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Partial agenesis of the corpus callosum in a child
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RESUMEN

Se presenta el caso clinico de una infante de 13 meses de edad, con antecedente de
agenesia del cuerpo calloso, quien ingresé en la sala de nutricién del Hospital General
Docente “Dr. Juan Bruno Zayas Alfonso” de Santiago de Cuba por presentar ganancia
insuficiente peso, pérdida de la visibn en ambos o0jos y audicidon disminuida. Se realizé
resonancia magnética por imagenes donde la presencia del esplenio confirmé la
agenesia parcial.
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ABSTRACT

The case report of a 13 months child is presented with a history of agenesis of the
corpus callosum, who was admitted in the nutrition room of "Dr. Juan Bruno Zayas
Alfonso" Teaching General Hospital in Santiago de Cuba, due to poor weight gain, loss
of vision in both eyes and diminished audition. A magnetic resonance imaging was
carried out where the presence of the splenium confirmed the partial agenesis.
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INTRODUCCION

Las malformaciones congénitas cerebrales se diagnostican frecuentemente, incluso,
desde la etapa prenatal, entre ellas se incluyen: hidrocefalia, holoprosencefalia,
malformacion de Dandy Walker, quistes aracnoideos, hidranencefalia, esquizoencefalia
y agenesia del cuerpo calloso. *

El cuerpo calloso (CC) constituye el sistema de asociacion interhemisférica mas
importante; su funcion fundamental es el intercambio de informacién para que ambos
cerebros trabajen de forma coordinada, a través de su union transversal. 2 Su
concavidad inferior cubre fundamentalmente a los ventriculos laterales y esta formado
desde el punto de vista anatémico por la rodilla que termina en un extremo afilado
llamado pico, el segmento medio, que es el cuerpo propiamente dicho o tronco, el cual
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finaliza hacia atras con el rodete o esplenio. Toda su estructura esta constituida por
fibras comisurales que son cilindroejes de las células piramidales de la corteza.

La agenesia del cuerpo calloso (ACC) es una anomalia que consiste en la ausencia
parcial o total, de forma congénita o mediante condicién neuropatolégica, de esta
estructura, debido a alteraciones en el desarrollo; siendo asi definida por su ausencia y
no por sus manifestaciones. Se produce por una agresion sobre la lamina terminal
durante la séptima o duodécima semana de gestacion, que trae consigo agenesias
parciales y después de la decimoctava semana, hipoplasias.

Se plantean 4 variantes de malformacion:
e ACC total: se produce cuando no existe CC.

e ACC parcial: cuando existe solo una parte del CC, o sea, comenzd a desarrollarse
pero en un momento dejé de crecer, dado que la estructura crece de la parte frontal
del cerebro a la trasera. Normalmente sucede que algin obstaculo podria haber
blogueado dicho crecimiento.

¢ Hipoplasia: la direccion de crecimiento del CC esta presente, pero los nervios no se
desarrollan como para formar una estructura. En las imagenes de resonancia
magnética se ve un cuerpo calloso muy delgado.

¢ Disgenesias del CC: podria significar cualquiera de las condiciones antes expuestas.

Las causas de la agenesia del cuerpo calloso ain no han quedado claras y se plantea
que se produce debido a multiples factores, tales como carencia de vitaminas,
exposiciones a radiaciones, infecciones prenatales y tdxicas, tabaquismo, diabetes
materna y causas genéticas. Puede estar asociada a otras anomalias, entre las cuales
figuran: quistes interhemisféricos, trastornos en la migracién neuronal y un sindrome
raro como el de Aicardi, que incluye espasmos en flexion, agenesia del cuerpo calloso,
asi como anomalias coriorretinianas. *

En tal sentido, los medios diagndsticos de neuroimagenes son Utiles y la resonancia
magnética resulta uno de los ideales y mas sensibles en la demostracion posnatal de la
anomalia, atribuible a las imagenes multiplanares que ofrece en diferentes secuencias
de cortes e intensidades en los tiempos de relajacion, lo cual permite su descripcion
con exactitud y la existencia de otras lesiones congénitas asociadas.

CASO CLINICO

Se describe el caso clinico de una infante de 13 meses de edad, 6 kg de peso y
procedencia urbana, quien acude a la consulta de nutricion del Hospital General
Docente “Dr. Juan Bruno Zayas Alfonso” de Santiago de Cuba por presentar ganancia
insuficiente de peso.

¢ Antecedentes prenatales
- Resultado de ultrasonido genético: revel6 imagen ecollcida en proyeccion del septum

pelucidum que media 33 por 26 mm con aspecto de cavum vergae y ligera dilatacion
ventricular, sin visualizarse cuerpo calloso.
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e Cuadro clinico inicial

- Pérdida de la vision de ambos ojos, disminucion de la audicion bilateral y ganancia
inadecuada de peso para su edad

e Examen fisico

- Retardo en el desarrollo psicomotor y ausencia de reflejos pupilares e hipoplasia del
nervio optico derecho

e Exdmenes complementarios

- Hemoglobina: 112 g/L
- Hematocrito 33 L/L

- Glucemia: 4,2 mmol/L
- Perfil hepatico: normal

Para complementar el estudio de imagenes se indica resonancia magnética cerebral,
que mostré un gran defecto de linea media por agenesia parcial del cuerpo calloso
solamente representado por el esplenio, con dilatacién y asimetria de los ventriculos
laterales, presencia de nédulo subependimario medial derecho y marcada amplitud de
la cisterna supraselar, todo lo cual confirmé el diagnéstico de agenesia parcial del
cuerpo calloso (figura 1, figura 2 y figura 3).

CER

Fig 1. Corte sagital en T,: ausencia
de rodilla y del cuerpo calloso, solamente
se observa el esplenio (flecha)



MEDISAN 2016; 20(8):2052

Fig 2. Corte axial T2: dilatacion del
sistema ventricular, cisura interhemisférica
de contornos algo festoneados. Nétese el
esplenio calloso (E).

Fig 3. Corte coronal en FLAIR (inversion

de la sefal del LCR en T2): Il ventriculo

alto, seguido de la cisura interhemisférica,
asimetria ventricular y nédulo subependimario
medial derecho

COMENTARIOS

El cuerpo calloso se forma entre los 2 primeros meses del periodo de gestaciéon. Su
agenesia no es una rara malformacion, a pesar de ser poco frecuente. Aunque la
fisiopatologia de la ACC no se conoce totalmente, se piensa que las fibras nerviosas
que daran origen al CC inician su extension hacia el hemisferio cerebral contralateral
en la regién de la lamina terminal y constituyen el respectivo genu. Este proceso
Unicamente se iniciaria tras una degeneracién microquistica de dicha lamina terminal.
La ACC se asocia en 85,0 % de los casos a otras anomalias encefalicas, debido al
desarrollo embrionario simultaneo de las diferentes estructuras cerebrales, las cuales
incluyen: quiste interhemisférico, cambios en la migraciéon y organizaciéon neuronal
cortical, anomalias del cerebelo, lipomas, encefalocele, holoprosencefalia, arteria
cerebral anterior acigos, malformaciones de Dandy-Walker y de Chiari Il, asi como
quiste aracnoideo.

Aparecen anomalias sistémicas en 62,0 % de los casos, las cuales son de tipo
musculoesquelético, cardiovascular, respiratorio, gastrointestinal y urogenital. En
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20,0 % de los pacientes se presentan defectos cromosémicos, la mayoria del tipo de
las trisomias. La elevada frecuencia de malformaciones encefélicas, sistémicas y
cromosomicas asociadas sugiere que, con frecuencia, la ACC forma parte de una
alteracion generalizada del desarrollo. ®

Por otra parte, la edad de deteccidon de la ACC es variable, pues depende sobre todo
del grado de afectacion del individuo. Si la malformacién esta asociada a otro sindrome
o0 anomalia suele diagnosticarse al nacimiento o en los primeros meses de vida; no
obstante, los casos de agenesia parcial que no estén asociados a otra anomalia,
pueden no presentar incidencias y ser diagnosticados tardiamente o de forma casual.

Existen caracteristicas clinicas que sugieren esta anomalia, algunas de ellas estuvieron
presentes en este caso: °

— Retardo general en el desarrollo, fundamentalmente en las 4reas motoras, de
coordinacion, equilibrio, tono muscular y lenguaje

— Coeficiente intelectual inferior al normal

— Problemas para succionar, masticar y control de esfinteres, que si se logra, seria
hacia los 6 o 7 afos aproximadamente.

— Problemas en la visién: ceguera desigual y obstrucciéon de las vias lagrimales

— Dificultad para defenderse tactilmente y alta tolerancia al dolor

— Dificultad en la comunicacién y el aprendizaje

— Variabilidad en cuanto a la dominancia de la lateralidad

Seguin Osborn © el cuerpo calloso se forma de adelante hacia atras y exceptua el
rostro, que se surge en ultimo lugar. Cuando la agenesia es parcial, el esplenio y el
rostro siempre estan ausentes. Llama la atencion en este caso, la presencia del
esplenio con ausencia de la parte anterior de la estructura del cuerpo calloso. Ahora
bien, si se tiene en cuenta que su desarrollo embrionario normal es anteroposterior y
lo que ocurre con mayor frecuencia es que falte el esplenio (lo cual no sucede en esta
paciente), entonces pudieran existir otros mecanismos fisiopatolégicos no descritos en
la agenesia parcial del cuerpo calloso.

Finalmente, en el diagndstico diferencial hay que plantear la presencia de otras
imagenes liquidas de linea media, tales como cavum septum pellucidi prominente,
quiste aracnoideo o porencefalico y holoprosencefalia; su pronéstico se determina
fundamentalmente por las anomalias asociadas, puesto que se consideran las
principales responsables del diagnéstico clinico. ’
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