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RESUMEN

En el siguiente trabajo de investigacion se estudié la agenesia del cuerpo calloso, una alteracion
del sistema nervioso central poco conocida. Antes que todo se debe definir que el cuerpo calloso
(CC) constituye el sistema de asociacion interhemisférica mas importante; su funcion
fundamental es el intercambio de informacion para que ambos cerebros trabajen de forma
coordinada, a través de su union transversal. Se entiende la agenesia del cuerpo calloso (ACC)
como una enfermedad rara, que puede diagnosticarse en el Gtero a partir de la vigésima semana
de gestacion, momento en el cual el cuerpo calloso (CC) se forma completamente. Tanto la
ecografia como la RM fetal permiten establecer este diagndstico. 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. Entre los resultados se
definié que no existe un tratamiento especifico. A pesar de eso, estad indicado un tratamiento de
rehabilitacién teniendo en cuenta que a pesar de la ausencia congeénita del cuerpo calloso, estan
integros los procesos de plasticidad neural que llevan a que en algunos casos se compense la
reduccién de la transferencia de informacion. Se concluyd que la agenesia del cuerpo calloso
tiene una presentacion clinica variada, desde la ausencia de sintomas hasta manifestaciones
neuroldgicas graves; siempre se deben descartar malformaciones concomitantes o sindromes
genéticos asociados, es fundamental saber que el diagndstico prenatal es el objetivo,
especificamente por medio de la ecografia de detalle anatomico entre la semana 20-24 de
gestacion, lo que permitira en enfoque terapéutico precoz logrando mejor pronéstico para el

paciente.

Palabras claves: Cuerpo calloso, sistema nervioso central, ecografia, gestacion y malformacion.

Revista Cientifica de Investigacion Actualizacion del Mundo de las Ciencias. 2(3). pp. 309-320



Agenesia del cuerpo calloso: una alteracion del sistema nervioso central poco

conocida

Vol. 2, nim. 3., (2018)

Mery Adriana Franco Carrasco; Jenny Jazmin Ortega Flores; Inés Jacqueline Arboleda Enriquez;
Andrea Carolina Villao Recalde

ABSTRACT

In the following research work, the agenesis of the corpus callosum, a poorly understood
alteration of the central nervous system, was studied. First of all, it must be defined that the
corpus callosum (CC) constitutes the most important interhemispheric association system; its
fundamental function is the exchange of information so that both brains work in a coordinated
way, through their transversal union. The agenesis of the corpus callosum (ACC) is understood
as a rare disease, which can be diagnosed in the uterus after the twentieth week of gestation, at
which time the corpus callosum (CC) is completely formed. Both ultrasound and fetal MRI allow
this diagnosis to be established. It is produced by an aggression on the terminal lamina during the
seventh or twelfth week of gestation, which brings with it partial agenesis and after the
eighteenth week, hypoplasias. Among the results, it was defined that there is no specific
treatment. In spite of that, a rehabilitation treatment is indicated taking into account that despite
the congenital absence of the corpus callosum, the processes of neural plasticity are integral,
which in some cases compensates for the reduction in the transfer of information. It was
concluded that the agenesis of the corpus callosum has a varied clinical presentation, from the
absence of symptoms to severe neurological manifestations; concomitant malformations or
associated genetic syndromes should always be ruled out, it is essential to know that prenatal
diagnosis is the objective, specifically by means of ultrasound of anatomical detail between week
20-24 of gestation, which will allow an early therapeutic approach achieving better prognosis for

the patient.

Key words: Corpus callosum, central nervous system, ultrasound, gestation and malformation.
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Introduccion.

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 traves de su union transversal. Su concavidad inferior cubre
fundamentalmente a los ventriculos laterales y esta formado desde el punto de vista anatomico
por la rodilla que termina en un extremo afilado llamado pico, el segmento medio, que es el
cuerpo propiamente dicho o tronco, el cual 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 (Rodriguez, Martinez, & Renté, 2016)

La agenesia del cuerpo calloso (ACC) es una enfermedad rara, que puede diagnosticarse
en el Gtero a partir de la vigésima semana de gestacion, momento en el cual el cuerpo calloso
(CC) se forma completamente. Tanto la ecografia como la RM fetal permiten establecer este

diagnostico (Gongalves, y otros, 2003).

El cuerpo calloso estd presente s6lo en mamiferos placentarios y se compone de
aproximadamente 200 a 800 millones de axones que conectan ambos hemisferios cerebrales. La
disgenesia del cuerpo calloso puede ser completa (agenesia del cuerpo calloso) o parcial
(hipoplasia del cuerpo). La agenesia del cuerpo calloso es una malformacién que puede ocurrir
de forma aislada o en asociacidn con otras alteraciones sistémicas o del sistema nervioso central
y es una de las malformaciones mas frecuentes en el cerebro, con una prevalencia estimada de 1
en 4 000 nacidos vivos. Se describe que esta presente en el 0,3 a 0,7 % de la poblacién general,

en individuos con trastornos del neurodesarrollo se ha descrito que la agenesia del cuerpo calloso
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compromete al 3-5 % de los pacientes, con una prevalencia de 230 en 10 000 (Aljure, Rangel,

Ramos, Rodriguez, & Rodriguez, 2017)

La agenesia del cuerpo calloso (ACC) es una anomalia que consiste en la ausencia parcial
o total, de forma congénita 0 mediante condicidén neuropatologica, 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 ldmina terminal durante la séptima o duodécima semana de
gestacion, que trae consigo agenesias parciales y después de la decimoctava semana, hipoplasias.

(Rodriguez, Martinez, & Renté, 2016)

Estas son consecuencia de un proceso de desarrollo intrinsecamente anormal del sistema
nervioso central (S.N.C.). Sin embargo, las malformaciones pueden deberse también a factores
extrinsecos como teratdégenos o infecciones. Defectos selectivos de la morfogénesis pueden dar
lugar a malformaciones facilmente reconocibles. Algunas de ellas pueden clasificarse por la
morfologia inicial del desarrollo responsable del defecto. Estas anomalias de la morfogénesis.
pueden consistir en una anomalia mesodérmica primaria, una ausencia de cierre del tubo neural
(neurulacion), una proliferacién y migracion defectuosa de neuronas y células precursoras, una
segmentacion y formacion de surcos anormales y agenesia e hipoplasia. En mas del 60% de los
casos no se conoce la etiologia de las malformaciones del S.N.C. Entre los factores hereditarios
que pueden producir malformaciones del sistema nervioso destacan los trastornos autosomicos y
ligados al cromosoma en un 7.5% y 6% respectivamente. (Martinez, Granados, Sandoval, &

Zepeda, 2004)
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Existe gran variabilidad clinica, ya que los pacientes pueden ser asintomaticos o presentar
manifestaciones neurologicas como retraso mental, problemas visuales y convulsiones. El
diagnostico prenatal puede realizarse mediante ecografia y resonancia magnética a partir de la
semana 20 de gestacion. El diagndstico posnatal puede hacerse mediante ecografia, tomografia

computarizada y resonancia magnetica. (Aljure, Rangel, Ramos, Rodriguez, & Rodriguez, 2017)

La inteligencia puede ser normal, o, en el caso de los nifios con malformaciones
cerebrales mas graves, puede haber incapacidad intelectual, convulsiones, hidrocefalia, y
aumento del tono muscular (espasticidad). Cada persona diagnosticada con la ACC es un caso
anico ya que las sefiales y sintomas son muy variadas dependiendo del tipo de defecto y
problemas asociados. Algunas personas con ACC aislada no tienen problemas aparentes

(National Institute of Neurological Disorders and Stroke, 2016)

La evaluacion ecografica, realizada en el segundo trimestre del embarazo puede ser el
primer paso diagnostico de la agenesia, la cual debe sospecharse con el hallazgo de signos
ecogréaficos indirectos como ausencia de cavum del septum pellicidum, ventriculomegalia,
colpocefalia, paralelizacion de los ventriculos laterales y engrosamiento de la fisura

interhemisférica. (Aljure, Rangel, Ramos, Rodriguez, & Rodriguez, 2017)

El diagnostico posnatal puede llevarse a cabo mediante la realizacién de ecografia,
tomografia computarizada o resonancia magnética cerebral. Es ideal que, en cualquier escenario
diagnostico, prenatal o posnatal, se utilice la resonancia ya que tiene mayor sensibilidad y
especificidad, principalmente para encontrar anomalias anatdmicas asociadas. No siempre los

hallazgos imagenoldgicos se correlacionan con la clinica del paciente, puesto que puede ocurrir
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que pacientes con agenesia del cuerpo calloso no desarrollan ningln tipo de manifestacion
clinica y presentan un desarrollo cognitivo normal (Aljure, Rangel, Ramos, Rodriguez, &

Rodriguez, 2017)
Materiales y métodos.

Para llevar adelante este estudio se utilizd la metodologia de la investigacion documental
para recopilar la informacion necesaria para obtener resultados, sacar conclusiones y poder
brindar recomendaciones. Esto es imprescindible, ya que investigar implica conocer los
antecedentes y el estado del arte del objeto de estudio. Los antecedentes estan referidos a las
investigaciones ya realizadas acerca del tema, y cuyos resultados deben tener en cuenta. (Jurado

Rojas, 2002)

La investigacion documental consiste en la recoleccion de documentos, categorizarlos,
analizarlos; para después poder presentar un resultado coherente. El objetivo de esta metodologia
es el aporte de nuevos conocimientos. Se puede enumerar en los siguientes pasos: realizar un
proceso de abstraccion cientifica, generalizando sobre la base de lo fundamental; utilizar los
procedimientos l6gicos y mentales de toda investigacion; tales como: analisis, sintesis,
deduccidn, induccidn, entre otros; y se debe a una recopilacion adecuada de datos, que permiten
redescubrir hechos, sugerir problemas, ubicar hacia otras fuentes de investigacion, orientar

formas para elaborar instrumentos de investigacion y elaborar hipétesis. (Baena, 1983)

Este estudio se aval6 en una investigacion bibliografica que evitar repetir investigaciones

previamente realizadas. Esto es primordial, ya que investigar implica conocer los antecedentes y
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el estado del objeto de estudio. Los antecedentes estan referidos a las investigaciones ya
realizadas acerca del tema, y cuyos resultados se deben tener en cuenta al momento de iniciar un

trabajo académico. (Alvarez Coral, 1996)

Con todo este material que se obtuvo luego de una prolija y minuciosa revision
bibliografica no experimental, la cual consistio en la revision y el analisis de diversos articulos
médicos e informes con referencia a la agenesia del cuerpo calloso. De esta forma se pudo

indagar y obtener resultados mas certeros en esta investigacion.
Resultados.

El CC se forma entre la octava y la vigésima semana de gestacion. Su agenesia es una
malformacion rara, resultado de una agresién que se ha producido antes del inicio de su
desarrollo. Aunque la fisiopatologia de la ACC no se conoce del todo Segln algunos autores,
existe una mayor incidencia de la ACC en el sexo masculino. Las ACC pueden ser esporadicas Y,
aunque su causa 0 sus causas aun se desconocen, parecen asociarse a infecciones viricas y no
viricas (gripe, rubéola, toxoplasmosis), a factores toxicos exdgenos (cocaina, valproato y alcohol,
que produce el sindrome alcohdlico fetal) y enddgenos (acidosis lactica, hiperglicinemia).

(Gongalves, y otros, 2003)

Algunos investigadores han indicado la asociacién de la ACC a factores vasculares.
Cuando son hereditarias, su patrén de transmision genética es mayoritariamente autosémico
recesivo. Existen también referencias a transmisiones autosomicas dominantes y a transmisiones

recesivas ligadas al cromosoma X. Las ACC pueden producirse de manera aislada o formar parte
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de cuadros sindrémicos especificos, como son los sindromes de Aicardi, Apert, Shapiro,

orofaciodigital y de la hendidura mediofacial (Goncalves, y otros, 2003)

El prondstico depende del grado y gravedad de las malformaciones. La ACC no causa la
muerte en la mayoria de los nifios. El retraso mental no empeora. Aunque muchos nifios con el
trastorno tienen inteligencia promedio y llevan una vida normal, las pruebas neuropsicoldgicas
revelan diferencias sutiles en la funcién cortical superior comparado con otros nifios de la misma
edad y educacion que no tienen ACC. (National Institute of Neurological Disorders and Stroke,

2016)

No existe un tratamiento especifico. A pesar de eso, esta indicado un tratamiento de
rehabilitacion teniendo en cuenta que a pesar de la ausencia congénita del cuerpo calloso, estan
integros los procesos de plasticidad neural que llevan a que en algunos casos se compense la
reduccién de la transferencia de informacion. El tratamiento debe iniciarse lo antes posible para
aprovechar la plasticidad del sistema nervioso; ademas, hay que tener en cuenta que el objetivo
de la rehabilitacion es mejorar el funcionamiento global del paciente, las cuales incluyen: terapia
del habla, fisioterapia, psicomotricidad, terapia ocupacional o educativa, acompafiado de
formacion de los padres y asesoramiento a los profesores (Aljure, Rangel, Ramos, Rodriguez, &

Rodriguez, 2017)
Conclusiones.

La agenesia del cuerpo calloso tiene una presentacion clinica variada, desde la ausencia

de sintomas hasta manifestaciones neurol6gicas graves; siempre se deben descartar
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malformaciones concomitantes o sindromes genéticos asociados, es fundamental saber que el
diagnostico prenatal es el objetivo, especificamente por medio de la ecografia de detalle
anatomico entre la semana 20-24 de gestacion, lo que permitird en enfoque terapéutico precoz
logrando mejor prondstico para el paciente. (Aljure, Rangel, Ramos, Rodriguez, & Rodriguez,

2017)

Es importante resaltar que los métodos de imagen empleados en la actualidad tienen una
especifica diagndstica, si consideramos en etapa gestacional, el ultrasonido puede detectar un sin
numero de lesiones estructurales de sistema nervioso principalmente la hidrocefalia y muchas
otras lesiones que pueden tener un mal prondstico al nacimiento. La utilizacidén de la Tomografia
computada provee de una mas extensa evaluacion del craneo ya que ofrece un mayor nimero de
informacién, ademas que resulta mas familiar al médico clinico para su interpretacion.

(Martinez, Granados, Sandoval, & Zepeda, 2004)

Un aspecto importante a destacar es que en este caso la RMN fetal no aport6 informacién
adicional a la de la neurosonografia, y por el contrario las conclusiones de una ACC parcial
fueron no concluyentes. A diferencia de la ecografia, la RMN permite de rutina la visualizacién
directa del CC fetal, lo que hace posible un diagnoéstico directo de agenesia completa o parcial.
También es capaz de descartar o diagnosticar la presencia de anomalias cerebrales vy
extracerebrales asociadas. Sin embargo, en series publicadas donde se compara los hallazgos de
la neurosonografia con la RMN en ACC se ha reportado que no hubo diferencia en el diagnéstico

(Albinagorta, Gutiérrez, & Carla, 2013)

Recomendaciones.
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Para el abordaje de una patologia como la descrita en el presente trabajo se considera
imprescindible la intervencion de mdltiples profesionales, desde ginec6logos, neur6logos,
pediatras, psicélogos, neuropsicologos fisioterapeutas, maestros, logopedas, pedagogos etc. El

resultado es la suma del esfuerzo de cada uno de estos profesionales

Los hallazgos encontrados en el presente trabajo destacan la importancia del control
obstétrico prenatal y la realizaciébn de ultrasonografia entre las semanas 20-24 para asi
diagnosticas de forma precoz e iniciar el tratamiento lo mas pronto posible con terapias,
evaluacion neuroldgica y mejorar asi la calidad de vida del paciente.
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