de LR+ <5
respectivamente (3). Se evidencio6 que la razon de verosimilitud del uso en conjunto de la RM
y TC fue mayor (LR+ 3.6) en comparacion al uso individual de estas (LR+2.3 respectivamente).
La probabilidad de que un paciente VIH, con LPSNC, obtenga una resonancia magnética
positiva es 3.6 veces la probabilidad de que un paciente VIH sin LPSNC obtenga el mismo
resultado.

Ganancia diagndstica :
En cuanto a la ganancia estadistica, se observa que la probabilidad de estar enfermo con un
resultado positivo de la aplicacién hibrida de la TC y RM es de 2.7 veces la probabilidad inicial
(prevalencia), o sea, que incrementd un 21.5 %; siendo este resultado mayor que su aplicacion

individual de la TC (12.5%) y RM (12%).
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Area bajo la curva:
El valor de AUC de la curva ROC de la aplicacién por separado de la TC (77%) , RM (79%) y
el empleo combinado de estos dos métodos diagnosticos (87%) reflejan una precision
diagnostica mejor que el azar; sin embargo, su aplicacion individual refleja una precision
aceptable, mientras que la combinacién de ambas pruebas demuestra una precision diagnostica

buena (4), utilidad clinica de LPSNC considerable (12) y buena capacidad discriminativa. (13)

Conclusiones:

La tomografia y la resonancia magnética son estudios de imagen que nos permiten tener un
acercamiento diagnostico de LPSNC en pacientes VIH; sin embargo, su combinacion
demuestra un plus innegable para la utilidad clinica y capacidad discriminatoria. No hay que
olvidar que la interpretacion debe ser integral, considerando criterios clinicos, laboratorio,

antecedentes del paciente, que optimizan la precisién diagndstica.
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CASO CLINICO 3
Paciente femenina de 3 meses de edad con perimetro cefalico incrementado, retardo psicomotor

y nistagmus.

Caso clinico 3. Malformacion de Dandy Walker
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Hallazgos:

Imagen descrita 3. Malformacién de Dandy Walker

Resonancia magnetica: En la imagen A el corte sagital , granulacion de pacchioni(l),
horizontalizacion del tentorio (2), prominencia de la cisterna cuadrigeminal (3), tercer
ventriculo (4), cisterna interpeduncular (5) y dilatacion franca de la cisterna magna (6). En la
imagen B se evidencia el signo del carro de carreras. En la imagen C los ventriculos laterales
se observan dilatados y agenesia del vermis cerebeloso. En la imagen D se visualiza dilatacion

de los ventriculos laterales.
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Diagnostico: Malformacion de Dandy Walker

Conceptos y definiciones:

La malformacion de Dandy Walker se la define como una malformacion quistica resultante de
un defecto del desarrollo de la membrana anterior en la etapa prenatal, siendo la afectacion
congénita mas comun de la fosa posterior caracterizada por una triada compuesta por :
hipoplasia o agenesia del vermis cerebeloso, dilatacion del quistica del cuarto ventriculo y fosa
posterior agrandada con desplazamiento superior de los senos durales y de la tienda del
cerebelo, lo que puede inducir el agrandamiento del condrocraneo (23,24) El término Variante
Dandy Walker se refiere a un cuadro menos severo (24). Existe una relacion variable ventriculo
cisternal que depende de la permeabilidad del agujero de salida del cuarto ventriculo el cual
puede estar afectado hasta en un 39% , ademas se puede evidenciar comunicacion del cuarto

ventriculo con el espacio subaracnoideo reportado en un 80% (24).

Etiologia:

Su origen es multifactorial, entre las cuales se encuentran factores genéticos como aneuploidas,
asi como etologia infecciosa como es la exposicion durante el primer trimestre del embarazo al
virus del sarampion, citomegalovirus y toxoplasmosis. EI consumo de alcohol y de isotretinoina

durante el primer trimestre también se ha visto relacionado (25).

Epidemiologia :
Su presentacion es mas frecuente en el sexo femenino, con una relacion de 3:1, su incidencia

es de 1 cada 25.000, la mortalidad se estima en un 33% -55% (24,25).
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Clinica:

La clinica suele aparecer durante la infancia especialmente en el primer afio de vida y depende
de la severidad de la anomalia. La macrocefalia es la manifestacion mas comun y esta asociada
a hidrocefalia obstructiva, también se presenta distrofia muscular, alteraciones oculares, ataxia,
nistagmus, espasticidad, hipotonia y convulsiones (25). Las anomalias extracraneales asociadas
incluyen olido o polihidramnios, retraso del crecimiento intrauterino , paladar hendido,

hidronefrosis , polidactilia y anomalias cardiacas(24).

Hallazgos por imagen:

Se debe tener en consideracion que la malformacion de Dandy Walker no se puede diagnoésticas
antes de la semana 18 de gestacion (24).

Se ha evidenciado la presencia de macrocefalia con dolicocefalia, adelgazamiento y
protuberancia del occipital, didstasis de la sutura lambdoidea (24).

La duramadre y los senos transversos y rectos son de ubicacion alta (24).

En el cuarto ventriculo se visualiza una dilatacion quistica que se extiende hacia la cisterna
magna; la pared del quiste se conecta con el vermis cerebeloso residual y en su borde inferior
con la médula (24).

El plexo coroideo puede estar ausente o desplazado lateralmente. EI vermis del cerebelo puede
estar ausente en un 25% o ser residual en un 75% en el cual la porcion inferior sera hipoplasica
(24).

Los hemisferios cerebrales pueden ser hipoplasicos y alargados. Se ha evidenciado también la
presencia de hidrocefalia, polimicrogiria, heterotopia e la sustancia gris, hipoplasia del cuerpo

calloso y pontina (24).
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Diagnostico diferencial:

Mega cisterna magna: Se presenta como un agrandamiento focal del espacio
subaracnoideo en la cara inferior de la fosa posterior, midiendo mas de 1 cm en el plano sagital.
El vermis cerebeloso y el cuarto ventriculo presentan un tamafio normal (26).

Persistencia de la bolsa de Blake: Es una malformacién quistica de la fosa posterior
gue se comunica con el 4to ventriculo por la persistencia y expansién de la bolsa de Blake que
surge del area membranosa posterior. El cerebelo no esta afectado y se asocia a hidrocefalia

(26).
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CASO CLINICO 4
Paciente masculino de 70 afios, con antecedente de incontinencia e inestabilidad a la marcha de
2 meses de evolucion. Se descartd antecedentes de trauma e infecciones, presenta una presion

de LCR dentro de los limites habituales.
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Hallazgos:

Imagen descrita 4. Hidrocefalia cronica del adulto.

Resonancia magnética de cerebro: En la imagen A (T2 coronal) se observa
desproporcidon marcada entre la profundidad de las cisuras de Silvio en relacion con el resto de
los surcos corticales, en menor grado en los hipocampos. Disminucion del espacio
subaracnoideo a nivel de los surcos de la convexidad y mediales en la cisura interhemisférica.
Dilatacion de los ventriculos laterales y 3er ventriculo. En la imagen B (FLAIR axial) se
aprecia IE>0.3, areas de gliosis periventricular. En la imagen C (T1 sagital) se visualiza
adelgazamiento y abombamiento del cuerpo calloso. En la imagen D (T1 sagital) se evidencia

ensanchamiento de las astas temporales de los ventriculos laterales >6 mm .
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Diagnostico: Hidrocefalia cronica del adulto idiopatica DESH.

Conceptos y definiciones:

La hidrocefalia normotensiva (HPN) o hidrocefalia crénica del adulto es un proceso
neurodegenerativo cuya incidencia aumenta con la edad. Se caracteriza por el agrandamiento
ventricular en ausencia de la elevacion de la presion de liquido cefalorraquideo (<180 mmHg),
encontrdndose dentro de la clasificacion de las hidrocefalias no comunicantes (27-29).

La clasificacion HPN se basa segun su etiologia: si existe agregacion hereditaria toma el
nombre HPN familiar, si es de origen congénito se denomina HPN congénita / del desarrollo,
se cataloga como HPN secundaria cuando existe un factor precipitante para el desarrollo de esta
patologia como hemorragia subaracnoidea, traumatismo craneoencefalico, meningitis, etc.
HPN idiopatica es aquella que no tiene factores precipitantes especificos, también llamada
como enfermedad Hamkin y es el trastorno de hidrocefalia cronica del adulto mas conocido y
mejor descrito; se subclasifica en hidrocefalia del espacio subaracnoideo
desproporcionadamente agrandada (DESH) o non DESH (no cumple IE <0,3 ni estrechamiento
de la convexidad alta) (30).

Etiologia:

Existen multiples factores que desencadenan esta patologia como alteraciones en la absorcion
del liquido cefalorraquideo (LCR) , vasculares, pérdida de la elasticidad y amortiguamiento del
parénquima cerebral; estas alteraciones producen incremento del pulso arterial, el LCR se
traslada con més fuerza por el tejido neuronal que se encuentra rigido Yy potencia un mayor
efecto piston, provocando lesiones en el parénquima, dilatacion de los ventriculos y aumento

de la velocidad del LCR a través de las cavidades (27-29).
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Se encuentra en estudio la etiologia genética y hereditaria ya que se han detectado genes de
susceptibilidad a trastornos genéticos de inicio tardio y relacionados con mecanismos

fisiopatoldgicos de los cilios y flagelos (31).

Epidemiologia:
Esta patologia se presenta en pacientes de edad avanzada (>1% en >60 afios, >3% en >65 afios)

(27). En varios estudios se ha evidenciado predominancia en el sexo femenino (31).

Clinica:

La triada de Hakim-Adams se caracteriza por: 1. Inestabilidad de la marcha (80%)
observandose marcha magnética siendo esta la mas comun en HPN idiopéatica. 2.Demencia
(60%), caracterizada por apatia depresion, delirios, irritabilidad .Se ha observado deterioro
cognitivo presentado por mayor afectacion del cuerpo calloso disminuido (90) , cuerpo estriado,
I6bulo frontal (deterioro de la atencion, disminucion de la velocidad psicomotora, deterioro de
la fluidez verbal), afectacion de la memoria y desorientacion. 3.Incontinencia urinaria (15%),
se encuentra altamente relacionada con la demencia; evidenciandose goteo de orina y vejiga

hiperactiva (27-31).

Hallazgos por imagen:
La tomografia nos aporta los primeros hallazgos de sospecha, la resonancia magnética es la
mejor modalidad para identificar los cambios morfolégicos y apoyar el diagnostico con

secuencias funcionales como estudios del flujo de LCR (27).

Ventriculomegalia: Los ventriculos laterales y el tercer ventriculo estan incrementados

de tamafio, el cuarto no se encuentra llamativamente aumentado de volumen (27,28). El
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agrandamiento de los ventriculos laterales en la HPNi generalmente se produce de forma
vertical en el plano coronal (eje z) en lugar de a lo largo del plano axial (eje x) (30).

El indice de EVANS es la relacion entre el ancho maximo de las astas frontales de los
ventriculos laterales y el biparietal entre ambas tablas internas del craneo al mismo nivel,
empleando imagenes axiales de TC y RM; >0.3 se define como ventriculomegalia. Puede
presentarse en enfermedades neurodegenerativas y en ancianos sanos, por lo que la clinica del
paciente es importante y se recomienda la realizacion de una RM adicional si fue evidenciada
en TC (27,30). El indice del diametro anteroposterior del ventriculo lateral (ALV1), se calcula
a partir de iméagenes axiales, eligiendo la mas caudal donde se observe todo el ventriculo lateral
sin la interposicion del tAllamo, se divide el diametro AP del ventriculo lateral con el diametro
AP del créneo al mismo nivel: >0.5 se define como ventriculomegalia (27,28)

Otras alteraciones sugestivas de ventriculomegalia son: el abombamiento del cuerpo calloso y
el ensanchamiento de las astas temporales de los ventriculos laterales >6 mm sin atrofia del
hipocampo (27). indice Z-Evans(z-El), se define como la altura de los cuernos frontales de los
ventriculos laterales en la direccion del eje z(vertical) dividido para el didmetro intracraneal
medio, en el plano coronal, con un valor de corte de >0.42 como hallazgo significativo
sugestivo de hidrocefalia normotensiva idiopatica (equivalente a IE >0.3) (30,32). indice
cerebro / ventricular (BVRs)es aquel que se obtiene en el plano coronal por medio de la division
del ancho maximo del parénquima cerebral justo por encima de los ventriculos laterales para el
ancho maximo de los ventriculos laterales en los niveles de la comisura anterior (CA) y
comisura posterior (CP). Si se obtiene un ratio en CA <1 y/o en CP de <1.5, es sugestivo de

HPNi (30,32).

Angulo calloso agudo: Es aquel observado en el plano coronal en paredes superiores de

los ventriculos, medido a nivel del entrecruzamiento de la linea intercomisural (CA - CP) y

una perpendicular a nivel de la comisura posterior (normal 100-120°), un angulo <90° es
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mayormente visto en pacientes con HPNi , expresa indirectamente DESH (27,30). Presenta una
sensibilidad 97% y especificidad del 88%, con VPP 93% (30).

Signo del surco cingulado: La parte posterior del surco cingulado es mas estrecho que
la anterior (27,28).

Hallazgos de DESH: Puede haber o no ventriculomegalia, sin embargo, es caracteristico
que el LCR en los espacios subaracnoideos presente una distribucion desigual, reteniéndose en
los espacios subaracnoideos ubicados debajo del nivel de los ventriculos cerebrales laterales,
insulas y en la cisura de Silvio, mientras que los espacios subaracnoideos de la convexidad
parietal alta/linea media se reducen como en el fornix (30,32). Algunos surcos cerebrales
pueden estar aislados y agrandados en forma ovalada por encontrarse cerca de arterias
superficiales de gran calibre. Estos hallazgos se normalizarén posterior a la derivacion (32).
Tiene in valor VPP 77% y VPN 25% (32).

Lesion de la sustancia blanca periventricular : El pico de presion sist6lica provoca
infiltracion del LCR al intersticio del tejido cerebral (reabsorcion transependimaria), generando
areas de gliosis e isquemia periventricular. En TC se observan como areas hipodensas en las
astas frontales de los ventriculos laterales y en los atrios ventriculares. En RM se evidencian
como hiperintensidad de la sustancia blanca periventricular en la secuencia FLAIR (27).

Aumento de volumen sistélico del LCR : El volumen sistolico del acueducto de Silvio
disminuye en estadios avanzados de la HCA, observandose como un vacio de flujo en RM en
contraste de fase para estudio de flujo LCR; sin embargo la falta de flujo de LCR esta presente
también en personas sanas (27).

Aumento de la velocidad maxima del acueducto: El limite superior es dos veces el valor
normal (27).

Hallazgos sugestivos de HPN en RM en contraste de fase: Presenta una fase sistdlica

estrecha con una pronunciada pendiente ascendente (27).
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Parte de los hallazgos descritos pertenecen a la escala radioldgica (escala Rad), la cual cuenta
con una puntuacion total de 12 puntos, se utiliza para evaluar la HPNi asi como su gravedad
en los siguientes siete items: 1. Indice de Evans ( <0.25: 0 puntos , 0.26-0.3: 1 punto, >0.3: 2
puntos). 2. Cisuras de Silvio en comparacion con los surcos adyacentes en el plano coronal
(normal : 0 puntos, ampliado 1 punto). 3.Surcos parietales de la alta convexidad y parafalcinos
mediales estrechos evaluados en los planos axial y coronal mas superiores (normal : 0 puntos ,
parafalcina :1 punto , vértice 2 puntos ). 4. Surcos focalmente agrandados (no presentes :0
puntos , presentes :1 punto ). 5.Medida de los cuernos temporales en el plano axial (<4 mm: 0
puntos , 4-5.9mm: 1 punto, >6 mm: 2 puntos). 6. Angulo cuerpo calloso (>90°: 0 puntos, 90-
59,9°: 1 punto, <60°: 2 puntos). 7.Cambio en la sustancia periventricular (no presente: 0 puntos,
cuerno frontal / Fazekas 1 : 1 punto, zonas confluentes /Fazekas 2/3: 2 puntos) . Se ha
demostrado que las puntuaciones >8 tienen una alta sensibilidad (>90%) para la NPH en

pacientes con sintomas clinicos (32,33).

Diagnéstico diferencial:
La demencia cerebrovascular, la paralisis supranuclear progresiva y la atrofia multisistémica
pueden diferenciarse por medio de la escala Rad.

Atrofia multisistémica: Afecta predominantemente los pedunculos cerebelosos medios
y la protuberancia; signo del boyo quemado.

Parélisis supranuclear progresiva: Atrofia de del mesencéfalo, pedinculos
cerebelosos; signo del colibri (32).

Alzheimer: En los pacientes con HPNi se evidencian hallazgos DESH, angulo del
cuerpo calloso <90°, atrofia leve del hipocampo ; lo que permite diferenciarla de la atrofia

cerebral de la enfermedad de Alzheimer. Clinicamente aquellos con HPNi tienen desorientacion
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y deterioro de la memoria mas leves, y mayor disfuncién del I6bulo frontal, como deterioro de
la atencion, disminucion de la velocidad psicomotora, deterioro de la fluidez verbal (32).

Hidrocefalia no comunicante / obstructiva: Estenosis del acueducto, malformacion de
Dandy Waker , Chiari tipo 1l (32).

Hidrocefalia normotensiva secundaria: Antecedentes del paciente de hematomas o
infecciones del SNC (32).

Atrofia cerebral: Agrandamiento compensatorio de los espacios de LCR por
disminucion del parénquima cerebral. Pacientes con HPNi presentan hallazgos de la escala

RAD vy signo del surco cingulado (27,28, 32).
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CASO CLINICO 5
Paciente masculino de cuatro afios, con antecedente de ser pretérmino de 30 semanas de

gestacion, acude a control.

Caso clinico 5. Leucomalacia periventricular.
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Hallazgos:

Imagen descrita 5. Leucomalacia periventricular.

Resonancia magnética: En la imagen A (T1 corte coronal) se observa pérdida de la
sustancia blanca periventricular; en la imagen B (T1 corte sagital) adelgazamiento del cuerpo
calloso. En la secuencia FLAIR corte coronal y axial, imagen C y D respectivamente, los

ventriculos laterales son prominentes con margenes irregulares y gliosis adyacente.
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Diagnostico: Leucomalacia periventricular

Conceptos y definiciones:

Se trata de una lesion de la sustancia blanca por la hipoxia / hipoperfusién prolongada en
neonatos prematuros (34). Las ramas arteriales terminales que irrigan la sustancia blanca
adyacente a los ventriculos se encuentran afectadas (35). Se presenta con mayor frecuencia de
forma bilateral y simétrica localizandose predominantemente lateral a las astas frontales de los
ventriculos laterales y en las radiaciones dpticas cercanas al trigono (34,35).
Histoldgicamente se puede clasificar en:

Necrosis focal: Esta definida como necrosis coagulativa de evolucién rapida (horas post
insulto hipdxico isquémico) con degeneracion quistica al cabo de 10-20 dias. Comunmente se
ubica en el territorio de irrigacion de las ramas terminales de las arterias penetrantes largas (36).

Lesion difusa: Surge de un dafio glial agudo que incrementa los astrocitos hipertréficos
lo que provoca pérdida de oligodendrocitos y alteraciones en la mielinizacion, resultando en
una disminucién del volumen de sustancia blanca cerebral e incremento del tamafio ventricular.

El desarrollo de quistes es menos habitual en este tipo (37).

Etiopatogenia:
Esta relacionada con varios factores:

Anatdmicos vasculares: Las lesiones se localizan en areas consideradas como territorios
de vascularizacion terminal. Los vasos penetrantes largos provenientes de la arteria cerebral
media y en menor medida de las arterias cerebral anterior y posterior. Se extienden desde la
superficie pial hasta la sustancia blanca periventricular profunda. Pueden producirse fendmenos

isquemicos en la sustancia blanca periférica por una vascularizacion disminuida debido a la
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falta de conexiones entre vasos penetrantes largos de la sustancia blanca profunda y los vasos
penetrantes cortos de la sustancia blanca subcortical (36).

Regulacion vascular cerebral: EI CO2, pueden producir fluctuaciones significativas del
flujo sanguineo al cerebro (36).

Vulnerabilidad de la sustancia blanca periventricular del prematuro: La sustancia
blanca de los prematuros presenta oligodendrocitos inmaduros y es susceptible a la inflamacion
y al estrés oxidativo (36).

Infeccion/Inflamacion intrauterina: Las citoquinas proinflamatorias producidas durante
la infeccion prenatal provocan lesion del parénquima cerebral (36).

Glutamato: Los niveles elevados de glutamato extracelular durante la hipoxia son

toxicos para los oligodendrocitos (36).

Epidemiologia:
Es la segunda lesién hipoxica cerebral méas frecuente (4-26% en prematuros) después de la

hemorragia de la matriz germinal (35).

Clinica:

LPV (leucomalacia periventricular) no presenta hallazgos clinicos durante el periodo neonatal,
lo que hace dificil su diagnéstico sin un programa de tamizaje establecido; por este motivo se
recomienda la realizacion de ecografias transfontanelares a todos los prematuros menores de
30 semanas de gestacion a pesar de ser asintomaticos (37). La fase aguda de la LPV es
generalmente asintomatica o presenta pocos sintomas; sin embargo, se puede observar
hiperexcitabilidad y temblores finos, previos a la aparicion de alteraciones del tono muscular

(36).
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Las manifestaciones clinicas en edades mas avanzadas son diplejia o cuadriplejia espastica,

ceguera cortical, sordera y retraso (35).

Hallazgos por imagen:

Ecografia: Se observa hiperecogenicidad bilateral persistente adyacente a los angulos
externos de los ventriculos laterales, los cuales adquieren contornos irregulares. Se clasifican
en los siguientes grados (36):

Grado 1: Hiperecogenicidad periventricular igual o superior a la ecogenicidad del
plexo coroideo, persistente mas de 15 dias. Aumento del tamafio ventricular, de
contorno irregular (36).

Grado 2: Evolucion quistica localizada en el angulo externo del ventriculo lateral
(36).

Grado 3: Evolucion quistica que se extiende a la region periventricular fronto-
parietal y/o occipital (36).

Grado 4: Evolucion quistica que se extiende a la regién cortico-subcortical,

asociado en ocasiones a lesiones quisticas confluyentes entre si (36).

Resonancia Magnética: Considerada el estdndar de oro. Se observa

ventriculomegalia de margenes irregulares de los cuerpos y trigonos de los ventriculos

laterales, pérdida de sustancia blanca periventricular con aumento de la sefial T2 y
adelgazamiento del cuerpo calloso. Las imagenes de RM permiten establecer el pronostico, los
pacientes que presentan degeneracion quistica de lesiones en la region parieto-occipital tienen

un alto riesgo de desarrollar paralisis cerebral (38).


https://radiopaedia.org/articles/ventriculomegaly-1?lang=us
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Diagnostico diferencial:

Quiste del plexo coroideo: Origen benigno y transitorio (35,36).
Infeccion TORCH : Puede afectar cualquier parte del sistema nervioso central (35,36).
Quistes subependimarios: Estan ubicados debajo del angulo externo de los ventriculos

laterales (margen superior/lateral del asta frontal) y detras del agujero de Monro (35,36).



https://radiopaedia.org/articles/subependymal-cyst?lang=us
https://radiopaedia.org/articles/interventricular-foramen-of-monro-1?lang=us
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CASO CLINICO 6
Paciente masculino de 6 afios de edad con deterioro cognitivo desde el nacimiento, presenta

talla baja al momento de la consulta.

Caso clinico 6. Mucopolisacaridosis.
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Hallazgos:

Imagen descrita 6. Mucopolisacaridosis.

Radiografia: En laimagen A (RX lateral) cuerpos vertebrales con morfologia “en bala”
con presencia de pico vertebral anterior a nivel de T12-L1-L2. Afilamiento de las epifisis
proximales de los metacarpianos en la imagen B. Ensanchamiento de las claviculas y de los
arcos anteriores costales.

Resonancia magnética : En la secuencia FLAIR se evidencia atrofia cortical con

lesiones inespecificas de la sustancia blanca a nivel subcortical .
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Diagnostico: Mucopolisacaridosis

Conceptos y definiciones:

Es una enfermedad metabdlica hereditaria, miembro del grupo de trastornos de depdsito
lisosomal; caracterizadas por la degradacién incompleta y acumulacion progresiva de
glucosaminoglucanos (GAG) dentro de los lisosomas y en el espacio extracelular. Esta
degradacion incompleta provoca la degeneracion crénica de las células, afectando
gradualmente a multiples érganos y sistemas, predominantemente el sistema esquelético, el
higado, el bazo, el corazén, los ojos y el sistema nervioso central (SNC) (39,40).

Existen siete tipos distintos de MPS (I, 11, 111, 1V, VI, VIl y IX), que se dividen a su vez en

subtipos segun la enzima deficiente y la gravedad del cuadro clinico (40).

Etiopatogenia:

La afectacion funcional del metabolismo celular y la acumulacion de glucosaminoglucanos no
degradados en los lisosomas y en el espacio extracelular provocando una disfuncion de vias
celulares que activaran el proceso de apoptosis y consecuentemente a la muerte celular (40,41).

En dependencia a la enzima faltante se establecen los diferentes tipos de MPS (41).

Epidemiologia:

La MPS se presenta de 1:10.000 a 1:25.000 nacidos vivos, sin embargo la incidencia de cada
tipo de MPS por separado es mucho menor, de 1 en 200 000 individuos (40,42).
Principalmente esta patologia se la observa en la infancia, pero varias formas

atenuadas se diagnostican en adultos (42).
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Clinica

Las manifestaciones clinicas varian considerablemente entre los diferentes tipos de MPS (40).
De forma general la mucopolisacaridosis se presenta con talla baja, organomegalia,
macroglosia, labios gruesos, cejas pobladas, opacidad corneal, glaucoma, hidrocefalia
comunicante, disostosis multiple, discapacidad intelectual , inestabilidad atlantoaxial por
laxitud del ligamento transverso del atlas asociado a displasia odontoidea lo que condiciona
hipertorfia ligamentosa e invaginacién del arco posterior de C1, contribuyendo asi al
estrechamiento del canal raquideo con compresion medular (40,42).

Los sintomas comienzan después del nacimiento progresando rapidamente y suelen ser mas
evidentes a los 6 afios. La macrocefalia y rasgos faciales caracteristicamente toscos son los
primeros indicios clinicos (40,41).

Los tipos I, I, 111'y VII de MPS se caracterizan por presentar deterioro cognitivo, como el
retraso en el desarrollo psicomotor o regresién neuroldgica en los primeros afios de vida. La
tipo 111 presenta manifestaciones leves o puede ser asintomética, mientras que los tipos I, 1l 'y
V11 se acompafian de anomalias multisistémicas, especialmente afectacion esquelética. (40,42)

MPS I: Es la més comun , presentan sintomas severos tempranos que generan el deceso
en la primera década de vida. Se evidencia trastorno cognitivo,micrognatia, macroglosia,
degeneracion de retina y opacidad corneal, trastornos esqueléticos, respiratorios y cardiacos.
Presenta tres variantes: Hurler (mayor gravedad), Hurler-Sheie (gravedad intermedia) y Sheie
(leve). (40,41)

MPS tipo Il (sindrome de Hunter ): Se clasifica en una forma severa o neuropatica (11A)
en la que se evidencia retraso del desarrollo y regresion neurologica; y una forma leve o no
neuropatica (11B) en la cual el SNC no esta afectado (40,41).

MPS Il (sindrome de Sanfilippo): Se presenta como retardo del neurodesarrollo,

deterioro cognitivo progresivo (40,41).
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MPS IV (sindrome de Morquio): En donde se evidencia displasia esquelética,

disfuncion motora, hiperflexibilidad articular (40,41).
Los trastornos neuroldgicos observados en el MPS IV y en el tipo VI (sindrome Maroteaux-
Lamy) a menudo son secundarios a cambios 0seos, y la mielopatia es la principal manifestacion
clinica en estos pacientes (40).

MPS VII (sindrome de Sly ): Se caracterizada por facies toscas, cara aplanada , hernias
inguinales displasia de cadera y disfuncion pulmonar (40,41).

MPS IX (sindrome de Natowicz) presenta afectaciones articulares (40).

Las clasificaciones VV Y VIII ya no son usadas actualmente. (40,41).

Hallazgos por imagen:
Se recomiendan imagenes por resonancia magnetica del cerebro y la columna vertebral ademas

de radiografias de la columna cervical en flexion y extension. (40).

Espacios perivasculares agrandados: Pueden observarse como lesiones quisticas
fusiformes de entre 2 a 8 mm de didmetro, las cuales se comportan similar al liquido
cefalorraquideo y se localizan habitualmente a nivel de la sustancia blanca periventricular,
ganglios de la base, tronco encefalico , nicleos dentados y cerebelo (40,43).

Lesiones de la sustancia blanca: Areas focales que confluyen y son hipointensas en T1
e hiperintensas en T2-FLAIR, que corresponden al deposito de GAG parcialmente degradado
dentro de las neuronas y oligodendrocitos en el SNC (40).

Pueden ser visualizadas en los primeros afios de vida en los tipos I, I1, 111 'y VII de MPSy en la
segunda década de la vida en los tipos IV o VI las cuales serdn menos extensas.

Hidrocefalia comunicante: La disfuncion de las granulaciones aracnoideas para

reabsorber LCR y por la proliferacion 6sea anormal en la base del craneo que condiciona una
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disminucion del flujo venoso, se produce un incremento del volumen de los espacios
subaracnoideos y dilatacion de los espacios ventriculares. Los ventriculos laterales y el tercero
son los més afectados. Es mas pronunciada en los tipos | o Il y menos frecuente en los tipos
111, IV 0 VI (40)

Atrofia cortical: La muerte neuronal y las gliosis inducidas por el depdsito de GAG
produce atrofia cortical difusa que puede ser simetria o asimétrica en donde se observa
prominencia de los surcos y cisuras de la circunvolucién sin relacion con la edad (40). Es mas
comun en los primeros afios de vida en pacientes con MPS I, 1l y Il (especialmente aquellos
con MPS 11 o I11) (40,41).

Megacisterna magna: Es el hallazgo mas comun en la fosa posterior en MPS,
estrechamente relacionada con el tipo 11 (40,43).

Fosa posterior pequefia y malformacién de Chiari I: Este hallazgo es mas frecuente en
MPS 11 (40).

Estenosis del canal espinal cervical: Apofisis odontoides displasica asociada a una
masa de tejidos blandos que se comporta iso-hipointenso en T1 e hipointenso en iméagenes
ponderadas en T2 que puede o no estar asociado con mielopatia o comprimir la medula espinal
(40).

Anomalias Oseas: Conocidas también como diastosis multiple ,observada mas
comunmente en MPS |, II, IV, VI o VII . Se caracteriza por : cuerpos vertebrales con
morfologia “en anzuelo” o “en bala” , presencia de pico vertebral anterior, cambios en el disco
intervertebral, deformidad gibbus, escoliosis, platispondilia, displasia odontoidea,
engrosamiento del diploe, anomalias morfoldgicas de la silla turca (forma de J), macrocefalia
y dolicocefalia (40). En el esqueleto axial se puede observar acortamiento y ensanchamiento

metafisiario de los huesos largos al igual que las costillas anteriores y las claviculas.
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Afilamiento de las epifisis proximales de los metacarpianos. En el sindrome de Morquio se
puede observar ademas coxa valga y huesos del carpo irregulares (39)
Hepato esplenomegalia: Incremento de tamafio del higado y el bazo en relacion con la

edad del paciente (41)

Diagnéstico diferencial:

El diagndstico diferencial de MPS es limitado, ya que la constelacion de hallazgos de imagen
es altamente sugestiva de la enfermedad (40).

La megacisterna magna que es caracteristica de MPS 1l presenta como diagndstico alternativo
el quiste aracnoideo, este puede presentarse tanto en el compartimento supratentorial como en

la fosa posterior (40).
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CASO CLINICO 7
Paciente femenina de 40 afios de edad acude por cuadro de dolor paroxistico intenso en

hemicara derecha que se presenta de forma espontanea y dura hasta dos minutos.

Caso clinico 7. Quiste epidermoide.



70

Hallazgos:

Imagen descrita 7. Quiste epidermoide.

Resonancia magnética: En la imagen A (T1 axial) se observa una lesion hipointensa
localizada en el angulo pontocerebeloso derecho que desplaza el tronco encefalico hacia el lado
contralateral. En las imagenes ponderadas en T2 con densidad proténica, By C, se evidencia
lesion intensidad heterogenea, de contornos lobulados que desplaza al nervio trigémino (B) y

envuelve a la arteria cerebelosa anteroinferior (C) . Restriccion a la difusion en la imagen D.
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Diagnostico: Quiste epidermoide

Conceptos y definiciones:

El quiste epidermoide, también conocido como tumor perlado o quiste de inclusion ectodérmico
es una acumulacion de queratina y colesterina de origen benigno, extracerebral y habitualmente
intradural (44-48). Contiene en su interior tejido cutaneo y epidérmico (44). Su localizacion,
mas frecuente es la cisterna del &ngulo pontocerebeloso hasta un 40-50%, también puede ser

visto en la regidn supraselar, prepontina o region pineal (45).

Etiologia:
Es una patologia congeénita que se origina por la separacion incompleta entre el ectodermo

cutaneo y neural, en la tercera y quinta semana (48).

Epidemiologia:

Representan el 0.2-1.8% de los tumores primarios intracraneales y el 7% de los tumores en el
angulo pontocerebeloso. Presentandose méas cominmente entre los 20-40 afios en mujeres y
hombres (49). Se ha descrito que los quistes epidermoides en la fosa posterior son comunes en

el sexo femenino (46).

Clinica:

Los quistes epidermoides son de crecimiento lento, por lo que pueden ser asintomaticos durante
afios. Puede manifestarse con cefalea , alteraciones de la marcha y disfuncion de los nervios
craneales que se encuentren comprometidos (48,49). Cuando se ubica en el angulo
pontocerebeloso la disminucion de la audicion, neuralgia trigeminal , paralisis e hispoestesia

facial , cefalea y diplopia estan presentes(48). La neuralgia del trigémino se caracteriza por
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dolor lancinante ,paroxistico, intermitente y unilateral que compromete una o mas divisiones

del nervio trigémino (48).

Hallazgos por imagen:
Se observa como una masa lobulada que se insinGa en las cisternas , sin efecto de masa a menos
que sea de gran tamarfio, envuelve las estructuras vasculares adyacentes, pueden existir
calcificaciones en su interior (45,47).

Resonancia magnética: Brinda mayor caracterizacion de la lesion que la tomografia.
En la secuencia T1 se evidencia hipointensa y en las secuencias ponderadas en T2 es de
intensidad heterogénea habitualmente hiperintensa en relacion con el liquido cefalorraquideo
(LCR). En FLAIR se comporta hiperintenso. Existe restriccion a la difusion . Realce tenue de
la pared del quiste tras la administracion del medio de contraste (25%), en su interior no
presenta refuerzo. La secuencia turbo eco gradiente (BALANCED) evita artefactos de flujo, no

se observa picos de flujo del LCR (45,47).

Diagnostico diferencial

Quiste aracnoideo: Es una lesion quistica rellena de LCR de bordes lisos, pared delgada
sin calcificaciones en su interior. Es de intensidad similar al liquido cefalorraquideo en todas
las secuencias incluyendo FLAIR y difusion. Las estructuras Gseas adyacentes presentan
remodelacion por la pulsacion del LCR (45).

Quiste dermoide: Son quistes de contenido graso que contienen en su interior tejido
dérmico con foliculos pilosos, glandulas sebaceas y sudoriparas. Su sefial se suprime en las
secuencias con saturacion grasa, es hiperintenso en T1 y habitualmente en T2. Se puede

encontrar niveles grasa -liquido en su interior (45).



73

Neurocisticercosis: Puede encontrarse en el espacio subaracnoideo de las cisternas de
la base y sustancia blanca periventricular. En la fase temprana se observan como quistes de
paredes finas y lisas que tras su degeneracidn se acompafian de edema perilesional y realce tras
la administracion del medio de contraste . La fase residual estd conformada por nédulos

calcificados (45).
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CASO CLINICO 8
Paciente femenina de 4 afios con antecedente de vejiga neurogénica y parestesias de miembros
inferiores en estudio. Hace un mes sufre caida de su propia altura presentando dolor a nivel
lumbar y glitea por lo que realizan radiografia de columna lumbo sacra sin observarse signos
de fractura sin embargo llama la atencion la ausencia de elementos sacrocociggeos por lo que

solicitan estudio de resonancia magnética observando:

Caso clinico 8. Sindrome de regresion caudal.
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Hallazgos:

Imagen descrita 8. Sindrome de regresion caudal.

Resonancia magnética: En laimagen Ay B (T1 axial y coronal) se observa disgenesia
del hueso sacro, S1 displasico con ausencia de S2 a S5 y segmentos coccigeos. Terminacion
abrupta del cono medular a nivel de L2, con extremo romo del cono medular en “cigar-shaped”
e hidrosiringomelia proximal; saco dural con terminacion en L5 en la imagen C (T2 sagital).

Serie mielogréafica, imagen D, sin amputaciones radiculares, hidrosiringomelia terminal.
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Diagnostico: Sindrome de regresién caudal tipo | y segun la clasificacion de agenesia sacra de

renshaw pertenece al tipo II.

Conceptos y definiciones:

Este sindrome es una malformacion congénita poco comun del tubo neural, afectando la
columna y la médula espinal caudal, y se asocia con patologias musculoesqueléticas,
genitourinarias y gastrointestinales (50,51). Se caracterizada por la disgenesia sacrococcigea
con una terminacién abrupta de la médula espinal con extremo romo (50). Los casos mas
severos generalmente son diagnosticados durante controles prenatales o al nacer, mientras que

los mas leves pueden identificarse en la infancia o incluso en la edad adulta. (52).

Etiopatogenia:

El sindrome de regresion caudal esta asociado a varios factores como la diabetes materna, la
predisposicion genética (mutacion del gen HLXB9), la hipoperfusion vascular y algunos
farmacos (minoxidil, trimetoprim sulfametoxazol); sin embargo, se ha visto que los bebés
nacidos de madres diabéticas tienen un riesgo entre 200 y 400 veces mayor de sufrir SRC
(sindrome de regresion caudal) catalogandose a la diabetes materna como el teratbgeno mas
comun en este trastorno (53-55).

Esta patologia se debe al desarrollo anormal de la yema de la cola durante

la interfaz entre la neurulacion primaria y secundaria antes de la cuarta semana de gestacion, lo
que altera la migracion normal de las neuronas y las células del mesodermo paraxial y lateral
provocando errores en el desarrollo de los sistemas esquelético, gastrointestinal y genitourinario

(55).
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Epidemiologia:
Presenta una incidencia de alrededor de 1-2:100.000 recién nacidos, con una proporcién
hombre-mujer de 2,7:1 (53,54). El sindrome de regresién caudal puede presentarse hasta en el

1% de los embarazos en mujeres diabéticas (54).

Clinica:

El SRC se encuentra relacionado con la agenesia lumbo sacra y diversas malformaciones
musculoesqueléticas, ademas se ha observado la asociacion con malformaciones variables
como VACTERL, fistula traqueo esofagica ,defectos de la pared abdominal, vejiga
neurogénica reflujo vesico-ureteral, agenesia o displasia renal, ano imperforado, hipospadias
tero bicorne entre otros (51,52,54,55). Cuando existe la presencia de medula anclada puede
presentarse sintomatologia neuroldgica como parélisis completa de ambas extremidades
inferiores, déficits motores mas graves que la pérdida sensorial (55). Las formas graves pueden

causar muerte neonatal temprana debido a problemas cardiacos, renales y respiratorios (50).

Hallazgos por imagen:
El cuadro neurorradioldgico depende de la gravedad de la malformacion (54).
En la etapa prenatal la ecografia y resonancia magnética son herramientas Utiles para el
diagndstico precoz de SRC. Usualmente se logra visualizar a partir de la semana 22 como una
interrupcion abrupta de la columna por la ausencia de vertebras y la posicion caracteristica de
“ancas de rana” de los miembros inferiores (50-54).
En la etapa post natal tenemos los siguientes hallazgos:

Ecografia: Ausencia de vértebras, apariencia en forma de escudo de las vértebras
fusionadas o alas iliacas aproximadas y el espacio intermedio de los cabezas femorales

disminuidos (54).
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Resonancia magnética: Terminacion abrupta y roma del cono medular, puede ser de
localizacion alta, hidrosiringomelia terminal, filum terminal engrosado, agenesia — disgenesia
del sacro, agenesia coxigea (52).

Basandose en el grado de disgenesia vertebral, forma y localizacion del cono medular se puede
clasificar al SRC en dos tipos:

Tipo |: Anomalias vertebrales importantes como disgenesia vertebral que puede
extenderse desde la region toracica baja hasta la region del coxxis. EI cono medular tiene una
terminacion abrupta y puede ser de localizacion alta , con forma de “doble haz” de las raices
nerviosas de la cola de caballo, saco dural de terminacion alta (55).

Tipo II: Disgenesia vertebral menos grave como agenesia segmentaria de las vértebras
sacras o de todo el coccix . El extremo caudal de la medula espinal esta ligado a una masa
intraespinal como lipomielocistocele, lipoma espinal o meningocele sacro anterior. En este tipo
de SRC también puede observarse ausencia de la punta del cono medular. Los trastornos
neuroldgicos son mas graves en este grupo (55).

Al sindrome de regresion caudal se lo pude clasificar segun el grado de agenesia sacra ,
Renshaw et al, dividen la condicién en 4 grupos:

Forma leve:

Tipo I: Agenesia sacra unilateral parcial o total.

Tipo Il: Agenesia sacra simétrica bilateral parcial.

Forma severa:

Tipo I11: Agenesia sacra total y anomalia lumbar variable, alas iliacas unidas en la tltima
vértebra lumbar.

Tipo IV: Agenesia sacra total con anomalia lumbar y alas iliacas fusionadas detras de

las ultimas veértebras, si estan presentes (53).
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Diagnostico diferencial:

Sirenomelia: Extremidades inferiores fusionadas, en el SRC los miembros inferiores
tienen posicién en ancas de rana (54).

Mielocistocele terminal: Hernia a través de una espina bifida posterior, que consiste en
una dilatacion quistica de la porcion terminal de la médula espinal (55).

Lipomielomeningocele: Combinacion de un lipoma subcutaneo con un meningocele
posterior (55) .

Diastomelia: division de la médula espinal en dos hemicordios, cada uno cubierto por

su propia capa de piamadre y con su propio canal central (55).
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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 medicos en formacion
académica de imagenologia. Se integraron imagenes diagndsticas con revision bibliografica y
analisis estadistico para evaluar el rendimiento diagnostico de técnicas como la resonancia
magnética y la tomografia computarizada.

Ademas, el analisis estadistico del rendimiento diagnéstico permitié profundizar en la
comprension de su utilidad especifica para distintas patologias neurologicas, 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 epidemiolégicos 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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