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Objetivo docente

e Revisarla anatomia de las estructuras de la linea media cerebral.
e Ofrecer una sistematica de estudio de la linea media.
* [|lustrar con diferentes casos anomalias de esta regidon en la edad pediatrica.

Revision del tema

Introduccion

La linea media intracraneal presenta gran cantidad de estructuras muy importantes en el estudio de la
neurorradiologia. El conocimiento anatomico detallado de las mismas va a permitir al radidlogo detectar la
“no normalidad”, lo que en muchas ocasiones supone un desafio diagnostico.

El estudio mediante resonancia magnética (RM), gracias a su alta resolucion y capacidad para visualizar
estructuras cerebrales con detalle, resulta fundamental en la identificacion de estas entidades. A pesar de
su menor resolucidon espacial, la tomografia computarizada (TC) y la ecografia también pueden ser utiles en
el diagnostico de algunas de estas condiciones, especialmente durante el periodo perinatal (ecografia) o
como técnica complementaria a la RM (el TC).

Estas alteraciones incluyen entidades tanto congénitas como adquiridas y abarcan desde hallazgos
incidentales, como el quiste de |la bolsa de Rathke, hasta entidades de mayor relevancia clinica, como el
craneofaringioma.

En este poster presentamos una serie de casos diagnosticados en nuestro centro de entidades relacionadas
con la linea media y/o con estructuras ubicadas en la linea media.

Sistematica de lectura

Estructuras oseas: huesos occipitales, parietales, frontales, crista galli, lamina cribiforme, yugo esfenoidal,
silla turca, clivus; suturas sagital, metopica; fontanelas anterior y posterior.

Estructuras vasculares: seno sagital superior e inferior, torcula, venas cerebrales internas, vena de Galeno,
seno recto, arteria basilar, arterias cerebrales anteriores, arterias pericallosas y callosomarginales.

Cuerpo calloso: rostrum, rodilla, cuerpo, istmo, esplenio.

Region selar y supraselar: adenohipofisis, neurohipofisis, tallo hipofisario, quiasma optico.

Sistema ventricular: tercer ventriculo, receso quiasmatico, receso infundibular, receso pineal, receso
suprapineal, suelo del tercer ventriculo/ tuber cinereum; acueducto de Silvio; cuarto ventriculo; obex.

Otras estructuras: comisura anterior, cuerpo mamilar, fornix: cuerpo, columnas y pilares, adhesion
intertalamica, comisura posterior, glandula pineal.

Mesencéfalo, lamina cuadrigémina, coliculos superiores e inferiores, protuberancia, bulbo, vermis
cerebeloso, amigdalas cerebelosas, cisterna supravermiana y cisterna magna.

Senos paranasales: senos frontales, esfenoidales y celdillas etmoidales.
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- Estructuras vasculares:
- Cuerpo calloso:

(1) Rostrum (24) Seno sagital superior

(25) Seno recto

(2) Rodilla

(3) Cuerpo (26) Arteria basilar

(4) Istmo gii)eﬁgtreerslas cerebrales
(5) Esplenio

- Huesos y suturas:

- Region selar y supraselar: (28) Hueso frontal

(6) Adenohipofisis (29) Hueso parietal

(7) Neurohipofisis (30) Hueso occipital

(8) Tallo hipofisario (31) Hueso esfenoidal

(9) Quiasma optico (32) Sutura coronal

- Sistema ventricular: (33) Sutura lambdoidea

10) Tercer ventriculo (34) Sincondrosis basi-

(11) Cuarto ventriculo esfenoidal

(12) Acueducto de Silvio (35) Celdillas etmoidales

(13) LAmina terminal (36) Seno esfenoidal
- Otras estructuras:
(14) Comisura anterior

(15) Cuerpo mamilar

(16)Cuerpo y columna anterior
del fornix

(17)Adhesion intertalamica
(18) Comisura posterior
(19) Glandula pineal

- Troncoencéfalo:

(20) Lamina cuadrigémina
(21) Mesenceéfalo

(22) Protuberancia

(23) Bulbo
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Entidades en la linea media craneal

A continuacion presentamos los siguientes casos diagnosticados en nuestro centro:

* Estenosis del seno piriforme

* Seno dérmico nasal con quiste dermoide intracraneal

* Quiste dermoide

* Meningoencefalocele nasoetmoidal y displasia septo-optica

* Lipoma pericalloso curvilineo

* Agenesia incompleta del cuerpo calloso y lipoma pericalloso tubulonodular
* Malformacion del desarrollo cortical y agenesia parcial del cuerpo calloso:
tubulinopatia

* Angiopatia proliferativa

* Esclerosis multiple

* Linfohistiocitosis hemofagocitica

* Craneofaringioma

* Quiste de Rathke

* Neurohipofisis ectopica

* Hidrocefalia secundaria a quiste pineal

* Ventriculomegalia post-hemorragica y quiste de la fosa posterior
* Hidrocefalia post-hemorragica

* Fenotipo Dandy-Walker

* Malformacion de Arnold-Chiari tipo Il

* Quiste de la fosa posterior

* Atrofia del vermis superior

* Malformacion aneurismatica de la vena de Galeno

* Sinus pericranii

* Meningoencefalocele occipital
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TC facial: (a) Axial a nivel de la cavidad nasal; (b) Axial a nivel de la cresta alveolar del maxilar. RM craneal: (c) Sag T1.
Crecimiento excesivo de las apofisis nasales del maxilar (flechas verdes), que dan lugar a una obstruccion de las
aperturas piriformes (flecha azul). Se identifica un mega-incisivo unico central (flecha roja). En RM se observa una
hipersenal en T1 en el receso infundibular del Ill ventriculo, (flecha amarilla) que representa una neurohipofisis
ectopica.

La estenosis congénita del seno piriforme es una causa poco frecuente de obstruccion de la via aérea
superior en el neonato. Puede ser dificil de distinguir clinicamente de |la atresia de coanas y su diagndstico se
hace mediante pruebas de imagen (TC). Los hallazgos en imagen son: sobrecrecimiento y desplazamiento
medial de las apofisis nasales del maxilar, con las coanas nasales de tamano normal.

El mega incisivo unico central, es una anomalia dental rara que puede encontrarse aislada o formar parte de
diversos sindromes. El sindrome del incisivo central solitario, es un sindrome complejo que consiste en
multiples defectos del desarrollo que afectan principalmente a la linea media, incluyendo: los huesos
craneales, el maxilar y la denticion (especialmente las raices de los incisivos centrales), las vias respiratorias
nasales (atresia coanal o estenosis congénita del seno piriforme), y a veces el cerebro (holoprosencefalia),
asociado con otras estructuras de la linea media del cuerpo (labio o paladar hendido, atresia esofagica,
anomalias de los 6rganos genitales externos).
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RM craneal: (3, b) Sag T2; (c) Sag T1; (d) Ax T2; (e) DWI; (f) Mapa ADC.

Lesion lobulada, hiperintensa en T2 y de senal intermedia en T1 (flecha verde), que ensancha y ocupa la crista galli y el
foramen cecum. Es hiperintensa en DWI e hipointensa en el mapa de ADC (flecha azul). En la punta de la nariz, en los
tejidos blandos a nivel de linea media, se observa una lesion nodular hiperintensa en T2 e isointensa en T1.

Los quistes dermoides constituyen la anomalia craneofacial mas frecuente de la linea media, representando
aproximadamente el 60% de las lesiones nasales de los ninos. Los quistes dermoides nasales suponen entre
el 5y el 10% de todos los quistes dermoides y tienen una etiologia y forma de presentacion diferente.

Las anomalias en el desarrollo de la regidon nasofrontal conducen a la formacion de varias masas en la region

media de |a cara. Los tractos sinusales dermicos se originan cuando no hay involucidon o solo hay involucion
parcial del diverticulo dural, que se extiende a través del foramen cecum hasta la columnela. Los quistes

dermoides y epidermoides pueden formarse en cualquier punto a lo largo del curso del tracto sinusal
dérmico debido a la descamacion del tejido que reviste el tracto.
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RM craneal: (a) Ax T2; (b) Cor T1.
TC craneal: (c) Ax en ventana de hueso; (d) Ax en ventana de partes blandas; (e) Reconstruccion VR.

Lesion nodular en linea media, adyacente a la fontanela anterior (flecha verde). En RM es hiperintensa en T2 e
hipointensa en T1. En TC es hipodensa con remodelacion 6sea asociada (flecha azul) sin extension intracraneal.

Los quistes dermoides son quistes de inclusion ectodérmica que contienen anejos cutaneos, como tejido
sebaceo, glandulas sudoriparas o pelo. Son mas frecuentes que los quistes epidermoides y suelen localizarse
en la linea media, con tendencia a aparecer en la glabela. Suelen contener grasa y mostrar un tiempo de T1

corto, aunque la sefial puede variar (como en nuestro caso).
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TC facial: (a) Cor ventana osea.

RM craneo-facial: (b) Cor T2; (c) Cor T1 FS+Gd; (d, e) Sag T2.

Herniacion del giro recto y del giro orbitario medial izquierdos (flecha verde) a través de un defecto oseo en la lamina
cribosa ipsilateral (flecha azul). El parénquima herniado ocupa la fosa nasal izquierda hasta el vestibulo nasal y en |a
parte mas distal pierde la senal y la morfologia normal (flecha roja), probablemente por cambios glidticos. Vasos
distales de la ACA izquierda en el interior del encefalocele (circulo morado). Estructura quistica/meningocele (flecha
amarilla) en |la parte anterior del vestibulo nasal izquierdo y ocupacion por estructura quistica (pseudoquiste de
LCR/meningocele) (flecha naranja) en regidn posterior de |la fosa nasal que se extiende hasta la coana izquierda vy
contacta con la amigdala faringea.

Obliteracion y ensanchamiento del complejo osteomeatal izquierdo (flecha rosa), con engrosamiento mucoso,
ocupacion del seno maxilar (circulo rosa) y osteitis reactiva (no mostrada). Cornete inferior desplazado inferior y
lateralmente. Los cornetes superior y medios izquierdos no se visualizan. Descenso de amigdalas cerebelosas 6 mm por
debajo de la linea de McRae (linea discontinua roja).
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RM craneal (continuacion): (f) Cor T2; (g) Ax T1; (h, i) Sag T2; (j, k) Cor T2.

Agenesia del septum pellucidum (circulo verde) practicamente completa, unicamente se observa la hoja izquierda mas
anterior e inferior (circulo azul). Astas frontales de los ventriculos laterales de morfologia cuadrada (flechas rojas).
Hipoplasia del cuerpo dorsal e istmo del cuerpo calloso (flecha morada). Leve hipoplasia del nervio 6ptico derecho
(flecha amarilla). Hipoplasia y horizontalizacion de la comisura hipocampica (circulo naranja).

El espectro de la displasia septo-Optica es una entidad que se caracteriza por la hipoplasia del nervio optico y
ausencia del septum pellucidum. En dos tercios de los pacientes se asocia con disfuncion hipotalamo-
hipofisaria y en aproximadamente la mitad de los casos con esquisencefalia.

Las caracteristicas de imagen por RM son: ausencia del septum pellucidum, hipoplasia del quiasma/ nervios
opticos, morfologia cuadrada de los ventriculos laterales en plano axial (en coronal se pueden ver las astas
frontales de los ventriculos laterales apuntando hacia abajo), tallo hipofisario hipoplasico (no siempre),

esquisencefalia (no siempre).



. - - \
;; . ‘
. 4 A A . _
N"C'Onnl ‘ i '
CENTRO DE 2 2 / 2 5 | A\ .".
CONVENCIONES A | \ -

INTERNACIONALES MAYOD 2024

7377 Songress Barcelona

SEeRam “FerRm RC /o

Un encefalocele se define como |la herniacion del contenido intracraneal a través de un defecto en la dura y

en la calota craneal.

Los encefaloceles de |a base del craneo pueden darse debido a un defecto primario del cierre 0seo, a falta de

induccion del hueso secundaria al cierre defectuoso del tubo neural, a falta de fusion de los centros de
osificacion o debido a un canal craneofaringeo persistente. Algunos casos de encefalocele pueden ser
adquiridos por causas traumaticas, post-quirurgicos (iatrogénicos), relacionados con la erosion secundaria a

infeccion/tumores, o idiopaticos.

La localizacion de los encefaloceles varia con la geografia. Los encefaloceles frontales son mas frecuentes en
Asia y Africa, y a menudo se asocian a otros defectos craneo-faciales, mientras que los occipitales son mas

comunes en Europa y Norteamérica.

Existen diferentes tipos de encefalocele segun el contenido del saco:

1. Meningoencefalocele: Defecto o6seo + herniacion del liquido cefalorraquideo (LCR), meninges vy

neuroparénquima.
2. Meningoencefalocistocele: Cuando ademas se hernia el ventriculo con el parénquima.
3. Meningocele: Defecto 6seo + herniacion de LCR y meninges.

4. Encefalocele atrético: Dura, tejido fibroso y tejido cerebral degenerado. Se suelen dar en la region
parieto-occipital y producen un area de hinchazon subcutanea que puede confundirse con masas de

partes blandas.

5. Gliocele: Quiste revestido por células gliales que contiene LCR.




A

Nacional

N
oot " 22/ D5

CONVENCIONES 1N o
INTERNACIONALES MAYOD 2024 10y 5
. “{

37 Congreso — Barcelona

M

4 . g

Lipoma pericalloso curvilineo

TC craneal: (a) Sag con ventana de partes blandas. RM craneal: (b) Sag T1.
Lesion linear que rodea el cuerpo posterior y esplenium del cuerpo calloso, de margenes lisos y paralela al eje largo de la
cisterna pericallosa (flecha azul). La lesion es hipodensa en TC con densidad grasa y es hiperintensa en T1.

Los lipomas del cuerpo calloso representan aproximadamente el 65% de todos los lipomas intracraneales.
Segun su morfologia se dividen en:

* Curvilineos. Suelen rodear el cuerpo calloso por completo, localizandose a lo largo del eje largo de la

cisterna pericallosa.

* Tubulonodulares. El centro de los lipomas tubulonodulares suele ser la rodilla del cuerpo calloso, vy
frecuentemente se extienden a la porcion anterior de la cisura interhemisférica o a lo largo del rostrum.

Los lipomas tubulonodulares se forman antes en relacion con el desarrollo del cuerpo calloso anterior, los
|6bulos y huesos frontales. Por tanto, a menudo se encuentran en asociacion con otras anomalias
morfologicas de estas estructuras (disgenesias del cuerpo calloso, calcificaciones, defectos faciales, masas

frontales y/o encefaloceles).

Los lipomas curvilineos se desarrollan mas tardiamente, después de que la region anterior del cuerpo calloso
v del cerebro se hayan formado. Cuando se encuentran junto con otras anomalias intracraneales, éstas suelen

ser del cuerpo calloso posterior.
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Ecografia cerebral transfontanelar (a, b). RM craneal: (c) Cor T1 y tractografia; (d) Ax T2; (e) Sag T2; (f, g) Ax T2.

Lipoma tubulonodular pericalloso con extension a los plexos coroideos y al espacio subaracnoideo cingulado bilateral
(flechas verdes). Agenesia incompleta del cuerpo calloso, queda un segmento rudimentario del cuerpo calloso rostral
(haces de tractografia de fibras comisurales en imagen c). Pilares anteriores del fornix hipoplasicos (flecha azul).
Ventriculos laterales con disposicion en paralelo y dilatacion del sistema ventricular supratentorial, principalmente a
expensas de colpocefalia (flechas rojas). Polimicrogiria bilateral a lo largo de giros cingulares bilaterales (circulo

morado).

La agenesia del cuerpo calloso (CC) es una malformacion congénita secundaria a una alteracion en el
desarrollo embrionario, que puede dar origen a una ausencia parcial o total del CC. En la mayoria de los casos
se asocia con otras alteraciones intracraneales como: ventriculomegalia, colpocefalia, masas quisticas
interhemisféricas, malrotacion del hipocampo, atrofia cortical, alteraciones en la sulcacidon y en Ia
mielinizacion, etc; asi como con anomalias sistémicas.
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Malformacion del desarrollo cortical y agenesia parcial del
cuerpo calloso: tubulinopatia

RM craneal: (a, b) Ax T1; (c) Cor T2; (d) Sag T2 FLAIR.

Se identifica cortex disgirico a lo largo de la cisura interhemisférica anterior, incluyendo la region del giro recto y
orbitario medial (flechas verdes). Se muestran heterotopia transmanto en el hemisferio cerebral derecho y heterotopias
nodulares periventriculares derechas (flecha azul) (heterotopia periventricular izquierda no mostrada). Asimetria en
ambos surcos olfatorios: el izquierdo se identifica menos profundo y se visualiza parcialmente el bulbo olfatorio
ipsilateral (circulo rojo). Se aprecia hipogenesia del cuerpo calloso con agenesia del segmento rostral (flecha morada). A
nivel de fosa posterior se observa: disminucion relativa del tamano de |la protuberancia, descenso del fastigium (flecha

amarilla) y pérdida de la morfologia normal del IV ventriculo (flecha naranja).

Las malformaciones en la migracion neuronal se producen cuando hay un fallo en la migracion de las
neuronas hacia la periferia del cerebro, lo que da lugar a focos heterotdopicos de sustancia gris. Normalmente
se ven como focos nodulares de sustancia gris a lo largo de los margenes de los ventriculos laterales. En
ocasiones, multiples focos de heterotopia subcortical confluyen formando un camino de sustancia gris desde
el margen del ventriculo hasta la periferia cerebral, representando heterotopia transmanto.

Las malformaciones en la organizacion neuronal ocurren cuando fallan las senales que guian la organizacion
en seis capas neuronales del cortex y/o la formacion de un patron de surcos caracteristico, dando lugar a
alteraciones como la polimicrogiria o la esquisencefalia. Esto puede ser secundario a procesos infecciosos o

iIsqguémicos intrautero o a anomalias genéticas.
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RM craneal: (a) Sag T2 centrado en linea media; (b, c) Ax T1 + Gd; (e, f) Cor T1 + Gd.
Arteriografia cerebral con sustraccion digital: (d) Cor con contraste a través de arteria carotida interna derecha.

Extensa malformacidn vascular con vasos andmalos intraparenquimatosos a nivel fronto-parietal derecho y cuerpo

calloso (flechas verdes). Venas de calibre aumentado que drenan en el seno sagital superior y en |la vena cerebral
interna derecha (flechas azules). Areas de parénquima normal interpuestas entre la malformacion vascular (circulo rojo)
gue en la angiografia se identifican como zonas radiolucentes dentro del nidus. En la angiografia no se objetivo lavado

Venoso precoz.

La angiopatia proliferativa es un tipo de malformacidén vascular en la que existe tejido cerebral normal
interpuesto entre el nidus vascular. Se caracteriza por la proliferacion endotelial y la angiogénesis: el tejido
adyacente al nidus se encuentra en un estado de hipoperfusion creando un circulo vicioso de respuesta

angiogenica progresiva.

Es frecuente que un lébulo o hemisferio cerebral completo estén afectos.

No existe drenaje venoso precoz.
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RM craneal: (a3, b, c) Sag T2; (d) Cor T2 FLAIR; (e) Sag T2 FLAIR; (F) Ax T2.

Multiples lesiones hiperintensas en T2/FLAIR: en el cuerpo del cuerpo calloso y sustancia blanca periventricular frontal
derecha (circulo verde), periventricular parietal izquierda (flecha azul), subcorticales frontales bilaterales (circulos
rojos), en pedunculo cerebeloso derecho (circulo morado) y otras periventriculares no mostradas.

La esclerosis multiple (EM) es una enfermedad desmielinizante inmunomediada. Para su diagnostico por
imagen es necesaria la demostracion de la diseminacion espacial y temporal de las lesiones.

La presentacion en |la edad pediatrica tiene como caracteristicas:
*Lesiones de la sustancia blanca periventricular, que pueden incluir el cuerpo calloso.
*Lesiones de la sustancia blanca yuxtacortical y subcortical.

*Lesiones infratentoriales, que son un 25% mas frecuentes al diagnostico de la enfermedad en la edad
pediatrica comparado con los adultos.

*Lesiones de la médula espinal, que suelen tener margenes bien definidos y se extienden hasta dos
cuerpos vertebrales.

*Lesiones corticales, pequenas y dificiles de detectar en secuencias convencionales. Las secuencias
avanzadas como DIR ayudan en su diagnostico.

*Black holes (lesiones hipointensas en T1 que no realzan). Representan cronicidad y son el resultado de
una desmielinizacion o pérdida axonal grave. En pediatria la presencia de black holes es un predictor fuerte
de EM.

*Realce de las lesiones, que es mas frecuente en las RM iniciales en edad pediatrica que en adultos, ya que
estos presentan un componente inflamatorio mayor al inicio.
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RM craneal: (a) Sag T2; (b) Cor T2.
Multiples lesiones hiperintensas en T2 a lo largo del cuerpo calloso (circulo verde) y en ambos hemisferios cerebelosos

(flechas azules).
En este caso se tratdo de una linfohistiocitosis hemofagocitica asociada a mutacion del gen PRF1.

La linfohistiocitosis hemofagocitica (HHF) es un sindrome hiperinflamatorio grave causado por activacion
aberrante de macrofagos y células T citotoxicas que se manifiesta clinicamente como un cuadro febril
asociado a citopenias, hiperferritininemia y esplenomegalia. Se inicia generalmente en los primeros meses o
anos de vida, y en ocasiones en el utero, aunque puede desarrollarse en la infancia tardia o en el adulto.

Puede ser de origen genético (forma autosdmica recesiva), o adquirida (secundaria a infecciones,
inmunodeficiencia o neoplasias). Hay cinco subtipos de la enfermedad hereditaria. La etiologia del tipo 1 es
desconocida. Los tipos 2-5 son causados por mutaciones en el gen PRF1, el gen UNC13D, el gen STX11 v el

gen STXBP2, respectivamente.

Elevada mortalidad sin un tratamiento adecuado, existe riesgo de una rapida progresion a fallo
multiorganico y de afectacién del SNC con secuelas a largo plazo. En neuroimagen el diagnostico diferencial
es con otros procesos neuroinflamatorios o infecciosos principalmente. Los criterios de la HHF que se deben
cumplir son 5 de los siguientes: fiebre > 38,5°C; esplenomegalia; citopenias: hemoglobina <90 g/|, plaquetas
< 100.000/mm3, neutroéfilos <1000/mm3; hipertrigliceridemia y/o hipofibrinogenemia; ferritina >500 pg/I;
sCD25 > 2400 U/ml; descenso o ausencia de actividad citotoxica NK, hemofagocitosis en médula dsea, LCR o
ganglios linfaticos.
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RM craneal: (a) Sag T2; (b) Sag T1; (c) Sag T1+Gd; (d) Ax T2; (e) Ax T2 FLAIR.

Tumoracion multiloculada en el tallo hipofisario, de predominio quistico (flecha verde). El| componente quistico es
levemente hiperintenso en FLAIR y en T1 (flecha azul). Presenta un realce periférico tras la administracion de gadolinio
(flecha roja). La adenohipofisis es de tamano normal (flecha amarilla) y no se identifica la senal hiperintensa en T1 de |a

neurohipofisis.

El craneofaringioma forma parte de los tumores selares de |la edad pedriatrica. Desde |la 52 Clasificacion de
los Tumores del Sistema Nervioso Central de la WHO (World Health Organization) el craneofaringioma
adantinomatoso y el papilar, que previamente se consideraban subtipos de craneofaringioma, se consideran
dos tumores diferentes, con diferentes caracteristicas y distribucidon demografica.

El craneofaringioma adantinomatoso suele localizarse en la region selar o infundibulo-tuberal. La imagen
caracteristica sigue la “regla del 90%”: el 90% son quisticos, el 90% presenta calcificaciones, el 90% realza y
mas del 90% tiene un componente supraselar. El craneofaringioma papilar es mucho menos frecuente en la
edad pediatrica (la mayoria de los casos se han descrito en individuos de 17-18 anos) por lo que las
caracteristicas por imagen descritas suelen pasar por alto las especificidades de la edad pediatrica.
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Quiste de Rathke
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RM craneal: (a) Sag T2; (b) Sag T1; (c) Sag T1+Gd.
Nodulo en la pars intermedia de la glandula hipofisaria hipointenso en T2 (flecha verde) e hiperintenso en T1. Tras la
administracion de contraste no presenta realce. Adenohipofisis desplazada discretamente hacia delante (flecha azul), el

tallo (flecha amarilla) y la neurohipofisis (flecha roja) tienen caracteristicas normales.

El quiste de la hendidura de Rathke es una lesién que se cree que deriva de remanentes de la bolsa de
Rathke. Generalmente se localiza en |la pars intermedia de la hipofisis aunque puede ubicarse supraselar

afectando al tallo hipofisario.

Son lesiones bien definidas, sin calcificaciones y sin realce en anillo. Su senal puede variar en funcion de su
contenido, a mayor contenido proteinaceo mayor sera la senal en T1 y menor en T2.

Frecuentemente presentan un nodulo intraquistico hiperintenso en T1 que no suele realzar pero que puede
presentar un muy leve realce. Las paredes del quiste no realzan, no hay que confundir el realce precoz de |a

glandula hipofisaria con realce mural del quiste.

Los quistes menores de 5 mm se consideran variantes de la normalidad; entre 5-10 mm suelen ser
asintomaticos y los de mayor tamano pueden dar sintomas.

Pueden mantenerse estables, aumentar de tamano o incluso desaparecer.
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Neurohipofisis ectopica

RM craneal: (a) Sag T1; (b) Sag T2.

Adenohipofisis de pequeno tamano (flecha verde) e infundibulo hipofisario muy fino (flecha azul). Se identifica una
estructura nodular hiperintensa en T1 (flecha roja) a nivel del tuber cinereum compatible con |la neurohipofisis en
posicion ectopica.

La neurohipofisis es un érgano con un origen completamente diferente a la adenohipofisis. La neurohipofisis
representa los axones distales de las neuronas que residen en los nucleos supradptico y paraventricular del
hipotalamo. Los cuerpos de estas neuronas crean las hormonas peptidicas vasopresina y oxitocina, que
viajan a través de los axones neuronales atravesando el infundibulo y se almacenan en granulos secretores
en la neurohipofisis. La hipersenal caracteristica en T1 de la neurohipdfisis es debida al componente
peptidico de estas hormonas, que presentan un tiempo de T1 corto.

Si durante el desarollo embrionario se produce una migracion incompleta de la neurohipo6fisis hasta la silla
turca, ésta se puede ver a lo largo del suelo del Ill ventriculo como un acortamiento en T1. Esto se conoce
como neurohipofisis ectopica. El tallo hipofisario caudal a |a neurohipofisis ectopica sera hipoplasico o
estara ausente. Como consecuencia de un infundibulo hipoplasico y un mal desarrollo del sistema venoso
portal hipotalamo-hipofisario, los pacientes a menudo presentan disfuncion adenohipofisaria (mas
frecuentemente déficit de hormona de crecimiento).
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RM craneal. (a) Ax T2; (b) Sag T2; (c) Ax T2; (d) Sag T2 FLAIR.
Dilatacion del sistema ventricular: de los ventriculos laterales y el tercer ventriculo. Se muestra una estructura quistica,
en la localizacion de la glandula pineal (flecha verde), con algun septo fino (flecha azul) y que no suprime

completamente su senal en FLAIR (flecha roja).

El quiste pineal es un hallazgo fisioldgico que se puede encontrar en hasta el 50% de las pruebas de imagen
realizadas en ninos. Generalmente son lesiones asintomaticas y presentan las siguientes caracteristicas:

* Una pared fina (<2 mm) y lisa, sin nddulos murales ni masa de partes blandas.
* Puede ser uniloculado o presentar septos internos finos.

* Puede presentar un nivel liquido.
* Por su contenido proteinaceo puede no suprimirse completamente su senal en FLAIR.
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Ventriculomegalia post-hemorragica y quiste de la fosa
posterior
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RM craneal: (a) Ax T2; (b) Sag T2; (c) Cor T2; (d) Ax GRE T2*; (e, f) Sag T2.

Dilatacion del sistema ventricular (ventriculos laterales y tercer ventriculo), principalmente colpocefalia (flechas
verdes). Quistes en surcos caudotalamicos bilaterales y adyacentes a las astas frontales (flechas azules). Restos de
hemosiderina en la superficie ependimaria (flechas rojas). Cavum septum pellucidum y vergae (flecha morada).
Acueducto de Silvio de calibre conservado (flecha amarilla), sin identificar artefacto de flujo. El cuerpo calloso esta
adelgazado de forma generalizada (flecha naranja).

Disminucion de tamano de la cisterna supravermiana, ascenso y rotacion antihoraria del vermis. Aumento del angulo
tegmento-vermiano. Estructuras lineales adyacentes al IV ventriculo que plantean el diagndstico diferencial entre
adherencias post-hemorragicas vy el quiste de Blake (flechas negras discontinuas).
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RM craneal: (a) Sag T1; (b) Sag T2.

Dilatacion del sistema ventricular, muy marcada a nivel del tercer (flecha verde) y cuarto ventriculo (flecha azul). A nivel
del acueducto de Silvio se muestra una imagen hiperintensa en Tl e hipo/isointensa en T2 (flecha roja) que
corresponde con restos hemorragicos (paciente con antecedentes de hemorragia de la matriz germinal grado Ill).

La hemorragia de la matriz germinal es la causa mas frecuente de hemorragia intracraneal en neonatos y se
relaciona con la prematuridad. Como complicaciones pueden ocurrir hidrocefalia post-hemorragica,
formacion de quistes subependimarios y leucomalacia quistica periventricular.

Por otro lado, el quiste persistente de la bolsa de Blake es consecuencia de un fallo durante |la época fetal de
la perforacion de la bolsa de Blake.

Durante el desarrollo embriologico del IV ventriculo, se forma un pliegue transversal en su techo que engloba
la meninge primitiva vascular (que formara el plexo coroideo del techo del IV ventriculo) y que lo divide en
area membranacea anterior (superior) y posterior (inferior). La bolsa de Blake representa una evaginacion del
area membranacea posterior, que se fenestra y origina el foramen de Magendie al final de la 102 semana.

Si la bolsa de Blake no se perfora, se ensancha formando una estructura similar a un quiste, que se proyecta
en la cisterna magna y actua como una cuna por debajo del vermis cerebeloso. Como resultado, el vermis
(que en si mismo no presenta anomalias) se eleva y gira pasivamente en sentido antihorario debido al
aumento del volumen de la bolsa de Blake.
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Whitehead MT, Barkovich MJ, Sidpra J, et al. Refining the neuroimaging definition of the dandy-Walker phenotype. AJNR. American Journal of Neuroradiology. 2022;
43(10): 1488—1493.

RM craneal: (a) Sag T2, (b) Ax T2.

Vermis inferior hipoplasico, con elevacion y rotacion antihoraria (flecha verde). Marcada dilatacion del 1V ventriculo
que ocupa gran parte de la fosa posterior (flecha azul). Angulo tegmento-vermiano aumentado (199) (lineas rojas).

Agenesia del segmento rostral del cuerpo calloso (flecha amarilla) e hipoplasia del resto del cuerpo calloso con
gradiente antero-posterior.

El fenotipo Dandy-Walker, recientemente redefinido (Whitehead MT, Barkovich MJ, Sidpra J, et al. Refining
the neuroimaging definition of the dandy-Walker phenotype. AJINR. American Journal of Neuroradiology.
2022; 43(10): 1488-1493): hipoplasia inferior del vermis (obligatorio), desplazamiento inferolateral de la tela
coroidea/plexo coroideo (obligatorio cuando es visible), un lébulo caudal desaparejado o “tail sign”

(obligatorio cuando es visible), un angulo tegmento-vermiano aumentado y un angulo fastigial obtuso,
siendo estas dos ultimas las medidas cualitativas mas significativas.

El tamano del cuarto ventriculo, el tamano de la fosa posterior y la ubicacion de la torcula deben ser criterios
diagnosticos minimizados en cuanto a relevancia. Estos estan relacionados en gran medida con el grado de
resistencia al flujo de salida del IV ventriculo y no son consecuencias directas de la lesion o malformacion (en
concreto, la alteracion del desarrollo del vermis posterior).
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RM craneal: (a) Sag T2; (b) Cor T2. RM medular lumbosacra: (c) Sag T1; (d) Sag T2; (e, f) Ax T2.
Se muestra una fosa posterior de pequeno tamano (linea verde), con descenso amigdalar hasta el nivel de C5 (flecha azul).

El IV ventriculo esta colapsado (flecha roja) y los ventriculos laterales y el lll ventriculo dilatados (flecha amarilla).

Porencefalia frontal izquierda (flecha morada).
A nivel lumbosacro se aprecia saco con componente quistico y fibras medulares (flecha rosa), en contacto con el espacio

epidural medular (flecha naranja), que representa un mielomeningocele.

La malformacion de Arnold Chiari tipo Il tiene una asociacion aproximada de 1:1 con el mielomeningocele
lumbosacro abierto. Debido a |la fuga de liquido cefalorraquideo secundario a la disrafia espinal, hay una presién
intracraneal menor de lo esperado dando lugar a un fallo en la expansion de |la vesicula rombencefalica. Esto se
traduce en hundimiento del tronco encefalico y el cerebelo, con extension caudal de las amigdalas y el vermis y

a un agrandamiento del foramen magnum.
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Kundishora AJ, Allington G, Mc Gee S, et al. Multiomic analyses implicate a neurodevelopmental program in the pathogenesis of cerebral arachnoid cysts. Nat Med.
Nature Medicine. 2023 Mar; 29(3): 667-678.

RM fetal: (a) Sag T2. Ecografia transfontanelar: (b) al mes de vida y (c) al 42 mes de vida. TC craneal: (d) Sag y (f) Ax tras
valvula de derivacion. RM craneal: (e) Ax T2.

Quiste de gran tamano que ocupa la fosa posterior (flecha verde), desplazando anteriormente el vermis (flecha azul) y
los hemisferios cerebelosos (flechas moradas). A partir del 42 mes de vida se identifica dilatacion del sistema
ventricular (ventriculos laterales y tercer ventriculo) (flecha roja) en ecografia, TC y RM. Tras el tratamiento con valvula
de derivacion ventriculo-peritoneal se muestra la disminucion del tamano del quiste (flecha amarilla) y de la
ventriculomegalia, permaneciendo la disminucion de tamano cerebelosa.

Los quistes aracnoideos son acumulos de LCR que surgen tras division de las capas que forman la aracnoides.
Le etiologia de la mayoria de estos quistes no esta clara, aunque es probable que se formen debido a una
division anormal durante el desarrollo embrionario de esta capa meningea. Se ha visto que existen ciertos
genes, que actuan a mitad de la gestacion en el desarrollo neural y de las meninges, que se asocian con la
aparicion de estos quistes, en comparacion con individuos sanos.

En la fosa posterior, el quiste aracnoideo se identifica como un aumento del espacio subaracnoideo a nivel
retrovermiano junto con un vermis cerebeloso sin anomalias del desarrollo.
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RM craneal: (a, b) Cor T2. Se muestra una disminucion del volumen del vermis cerebeloso superior e hiperintensidad
de senal en T2 (circulo verde).

La atrofia del vermis superior es un hallazgo frecuente en los estudios de imagen de seguimiento de
pacientes que sufrieron encefalopatia hipdxico isquémica (EHI) moderada/grave en el periodo neonatal.
Este tipo de atrofia debe ser diferenciada de l|la atrofia cerebelosa superior que se da en trastornos
relacionados con el gen ITPR-1, especialmente en ausencia de antecedentes de evento hipoxico-isquémico

perinatal.

Sargent MA, Poskitt KJ, Roland EH, et al. Cerebellar vermian atrophy after neonatal hypoxic-ischemic
encephalopathy. AJNR. American Journal of Neurorradiology. 2004; 25(6):1008-15.
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RM fetal con secuencias Single Shot Fat Spin Echo (SSFSE). (a, b) Ax T2 de craneo; (c) Sag T2 de craneo.
Dilatacion aneurismatica de |la vena de Galeno (flecha verde), que ejerce efecto masa sobre el tercer ventriculo.
Dilatacion del seno recto (flecha azul), torcula (flecha roja), senos transversos (flechas amarillas) y sigmoides.

La malformacidon aneurismatica de la vena de Galeno (MAVG) es una anomalia del desarrollo que da lugar a
un shunt arteriovenoso y drenaje venoso hacia estructuras de la linea media posterior. La alteracion es
resultado de una derivacion de sangre que produce un flujo excesivo, dilatando la vena de Galeno y el seno
recto. La vena de drenaje puede no ser |la vena de Galeno en si misma, sino su precursora: la vena
prosencefalica mediana de Markowski (VPM), que, debido a este flujo sanguineo excesivo no madura de
forma correcta en la vena de Galeno y el seno recto.

Hay dos subtipos de MAVG:

-El tipo coroideo, en el que hay una malformacion arteriovenosa de la vasculatura coroidea. Se suelen
presentar en el periodo perinatal con sintomas secundarios a insuficiencia cardiaca de alto gasto.

-El tipo mural, en el que hay una fistula arteriovenosa. Puede tener una unica fistula o multiples fistulas;
cuantas mas y mas grandes sean las fistulas, antes se presentaran los sintomas.
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RM craneal: (a) Ax T1; (b) Ax T2* GRE. TC craneal con contraste en fase venosa: (c, d) Cor en ventana de partes blandas;

(e) Sag en ventana de partes blandas; (f) Reconstruccion VR.
En el tejido pericraneal a nivel occipital se observa un alteracion de la senal mal definida (circulo verde). En TC se

visualiza un defecto o0seo focal entre |la sutura sagital (flecha azul). Adyacente, a nivel epicraneal se visualiza una
estructura vascular dilatada (flecha morada) y otras de menor tamano que probablemente correspondan a venas

epicraneales (flecha amarilla).

El sinus pericranii es una malformacion vascular venosa en la que existe una comunicacion vascular andmala
transdiploica entre los vasos venosos extracraneales y los senos venosos durales intracraneales.

En la mayoria de los casos se presenta como un nédulo subcutaneo de coloracion violacea, depresible, no
doloroso, que puede incrementar de tamano con las maniobras de Vasalva.

No existe una prueba de imagen de eleccidn para su diagnostico, y suele ser necesaria la realizacion de varias
técnicas de imagen hasta llegar a un diagnodstico definitivo.
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RM fetal con secuencias Single Shot Fat Spin Echo (SSFSE): (a) Ax oblicuo T2; (b) Ax T2; (c) Sag T2.

RM craneal a los 4 dias de vida: (d) Sag T2; (e) reconstruccion 3D del craneo; (f) AxT2; (g) Ax T1 + Gd

Feto unico en situacion longitudinal con presentacion cefalica. Defecto 6seo en la linea media entre ambos occipitales
(flecha verde), con pequena herniacion del parénquima (flecha azul) y masa extracraneal de predominio quistico (flecha
roja). La masa extracraneal contiene la prensa de Herofilo (flecha morada) y una pequefa porcion de parénquima
occipital herniado. Dilatacidn asimétrica de los ventriculos laterales.
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Conclusiones

La imagen de la linea media intracraneal nos ofrece una rica informacion
sobre anomalias tanto congénitas como adquiridas. En ocasiones la “no
normalidad” se trata de un hallazgo incidental mientras que otras veces
podemos observar malformaciones complejas del SNC. El conocimiento

profundo de |la anatomia es, por lo tanto, esencial para detectar vy

caracterizar las alteraciones en esta localizacion.
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