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RESUMEN

Introducción: Las malfor-
maciones congénitas (MC) del
sistema nervioso central (SNC)
están originadas por un insulto
al embrión durante el embara-
zo. Su etiología es multifactorial.
Ocurren en aproximadamente
0.1-0.9% de los nacimientos.

Objetivo: Presentar la fre-
cuencia y los hallazgos por re-
sonancia magnética (RM) y to-
mografía computarizada (TC)
de las malformaciones del SNC
y el raquis en pacientes pediá-
tricos.

Material y método: Estudio
prospectivo,longitudinal en don-
de se estudiaron 81 pacientes
con malformaciones del SNC y
del raquis, 49 del sexo masculi-
no y 32 del sexo femenino. Fue-
ron evaluados a través de la
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neuroclínica, estudios de RM y
en algunos de ellos con TC. Se
utilizó la clasificación de Boyer
R. (modificado).

Resultados: Se encontraron:
1. Trastornos de la organogéne-
sis: a) Trastornos del cierre del
tubo neural: 37 casos; b) Tras-
tornos de la diverticulación y
segmentación: dos pacientes. c)
Trastornos de la formación de
surcos y de la migración celu-
lar: diez pacientes. d) Malfor-
maciones y quistes de la fosa
posterior: 46 pacientes. 2.Tras-
tornos de la histogénesis: cinco
casos. e) Otras malformaciones
cerebrales: 113. f) Malformacio-
nes congénitas de la columna
vertebral y de la médula espinal:
29 casos. VII.Malformaciones
vasculares: siete casos.

Conclusiones: La RM es el
estudio ideal para  las malfor-

maciones cerebrales y del ra-
quis, complementándose con
la TC.

La frecuencia de presenta-
ción de las malformaciones del
SNC y del Raquis es elevada
en nuestro medio, por tratarse
de un Hospital de concentra-
ción.

Se requiere de la actualiza-
ción en las clasificaciones exis-
tentes y el estudio por imagen
para planificar el tratamiento y
consejo genético por su asocia-
ción a otras malformaciones y
a cromosomopatías.

Palabras clave: Malforma-
ciones del sistema nervioso
central, malformaciones del ra-
quis.

Introducción
Las malformaciones congénitas (MC) del sistema

nervioso central (SNC) están originadas por un insulto
al embrión durante el embarazo. Su etiología es multi-
factorial: se consideran factores genéticos, hipóxicos y
sustancias inflamatorias nocivas.1

Epidemiología
Ocurren en aproximadamente 0.1-0.9% de los naci-

mientos. Las MC de la columna vertebral y médula es-

pinal (espina bífida, mielocele, mielomeningocele y ra-
quisquisis) en general aparecen una por cada 1,000-
2,000 nacimientos.2 En China, en 4,628 pacientes con
MC del SNC, se encontró una prevalencia de defectos
del tubo neural (DTN) al nacimiento de 27.37 y 37.22
por 10,000, predominando en mujeres (35.68) y en los
hombres (19.23).3 En la comunidad árabe de Jerusa-
lén, en Israel, de las madres árabes de 561 niños, 253
(45%) con matrimonios consanguíneos presentaron
una incidencia de MC mayor, con 8.7, 7.1 y 2.6% para
los casos de primos en primer grado de todos los con-
sanguíneos y para matrimonios no consanguíneos, res-
pectivamente.4
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ABSTRACT

Introduction: The congeni-
tal malformations (CM) of the
central nervous system (CNS)
are caused by an insult to the
embryo during the pregnancy.
Its etiology is multi factorial.
They occur in approximately
0.1-0.9% of births.

Objective: To present the
frequency and findings through
magnetic resonance (MR) and
computerized axial tomography
(CAT) of the CNS malformatio-
ns and the rachis in pediatric
patients.

Material and method: Lon-
gitudinal, prospective study,
where 81 patients with CNS and

Objetivo
Presentar la frecuencia y los hallazgos por RM y TC

de las malformaciones del sistema nervioso central y
el raquis en pacientes pediátricos del Departamento
de Neuropediatría del Servicio de Pediatría y Servicio de
Neurología y Neurocirugía del Hospital General de México
O.D. Hospitales del Gobierno del D.F., Hospital Infantil
de México y Centro de Rehabilitación Infantil Teletón.

Material y método
Estudio prospectivo, longitudinal en donde se estu-

diaron 81 pacientes con malformaciones del SNC y del
raquis; 49 del sexo masculino y 32 del sexo femenino
(fueron evaluados a través de la neuroclínica, estudios
de RM y en algunos de ellos con TC). Se utilizó la cla-
sificación de Boyer R. (modificado).5 Se utilizó un equi-
po de RM de 0.2 Tesla Open (Siemens) Magnevist (Gd-
DTPA, Bayer-Schering.Pharma) a razón de 0.2 mL por
kg/ peso. Dos equipos de tomografía computada (TC
XT 600 y TC Helicoidal X-press (Toshiba Medical Sys-
tems) Iopamiron 300 mgI/mL (Bayer-Schering. Phar-
ma) a razón de 2 mL por kg/peso.

Resultados
Se encontraron: 1. Trastornos de la organogénesis:

I. Trastornos del cierre del tubo neural: 37 casos; a)
Chiari tipo I: dos casos y Chiari II: Un caso. b) Encefa-

loceles: cuatro pacientes. Cefalocele frontal: Un pacien-
te; cefalocele frontoetmoidal: Un paciente; cefalocele
esfeno-orbitario: Un paciente; cefalocele occipital: Un
paciente. c) Anomalías del cuerpo calloso: Agenesia:
cinco pacientes; disgenesia: Cinco pacientes; hipopla-
sia: 20 pacientes.

II. Trastornos de la diverticulación y segmentación:
Holoprosencefalia y trastornos relacionados: dos pa-
cientes. a) Holoprosencefalia alobular: Un paciente; b)
displasia septo-óptica: Un paciente.

III. Trastornos de la formación de surcos y de la mi-
gración celular: Diez pacientes. a) Esquizencefalia:
Cuatro casos; b) displasia cortical no lisencefálica: Seis
pacientes.

IV. Malformaciones y quistes de la fosa posterior: 46
pacientes. a) Complejo Dandy Walker (DW). Variante de
DW: Siete pacientes. Complejo de DW: Un paciente. b)
Quistes diversos de la fosa posterior: Megacisterna mag-
na: Diez pacientes. Quiste aracnoideo fosa posterior:
Cuatro pacientes; c) hipoplasia/displasias cerebelosas
diversas: Malformaciones de Chiari IV (hipoplasia cere-
belar: 12 casos; hipoplasia de vermis: Ocho casos, y
pedúnculos cerebelosos pequeños: Cuatro casos.

2. Trastornos de la histogénesis: a) esclerosis tube-
rosa: Cinco casos.

V. Otras malformaciones cerebrales: 113. a) Malfor-
maciones del septum pellucidum: Siete casos; b) quis-

rachis malformations were stu-
died, 49 of them were male and
the other 32 were female. They
were evaluated through neuro-
clinics, MR studies and in some
of the patients with TC. The
classification of Boyer R was
used. (modified).

Results: There were fin-
dings of: 1. Organogenesis di-
sorders: a) disorders of closing
of the neural tube: 37 cases;
b)Diverticulation and seg-
mentation disorders: two pa-
tients. c)Furrows formation
disorders, and of cellular mi-
gration: ten patients. d) Mal-
formations and cysts of the
posterior fossa: 46 patients.
2. Histogenesis disorders of the:
five cases. e) Other cerebral
malformations: 113. f) Conge-
nital malformations of the spi-

ne and of the spinal marrow: 29
cases. VII. Vascular malforma-
tions: seven cases.

Conclusions: MR is the ideal
study for cerebral and rachis
malformations, been supple-
mented with TC.

The occurrence frequency of
CNS and rachis malformations
is raised in our environment,
because the facility is a concen-
tration Hospital.

Existent classifications and the
image study for planning the treat-
ment and genetic advice for their
association to other malformatio-
ns and chromosomopathy upda-
ting is required.

Key words: Malformations of
the central nervous system,
malformations of the rachis.
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tes aracnoideos: 14 casos; c) hidrocefalia congénita:
14 casos; d) hipoplasia del tallo cerebral: Diez casos;
amplitud del espacio subaracnoideo: 20 casos, y d)
otros: 48 casos.

VI. Malformaciones congénitas de la columna verte-
bral y de la médula espinal: 29 casos. a) Malformaciones

de la columna cervical: Luxación atlanto-axoidea congé-
nita, Kippel-Feil, Platibasia, etc.: Ocho casos; b) C. dorsal,
quiste aracnoideo, múltiples doble hemivértebras: Dos
casos; c) c. lumbar, espina bífida, lipoma intrarraquideo,
meningocele, mielomeningocele, etc.: 13 casos. VII.
Malformaciones vasculares: Siete casos. a) MAV: Tres

Figura 1. Malforma-
ción de Chiari tipo I.
Masculino de 17 años
con subdesarrollo em-
briológico de las es-
tructuras óseas de la
unión cráneo vertebral,
con descenso de las
amígdalas cerebelosas
y compresión secunda-
ria del tallo cerebral.A B

Figura 2. Malformación de Chiari tipo II. Femenina de 12 años, con adelgazamiento de cuerpo calloso, hidrocefalia modera-
da, tectum picudo hacia atrás. La fosa posterior es pequeña y con apelotonamiento de las estructuras de la misma con IV
ventrículo adelgazado y herniación de sus estructuras en canal medular por agujero magno abierto. Siringohidromielia y
platibasia.

A B C

D E F
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casos; b) angioma cavernoso: Un caso; M. venosa: Dos
casos; c) a. cerebral media hipoplásica: Un caso.

En relación a los grupos de edad y número de pa-
cientes, el grupo de edad más afectado se observó en
los rangos de uno a tres años de edad con 19 pacien-
tes, en segundo lugar 13 pacientes en el rango de los
15 a los 18 y en tercer lugar 11 pacientes de los tres a
los seis años.

De los 81 pacientes estudiados, 49 correspondie-
ron al sexo masculino y 32 al femenino

Es complejo efectuar una clasificación de las MC
porque dos malformaciones no son exactamente igua-

les. Se han observado diferencias aun en dos herma-
nos con mutaciones cromosómicas idénticas.6

Descripción de las malformaciones del SNC
Malformación de Chiari. Malformación de Chiari tipo

I: Está ocasionada por el subdesarrollo embriológico
de las estructuras óseas de la unión cráneo vertebral
originando el descenso gradual y progresivo de las amíg-
dalas cerebelosas con compresión secundaria del tallo
cerebral.7

Malformación de Chiari tipo II y mielomeningocele:
Ocurre por disgenesia del tubo neural, con un abun-

Figura 3. (A) Encefalocistomeningocele, (B) encefalocele, (C) encefalocistocele (Tomado de: Grumme T, Kluge W, Kretzsch-
mar, Roesler A. Cerebral and Spinal Computed Tomography. 6 Pediatric Neurological Diseases. Berlin: Blackwell Wissens-
chafts-Verlag. Berlin-Wien. Schering AG; 1998, p. 70-93). Con autorización de Shering AG.

A CB

Figura 4. Encefalocistomeningocele occipital: Masculino de dos meses. Diagnóstico clínico: Sospecha de hidrocefalia, crá-
neo bífido con meningocele occipital. La RM muestra: Sistema ventricular mínimamente dilatado, simétrico, mayor volumen
del trígono y asta occipital del ventrículo lateral derecho, cuerpo calloso adelgazado, escama occipital bífida, protrusión de las
meninges y LCR.

A

FED

CB
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Figura 5. Cefalocele frontoetmoidal subtipo nasoetmoidal en una niña de un año de edad. La TC tridimensional que muestra
un defecto óseo circular situado entre las órbitas por detrás de los huesos nasales por encima de la cápsula nasal cartilagino-
sa. Cortes transversales de la TC, donde se aprecia el defecto por delante de la crista galli. La masa de tejido blando está
paramedial derecha, junto al cartílago nasal e introduciéndose al espacio extraconal ampliando la órbita, desplazando al
globo ocular en sentido lateral y rostral, aumentando la distancia interorbitaria. Radiografías proyecciones AP y lateral: Se
observa una masa con densidad de tejido blando proyectada en la línea media a nivel del puente nasal, la cual protruye por
debajo de los huesos nasales.

A

B

C

E

D
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dante drenaje del líquido cefalorraquídeo (LCR) en el
sitio del mielomeningocele8 (Figuras 1 y 2).

Encefalocele: Alteración por extrusión del conteni-
do neural a través de un defecto óseo del cráneo. Su
incidencia es de 1:35,000 nacimientos. Se identifican
cuatro formas dependiendo de su contenido: meningo-
cele, encefalocistomeningocele, encefalocele y ence-
falocistocele9 (Figuras 3-6).

Disgenesia del cuerpo calloso: Implica una mal-
formación con origen en la embriogénesis del telen-
céfalo. Se distinguen tres categorías distintas: age-
nesia, hipogenesia e hipoplasia. La agenesia del
cuerpo calloso está asociada a otras anormalidades
cerebrales entre las que se incluyen: Malformación de
Dandy-Walker, malformación de Chiari II, encefaloce-
le, anomalías de la migración neuronal y malformacio-
nes faciales10 (Figuras 7 y 8).

Holoprosencefalia: Incidencia de 1:16,000 nacidos
vivos. Hay daño al mesodermo y al prosencéfalo. Dife-
rentes manifestaciones hipoplásicas resultan del telen-
céfalo y el diencéfalo. La holoprosencefalia se divide

en alobular, semilobular y lobular (que es la forma más
leve). La displasia septoóptica (DSO) o síndrome de
Morsier es poco frecuente, caracterizado por hipopla-
sia de uno o más frecuentemente, de ambos nervios
ópticos, ausencia de septum pellucidum y deficiencias
hormonales11 (Figuras 9 y 10).

Esquizencefalia: Síndrome malformativo cerebral que
se caracteriza por la presencia de una hendidura en el
hemisferio cerebral, con un trayecto que se extiende des-
de el ventrículo a la corteza. Está acompañada de con-
vulsiones, retardo mental y hemiparesia12 (Figura 11).

Malformación de Dandy-Walker: Consiste en la
tríada: a) aplasia o hipoplasia del vermis inferior con
desplazamiento de un cerebelo hipoplásico; b)
transformación quística del cuarto ventrículo; c) hidro-
cefalia.13 La malformación de Dandy W. puede presen-
tarse con otras malformaciones cerebrales14 (Figuras
12 y 13).

Quiste aracnoideo: Es una lesión definida como una
cavidad quística, de naturaleza benigna, llena de un lí-
quido similar al LCR, y puesta en contacto muy frecuente

Figura 6. Cefalocele basal, subtipo esfenoorbitario en una adolescente de 13 años. En el lado izquierdo se observa
protrusión de meninges, líquido cefalorraquídeo y parte del parénquima cerebral del lóbulo temporal hacia la órbita a través
de un defecto óseo (ausencia del ala mayor del esfenoides) situándose detrás del globo ocular en el espacio extraconal
lateral, condicionando proptosis. El sistema ventricular supratentorial es de morfología y volumen normal para la edad.

A CB

Figura 7. Agenesia de cuerpo calloso. (Tomado de:
Grumme T, Kluge W, Kretzschmar, Roesler A. Cere-
bral and Spinal Computed Tomography. 6 Pediatric
Neurological Diseases. Berlin: Blackwell Wissens-
chafts-Verlag. Berlin-Wien. Schering AG; 1998, p. 70-
93). Con autorización de Schering AG.

Agenesia del cuerpo calloso

A. Normal
1. Tercer ventrículo
2. Cuerpo calloso

B. Aplasia del cuerpo calloso
1. Alargamiento del tercer ventrículo
2. Alargamiento de los ventrículos laterales

A B
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Figura 8. (A) Masculino de un año: Hipoplasia cuerpo calloso. (B) Masculino de cuatro años de edad: Disgenesia de cuerpo
calloso y ausencia de esplenio y rostro. (C) Femenina de un año: cuerpo calloso hipoplásico, tallo cerebral adelgazado,
hipoplasia cerebelosa, aumento del IV ventrículo y el espacio subaracnoideo. (D) Femenina de un año: Cuerpo calloso
hipoplasico, septum cavum pellucidum. (E) Femenina de tres años: Disgenesia de cuerpo calloso y ausencia de esplenio y
rostro. Lipoma en septum cavum pellucidum de 15 mm. (F) Femenina de tres años: Disgenesia de cuerpo calloso y ausencia
de esplenio y rostro. (G) Femenina de 17 años: Ausencia del cuerpo calloso.

A

GFED

CB

Figura 9. Holo-
prosencefal ia.
(A) Proyección
coronal normal.
(B) Holoprosen-
cefalia alobar. (C)
Holoprosencefa-
lia lobar. (D)
Quiste intradural
(Tomado de:
Grumme T, Kluge
W, Kretzschmar,
Roesler A. Cere-
bral and Spinal
Computed Tomo-
graphy. 6 Pedia-
tric Neurological
Diseases. Berlin:
Blackwell Wis-
senschafts-Ver-
lag. Berlin-Wien.
Schering AG;
1998, p. 70-93).
Con autorización
de Schering AG.

A

B

C

D
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Figura 11. (A, B,C) Esquizencefalia de labio abierto bilateral. Ausencia de septum pellucidum y probable hipoplasia de
nervios ópticos y probable displasia septoóptica. Displasia cortical en ambos hemisferios cerebrales. Probable polimicrogiria.
(D, E) Teoría que explica la esquizencefalia: antecedente de infarto en el territorio de la a. cerebral media, con preservación
del territorio de la a. cerebral anterior y flujo bajo de la basilar. (Tomado de: Byrd VD, Jeanty P. 1991-05-12-10 Schizencephaly,
type II © Byrd. Disponible en: http://www.thefetus.net/).

Esquizencefalia

A B C D E

Figura 10. Holoprosencefalia alobular en masculino de un año de edad. La TC muestra: Presencia de un ventrículo único
central, sin ventrículos laterales y sin surco interhemisférico entre los lóbulos frontales con presencia de catéter de derivación
ventricular. El tercer ventrículo como tractos olfatorios y ópticos está ausente. La reconstrucción tridimensional muestra
separación de la sutura coronal en su lado derecho.

A

B

C
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Figura 12. Síndrome de Dandy Walker. Agrandamiento
del cuarto ventrículo por quiste, con hidrocefalia obstruc-
tiva y malformación del vermis cerebeloso. (Tomado de:
Grumme T, Kluge W, Kretzschmar, Roesler A. Cerebral
and Spinal Computed Tomography. 6 Pediatric Neurologi-
cal Diseases. Berlin: Blackwell Wissenschafts-Verlag. Ber-
lin-Wien. Schering AG; 1998, p. 70-93). Con autorización
de Schering  AG.

Figura 13. A y B. Masculino de 17 días: Paquigiria de predominio frontal derecho, disgenesia del cuerpo calloso, con ausen-
cia de cuerpo y esplenio asociado a colpocefalia. Fosa posterior amplia con presencia de gran quiste que comunica IV
ventrículo con cisterna magna, desplazando al III ventrículo hacia arriba (cabalgado) con elevación de la tienda del cerebelo
y senos transversos. Hemisferios cerebelosos y vermix hipoplásicos. Tallo cerebral hipoplásico.

A B
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Figura 14. (A, B, C) Masculino de seis años: Quiste aracnoideo (Clasificación: Galeazi Tipo I) fosa temporal derecha. (D, E,
F) Femenina de 14 años: A nivel de la fosa posterior se observa una imagen redonda de bordes regulares hiperintensa en T2
e hipointensa en T1 y FLAIR sin reforzamiento posterior a la aplicación del Gadolinio y con dimensiones de 30 x 40 x 30 mm
en sus ejes mediolateral, dorsoventral y rostrocaudal que ejerce efecto de masa entre los dos hemisferios y los lóbulos
occipitales.

A

FED

CB

Figura 15. Esclerosis tuberosa. Femenina de 5 años: Nódulos subependimarios adyacentes a astas frontales, pequeñas
lesiones en la sustancia blanca subcortical lóbulo frontal derecho, temporales y occipital. Cuerpo callloso adelgazado. Los
nódulos refuerzan intensamente con el Gadolinio.

A B

D

C

E F
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Figura 17. Masculino de cinco días. Durante el embarazo se
reporta hidrocefalia. Actualmente con datos de hipertensión
intracraneal. En la TC de cráneo se observa aumento de la
amplitud de la fontanela anterior. Presencia de dilatación del
sistema ventricular supratentorial de predominio en los ven-
trículos laterales. El III ventrículo es normal. No hay buena
diferenciación entre las sustancias blanca y gris y la imagen
presenta defectos por artefacto en anillos.

Figura 18. Masculino de 15 años que presenta: Unión cráneo cervical con agujero occipital aumentado de diámetros medio-
laterales y horizontalización del clivus, asimilación atlantoaxoidea, probable fragmentación de la odontoides y compresión
izquierda severa del bulbo y de las primeras porciones cervicales de la médula espinal. Se observa lesión intramedular central
(siringohidromielia) que es hipointensa en T1 e hiperintensa en T2 y que se extiende desde C3 a T2. La columna cervical
muestra escoliosis de convexidad derecha y pérdida de la lordosis fisiológica con rectificación, a expensas de malformación
de los cuerpos vertebrales con aparente de fusión de los segmentos C4-C5 y características de hemivértebras (C5-C6)
compatible con Síndrome de Klippel-Feil.

A B C D E F

Figura 16. Diagrama de la circulación del LCR en el desarro-
llo de la hidrocefalia. 1. Bloqueo del foramen de Monro, 2.
Tumores del III ventrículo, 3. Estenosis del acueducto, 4. Oclu-
sión del foramen de Magendie y el de Luschka, 5. Circulación
extracerebral impar, 6. Absorción impar del LCR sobre las
convexidades. (Tomado de: Grumme T, Kluge W, Kretzsch-
mar, Roesler A. Cerebral and Spinal Computed Tomography.
6 Pediatric Neurological Diseases. Berlin: Blackwell Wissens-
chafts-Verlag. Berlin-Wien. Schering  AG; 1998, p. 70-93).
Con autorización de Schering  AG.

Diagrama de la circulación del LCR en
el desarrollo de la hidrocefalia
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Figura 19. (A) Mielomeningocele. (B) Meningocele (Tomado
de: www.avera.org/adam/esp_imagepages/19087.htm.
w w w . d i a r i o m e d i c o . c o m / e d i c i o n / . . . /
0%2C2458%2C170121%2C00.html).

Mielomeningocele

Desplazamiento
descendente
del vermis C

A

B

Figura 21. Arteria cerebral media izquierda hipoplásica. Masculino de 16 años. Diagnóstico clínico: cefalalgia vascular al
parecer de tipo migrañoso vertebrobasilar, en la TC con reforzamiento de vasos en fosa posterior con probable MAV. En la
RM se observa la arteria cerebral media izquierda hipoplásica. Alargamiento del segmento A1 de la arteria cerebral anterior
derecha, así como disminución del calibre de la arteria cerebral posterior derecha.

BA

Figura 20. Paciente femeni-
na de 16 años. Espina bífi-
da, mielomeningocele y quis-
tes de Tarlov.

A B

EDC



275Octubre-Diciembre 2007

con el espacio subaracnoideo. Se presentan hasta en
un 13%. La cisura de Silvio y la fosa posterior son las
localizaciones más frecuentes13,15,16 (Figura 14).

Complejo esclerosis tuberosa (enfermedad de Bour-
neville, epiloia): Es un síndrome autosómico dominante
con penetrancia variable presentándose con lesiones
hamartomatosas en el sistema nervioso central y en
otros órganos. Se han implicado dos loci en la génesis
de este complejo, en el cromosoma 9q y en el 16p17

(Figura 15).
Hidrocefalia congénita: es atribuible a causas no here-

ditarias, los factores genéticos son importantes. Ocurre
en 0.3% de los nacimientos y está causada por un desba-
lance entre la producción y absorción del LCR. Puede ser
no sindromática y sindromática18,19 (Figuras 16 y 17).

Anomalías congénitas de la columna: El concepto
de disrafia implica un defecto de la fusión del tubo neu-
ral y de sus estructuras cutáneas, musculares y óseas
adyacentes.20,21

Síndrome de Klippel-Feil: Se trata de una fusión anó-
mala de dos o más vértebras, debido a un fallo en el
proceso de segmentación vertebral. Se da con una fre-
cuencia aproximada de 1/50,000 personas y es más
frecuente a nivel de C2-C322 (Figura 18).

Mielocele y meningocele: Probablemente son cau-
sados por la ausencia localizada de cierre del tubo neu-
ral, resultado de una falta de compresión de las molé-
culas de carbohidrato complejas en la superficie de las
células neuroectodérmicas. Su incidencia es de 0.6 por
1,000 nacidos vivos y afecta frecuentemente la región
lumbosacra23 (Figuras 19 y 20).

Dentro de los lipomas espinales, el lipomeningocele
o lipoma medular constituye la forma más frecuente de
disrrafismo espinal oculto. Se presentan desde la sola
implantación segmentaria en el dorso de la médula (li-
poma dorsal), pasando por la infiltración grasa del filum
terminal (lipoma del filum), hasta una infiltración difusa
del cono medular (lipoma transicional).24

Malformaciones arteriovenosas (MAV) cerebrales: Se
caracterizan por la presencia de comunicaciones anor-
males entre arterias y venas cerebrales en forma de
una red anormal de “shunts” o nidos. Se han dividido
en: pequeñas o menores de 3 cm, medianas entre 3 y 6
cm y grandes de más de 6 cm. Su riesgo de sangrado
se estima entre 1-4% por año y su tratamiento se dirige
principalmente a eliminar este riesgo25 (Figuras 21 y 22).

Conclusión
La RM es el estudio ideal para investigar las malfor-

maciones cerebrales y del raquis, complementándose
con la TC.

Consideramos que la frecuencia de presentación de
las malformaciones del SNC y del raquis es elevada
en nuestro medio, por tratarse de un hospital de con-
centración.

Se requiere de la actualización en las clasifica-
ciones existentes, ya que es complejo su manejo en
todos los casos y se dificulta su diagnóstico, siendo
de gran importancia el estudio por imagen para pla-
nificar el tratamiento y consejo genético por su aso-
ciación a otras malformaciones y a cromosomopa-
tías.

Figura 22. Angioma cavernoso situado en la región pontobulbar. Femenina de 17 años que presenta en la región pontobulbar,
y extendiéndose lateralmente a la izquierda, aumento de volumen por la presencia de imágenes nodulares, correspondientes
a vasos de trayecto tortuoso e irregular (imágenes en palomitas de maíz) probables calcificaciones y zonas de hemorragia,
con dimensiones de 33 x 30 x 32 mm en sus ejes mediolateral, rostrocaudal y dorsoventral respectivamente con señal
de intensidad mixta demostradas tanto en las secuencias de T1, T2 y supresión grasa y con la aplicación de Gadolinio se
delimitan mejor dichos vasos; esta lesión produce efecto de masa en sentido cefalocaudal sobre el IV ventrículo.
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