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RESUMEN

Fundamento: Dos de las tres formas en que se presentan los quistes intracraneales de la linea
media anterior son: cavum septum pellucidum y cavum vergae; estos normalmente desaparecen
después del nacimiento, de persistir suelen ser asintomaticos, pero también pueden estar
asociados a manifestaciones obstructivas, trastornos psicoticos o alteraciones del neurodesarrollo
gue demandan de un seguimiento clinico.

Objetivo: Reportar el caso de un paciente de 6 meses con persistencia de estructuras del periodo
embrionario en posible asociacion con retraso del desarrollo psicomotor.

Presentacion de caso: Por lo infrecuente que resulta en la practica, se informa el caso de un
paciente de 6 meses con una persistencia del cavum septum pellucidum y cavum vergae en el que
se destaca la posible asociacion del retraso del neurodesarrollo a la persistencia de estas
estructuras. El diagndstico se realizé de forma precoz y se intervino oportunamente.
Conclusiones: La presentacion del caso aportdé evidencias epidemioldgicas que favorecen la
posible asociacion entre la persistencia de estas estructuras embrionarias y el retraso del
desarrollo psicomotor.

DeSC: TABIQUE PELUCIDO; TRASTORNOS PSICOMOTORES; INFORMES DE CASOS.
Palabras clave: Cavum septum pellucidum; cavum vergae; tabique pelicido; trastornos
psicomotores; retraso psicomotor; informes de casos.

ABSTRACT

Background: Two out of the three forms in which intracranial anterior midline cysts present are:
These usually disappear after birth; if they persist, they are often asymptomatic, but may also be
associated with obstructive manifestations, psychotic disorders or neurodevelopmental disorders
that require clinical follow up.

Objective: To report a case of a 6-month-old patient with persistence of embryonic period
structures in possible association with psychomotor developmental retardation.

Case presentation: Because of how infrequent it is in practice, a case of a 6-month-old patient
with a persistent cavum septum pellucidum and cavum vergae is reported in which the possible
association of neurodevelopmental delay with the persistence of these structures is pointed out.
The diagnosis was made in an early manner and it was timely intervened.

Conclusions: The case presentation provided epidemiological evidences that encourage the
possible association among the persistence of these embryonic structures and psychomotor
developmental retardation.

MeSH: SEPTUM PELLUCIDUM; PSYCHOMOTOR DISORDERS; CASE REPORTS.

Keywords: Cavum septum pellucidum; cavum vergae; septum pellucidum; psychomotor
disorders; psychomotor retardation; case reports.
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INTRODUCCION

Durante la vida intrauterina existen en la linea media cerebral estructuras cavitadas normales que
en ocasiones persisten después del nacimiento y se confunden con otras enfermedades. @

El cavum septum pellucidum (CSP) es una cavidad que se delimita entre las dos hojas delgadas
del septum, situado en la parte media del encéfalo, limitada entre el tercer ventriculo y el cuerpo
calloso. @ Esta estructura es una parte esencial de la evaluacién del sistema nervioso central
durante el segundo trimestre del embarazo. ®

En ocasiones las capas del septum pellucidum no se fusionan por detras a las columnas del fornix,
provocando la aparicion del cavum vergae (CV), el cual es cominmente descrito junto con el
cavum septum pellucidum. ¥ No estéa claro si el quiste del cavum vergae es la porcién posterior
del CSP o si se desarrolla independientemente y se comunica con este. ©

Estas estructuras estan presentes en el 100 % de los fetos, por lo que son consideradas como
normales en el neurodesarrollo durante la vida embrionaria, posteriormente se unen entre los 3 a
6 meses de vida en mas del 85 % de los casos, persistiendo en aproximadamente el 1 % de la
poblacién adulta. @

Se plantea que tanto la falta como la persistencia y ensanchamiento de estas estructuras, podrian
relacionarse indirectamente con anomalias neurolégicas en el desarrollo embriolégico de las
estructuras vecinas (cuerpo calloso, hipocampo, amigdala y nucleos septales). ®

Teniendo en cuenta el nimero limitado de informes de estas lesiones, se reporta el caso de un
lactante de 6 meses de edad, donde se encontré la posible asociacion de retraso del desarrollo
psicomotor con la persistencia de las estructuras antes mencionadas, y que, con el efectivo
diagndstico y temprana rehabilitacion por el personal de salud, el paciente logré revertir las
manifestaciones clinicas presentes, mejorando la calidad de vida.

CASO CLINICO

Presentacion de caso clinico con persistencia del CSP y CV, perteneciente al Policlinico
Universitario “Juana Naranjo Ledn” de Sancti Spiritus.

Lactante masculino, etnia caucasica, de 6 meses de edad, producto de parto distécico por cesarea,
a término (38.5 semanas), normopeso (3300 g) y Apgar al nacer de 8/9; con antecedentes
prenatales de alto riesgo por presentar imagen sugestiva de quiste aracnoideo, reportado en el
tercer trimestre de la gestacién y que se siguid por genética hasta el parto.

Posterior al nacimiento, ante la sospecha de otras malformaciones del sistema nervioso central
que comprometieran la salud del neonato, se decidio realizar una tomografia axial computarizada
de craneo simple, la que confirmd la presencia de CSP y CV persistentes:

Tomografia axial computarizada (TAC) simple de craneo:

e La densidad y apariencia de los hemisferios cerebelosos vermis y tallo es normal.

e El IV ventriculo es de tamafio normal. No se demuestran alteraciones en los angulos
pontocerebelosos, siendo ambos conductos auditivos internos de diAmetros normales.

¢ Buena diferenciacion entre la sustancia gris y blanca.

¢ En regidn supratentorial la densidad y apariencia del parénquima cerebral es normal.

e Se observa la presencia de cavidad triangular con densidad LCR, entre las
prolongaciones frontales de los ventriculos laterales en relacion con persistencia del
sistema ventricular primitivo (cavum vergae). Resto del sistema ventricular supratentorial
es normal.

¢ No alteraciones en la boveda del crdneo ni en las cavidades neumatizadas.

e Presencia de fontanelas en proceso de osificaciébn de caracteristicas y diametros
normales.

¢ No lesiones Oseas ni fractura de los huesos estudiados del neurocraneo ni viscerocraneo.
(Figura1 Ay B)
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Figura 1 A y B. Corte axial y sagital de TAC simple de crdneo donde se aprecia las
prolongaciones frontales de los ventriculos laterales conocido como cavum de septum
pellucidum.

El neonato evolucioné clinicamente normal y se egres6. Comenzo6 el seguimiento por el area de
salud; presentando un desarrollo fisico adecuado; hasta que a los 6 meses de vida acudi6 a
consulta programada y se detecté retraso del desarrollo psicomotor, ya que no cumplié con
algunos de los logros correspondientes para su edad.
Al examen fisico se constatd lactante entre el 90 y el 97 percentil (sobrepeso). Al realizar la
valoracion de su esfera neurol6gica se encontré que en decubito supino sonreia, seguia los objetos
con la mirada, desviaba la cabeza solo hacia el lado izquierdo, no se volteaba y al traccionar los
brazos la cabeza quedaba por detras. En decubito prono se apoyaba en antebrazo y levantaba la
cabeza hasta un angulo de 35°, ademas era incapaz de mantenerse sentado con apoyo. Se valor6
en consulta de neurodesarrollo y se indicaron examenes, entre ellos, el ultrasonido transfontanelar,
el cual informé:

¢ Fontanela anterior puntiforme que dificulta la exploracién

¢ No desviacion de estructuras cerebrales de la linea media

¢ Impresiona persistencia del sistema ventricular primitivo

o Astas frontales a nivel del atrio de 8 mm

¢ Patrén de surcos y giros normal

e Latidos arteriales presentes

¢ Resto de las estructuras impresionan normales
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DISCUSION

Los quistes de la linea media anterior presentan forma circular o eliptica y aparecen en la region
interhemisférica del cerebro. Estas lesiones son en su mayoria benignas, sin embargo, pueden
tener efectos patoldgicos en algunos enfermos dependiendo de su tamafio. ()

Se reconocen tres formas de cava intracraneal de la linea media anterior, el CSP, CV y cavum
vellum interpositum (CVI). Se ha planteado que los dos primeros (CSP y CV) no estan en
correspondencia con las cavidades ventriculares, ya que no contienen liquido cefalorraquideo ni
estan formados por revestimiento ependimario. ®

Estas estructuras constituyen hallazgos normales durante la etapa embrionaria, pues se presentan
en todos los fetos de 36 semanas, pero la persistencia de las mismas no es usual después del
nacimiento. El CSP y CV se detectan en neonatos y lactantes pequefios (como parte del desarrollo
embriofetal normal), su prevalencia disminuye grandemente en el primer afio de vida hasta su
desaparicion, manifestadndose solo en el 6 % de los infantes después de los 6 meses de vida. @
Se ha descrito que el quiste de CV tiene una prevalencia de 0.14 %, mientras que su incidencia
es desconocida. Hace su aparicion en cerca de un tercio de los recién nacidos, alrededor de los 6
meses de edad se ha obliterado en el 85 % de los cerebros normales y persiste en cerca del 1 %
de las personas en edad adulta. ®

La confirmacién del diagnéstico de estas dos estructuras (CSP y CV) requiere de estudios
imagenoldégicos, siendo la tomografia axial computarizada, 19 el examen complementario por
excelencia para confirmar la persistencia de las mismas, aunque el ultrasonido transfontanelar
también es de gran ayuda para evaluar las estructuras intracraneales y realizar una valoracion
preliminar de alteraciones morfoldgicas.

A pesar de que no se conoce con exactitud la relevancia clinica de estos quistes, se ha descrito la
posible asociacion de la persistencia de estas estructuras con dafios cognitivos y psicéticos;
ejemplo, Gonzalez Moreno A, et al. han publicado la coincidencia de la persistencia del CSP con
el retraso madurativo y del lenguaje. @

En 55 nifios hospitalizados con diagndstico de persistencia de CSP o CV, se observd por
resonancia magnética nuclear (RMN), la coexistencia de estas estructuras con retraso mental en
un 11 % de ellos. @V

En una investigacién efectuada en 48 casos que presentaron un CSP dilatado como unico defecto
durante la vida prenatal, se demostré en el 12.5 % de los estudiados, que la presencia de esta
estructura estuvo relacionada con un alto riesgo de retraso del neurodesarrollo. 2

El CSP persistente, es una anomalia congénita considerada como un marcador de disgenesia
cerebral, que se observa en pacientes con alteraciones del desarrollo intelectual, de ahi que los
datos experimentales apunten al papel de estas estructuras en los procesos relacionados con la
memoria y el aprendizaje. @3

En una investigacion donde se revisaron los estudios de neuroiméagenes de 249 nifios y adultos
evaluados y seguidos por retraso mental o retraso del neurodesarrollo, se encontré una
persistencia del CSP en el 15 % de los casos, una persistencia del CV en el 19.3 % de los mismos,
y la persistencia de ambas estructuras (CSP y CV) en el 7.65 % de los pesquisados. 4

Queda mucho por investigar acerca de estas estructuras y, aunque ambas se conocen desde hace
tiempo, continda siendo un enigma su importancia funcional y la conducta médica ante la
persistencia de estas después del nacimiento. % Es raro como indicacién el tratamiento quirtrgico,
sin embargo, en algunos casos muy sintomaticos, la expansion del quiste causa obstruccion al
libre flujo del liquido cerebro espinal a través del agujero de Monro, incrementandose asi la presion
intracraneal y generando hidrocefalia; % Es precisamente en estas situaciones raras, como la
hidrocefalia obstructiva, donde se requiere un tratamiento quirtrgico. @”) Aunque hasta el momento
no existe un consenso con respecto al manejo quirdrgico y endoscépico de los quistes del CSP y
CV sintométicos, la fenestracion endoscopica transcavum interfornicial, es un procedimiento
factible y eficiente que se recomienda en estos casos. (18
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Por el contrario, si la persistencia de estas cavidades no implica complicaciones como la ya
expuesta, solo se tratara la enfermedad a la cual se asocian (si es que existe) y se recomendaran
investigaciones adicionales que pueden incluir las neuroimagenes, de esta forma se establecera
con precision su presentacion clinica, particularmente los sintomas neuropsicolégicos, ademas de
proporcionar informacién de prondstico y opciones terapéuticas para los pacientes que la padecen.
(19)

En el paciente reportado se detectd la persistencia de estas estructuras después del nacimiento
en posible asociacion al retraso del desarrollo psicomotor, el cual se evidencié tempranamente por
la no adquisicién de las habilidades correspondientes a la edad, por ello se requirié de intervencion
oportuna a través de la rehabilitacion y estimulacion del paciente.

Debe sefialarse que, en el caso especifico del retraso psicomotor, su curso clinico desfavorable
se asocia en gran medida a un mal manejo del paciente y a una falta de estimulacion tanto por el
sistema de salud como por la familia. La evoluciéon clinica de este paciente fue satisfactoria y
estuvo garantizada por un adecuado seguimiento y una rehabilitacion personalizada.

CONCLUSIONES

El cavum septum pellucidum y cavum vergae son cavidades que se manifiestan en la linea media
del encéfalo como componente natural durante la vida embrionaria. Esta presentacion de caso
aport6 evidencias epidemioldgicas que favorecen la posible asociacion entre la persistencia de
estas estructuras y el retraso del desarrollo psicomotor, por lo que se podria realizar un
seguimiento a largo plazo de los nifios con persistencia de estas estructuras después del
nacimiento para determinar si tienen un mayor riesgo de presentar trastornos del desarrollo
neurolégico. Esto podria incluir pautas para el manejo clinico y la deteccion temprana de posibles
alteraciones en el neurodesarrollo.
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