
Malformaciones Congénitas del Sistema 
Nervioso y sus Cubiertas 

 
     
 

Sólo se consideran aquellos procesos malformativos más 
comunes que debe conocer  el Médico General 



A Encefalocele 

 

Malformación craneo-cerebral que consiste en 
la herniación de masa cerebral y meninges a
través de una dehiscencia del cráneo. 
 
Incidencia: 1/10.000 recién nacidos 
 
Se clasifican en: Occipital (los más frecuentes), 
de la bóveda craneal, frontoetmoidales o  
sincipitales, y por fin los basales (base del cráneo). 
 
Tratamiento: Extirpación quirúrgica de la hernia y
reconstrucción de los planos dehiscentes o malformados. 
Hidrocefalia asociada frecuente. 
 
Pronóstico: Depende del volumen y localización 
de la masa cerebral herniada. 
 
A: Encefalocele frontoetmoidal (buen pronóstico).
B: Encefalocele occipital (Buen pronóstico) 
C: Encefalocele masivo de la bóveda (intratable) 

A 

B 

C 



Malformación de Chiari y 
Siringomielia 



Malformación Chiari Tipo I.  
Consiste en descenso de las 
amigdalas cerebelosas por debajo del 
nivel del foramen magno (linea 
puntos). Se puede asociar a 
siringomielia; en B se muestra su 
presentación en combinación con 
siringomielia (cavitación o quiste 
intramedular) de la medula cervical. 
Notar el descenso anormal de las 
amigdalas cerebelosas por debajo del 
nivel del foramen magno (flechas 
negras en C) y del atlas (flechas 
azules), tanto en la pieza necrópsica, 
como  en RM). 
La obturación del agujero magno por 
la herniación compromete la normal 
comunicación hidrodinámica entre 
los compartimentos craneal y 
raquídeo (paso rápido de LCR de las 
cisternas al saco tecal en ciertas  
situaciones fisiológicas). Puede haber 
disfunción de pares craneales bajos. 
A veces se asocia a hidrocefalia. 

B 



Chiari I 
El borde inferior de las 
amigdalas cerebelosas 
ha de estar por encima 
del nivel del foramen 
(linea de puntos) 



Esquemas del flujo del LCR a nivel del 
foramen magno durante el ciclo cardiaco en el 
individuo normal y en el Chiari I con 
impactación (“piston-like effect”) amigdalar 
en la sistole a nivel del foramen magno que 
bloquea dicho flujo obtura este agujero. 
 
Este bloqueo puede dar lugar a: 1) Cefaleas de 
tipo “valvular” ( se presentan con la tos, o la 
risa, al doblar el cuerpo hacia delante y otras 
maniobras que elevan la presión venosa 
central);  2) Síntomas polimorfos de tipo 
visual, auditivo, mareo-inestabilidad, disfagia, 
etc  

Flechas  
Pequeñas = 

Flujo reducido 

El LCR se desplaza craniocaudalmente y  
en sentido iverso con sistole y diastole 

El LCR no fluye con normalidad y el parenquima se desplaza 

Cavidad  
siringomielica 

El agrandamiento quirúrgico de la fosa posterior 
restuara los flujos normales 



La siringomielia (syrinx del griego = 
cavidad; mielia = medula) es una 
enfermedad de etiología desconocida 
que puede aparecer aislada o asociada 
a malformación de Chiari (ver más 
adelante).  
 
Consiste en la formación de una 
cavidad central intramedular que 
destruye o comprime las motoneuronas 
del asta anterior y la decusación de las 
fibras del haz espinotalámico, por lo 
que caracteristicamente produce  
amiotrofias de los musculos inervados 
por las motoneuronas de los 
segmentos medulares afectos y 
anestesia térmica y dolorosa 
suspendidas. 
 
Puede afectar a todos los niveles de la 
medula espinal y también al bulbo 
raquideo (siringobulbia)  



 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Paciente con malformación de Chiari I. Sufría cefaleas 
y mareos coincidentes con tos y posturas de flexión 
ventral, disfonía y disfagia lentamente progresivas, 
así como atrofia de eminencias tenar-hipotenar y 
musculos interoseos, más hipalgesia y 
termoanalgesia en cintura escapular, torax alto y 
miembros superiores. La fosa posterior es pequeña y 
no existe cisterna magna, (el hueso occipital – flechas 
azules- ocupa su lugar);  las amigdalas sobrepasan el 
nivel del foramen magno (linea de puntos azules) y 
existe un amplio quiste siringomielico  cervical (**)  

Se practicó una craniectomía 
descompresiva de la fosa posterior 
logrando reexpandir (crear) la cisterna 
magna inexistente antes de la cirugía y 
normalizando así la hidrodinámica 
craniospinal. Observa la disposición de 
las amigdalas (  ) libres en la nueva 
cisterna (* *), la desaparición del hueso 
occipital y el colapso del quiste 

* 
* 

* 

* 
* 

* 



Imagen operatoria en un paciente intervenido por malformación del Chiari. 
La línea azul señala el nivel del foramen magno, cuyo borde posterior ha sido ya  
resecado. La línea de puntos blanca señala el borde inferior de las amigdalas 
cerebelosas. Ver los puntos de sujeción de la duramadre a la cual se añadió  
una plastia después para “crear” una nueva cisterna magna 



Quiste aracnoideo: Quiste que 
contiene LCR normal atrapado 
entre membranas aracnoideas. 
 
Se localizan más frecuentemente 
a nivel de la fosa temporal, pero 
pueden asentar en otras  
Localizaciones, como  este a nivel 
suprasellar. 
 
Algunos son asintomáticos, 
pero otros cursan con elevación 
de la presión intracraneal 
y requieren derivación de LCR 
 



Esquema de la Malformación 
de Dandy-Walker 
 
En el se representan los datos 
claves de esta malformación cuyo 
diagnóstico diferencial se ha de 
hacer con la agenesia o hipoplasia 
cerebelosa congénita y el quiste 
aracnoideo  gigante de la fosa 
posterior. 
 
Se presenta con macrocefalia, 
lentificación del desarrollo 
psicomotor y a veces crisis, 
pero esto sólo ocurre en una 
minoría de casos.  
 
La mayoría de los pacientes se 
presentan con hidrocefalia 
(presente en el 80% de los casos a la 
edad de 3 meses). 
 
Algunos pacientes alcanzan la edad 
adulta asintomáticos. El 
tratamiento cuando es sintomático 
es la derivación del quiste al 
peritoneo (válvula) 



Malformación 
de Dandy-Walker 



Este niño de 2 años se presentó con aumento del perimetro cefálico y prominencia de la región occipital.  
La RM sagital (A) muestra un gran quiste en la fosa posterior comunicado con el 4º ventriculo y un vermis elevado 
y rotado (*). El corte axial (B) muestra la hipoplasia de los hemisferios cerebelosos y la comunicación del quiste  
con el 4º ventriculo  

* 

Dandy-Walker 



Malformaciones Congénitas 
Raquimedulares 

 
 

• Se incluyen algunos defectos del cierre del tubo neural y 
sus cubiertas (disrafismo espinal o raquideo, que va desde 
el seno dérmico al mielomeningocele)  
 

• El término general de “disrafismo espinal o raquideo” se 
refiere a anomalías que conllevan un defecto del cierre de 
linea media y que implica tanto a  estructuras 
mesenquimales y oseas como neurales. El defecto de 
cierre puede ser “oculto” o “abierto”, es decir perceptible 
a la inspección externa o no  

 
 



Disrafismo Raquideo Oculto 
• Incluye condiciones patológicas que son el resultado de defectos de fusión o 

cierre de las estructuras dorsales oseas y mesenquimales de linea media, en las 
que los defectos disráficos estan ocultos por la piel, de manera que no hay tejido 
nervioso, ni masas quísticas visibles. Entre ellas están el seno dérmico, el 
meningocele, y el lipoma. La medula anclada y la diastematomielia (medula 
hendida por un espolón óseo)se incluyen en esta categoría de disrafismo.  

 
• El seno dérmico se manifiesta externamente por un hoyuelo o agujero, rodeado 

de un área  cutánea hiperpigmentada, o un angioma capilar o nevus piloso, que 
se une a un tracto o seno que se extiende en profundidad a distancias variables, 
pudiendo llegar tan sólo al subcutaneo, o pasar por el rafe medial y entre láminas 
bífidas, hasta alcanzar la duramadre y el interior del canal en 2/3 de los casos. 
Muchas veces se manifiestan sintomáticamente por infección y a veces por 
efecto masa, al estar asociados a dermoides o epidermoides locales. La mitad 
ocurren  a nivel lumbosacro, y también en la  mitad de los casos el sinus conecta 
con un quiste dermoide o epidermoide intramedular situado a varios segmentos 
de distancia (ver figura) 

  
• Los lipomas son las malformaciones más frecuentemente asociadas con 

disrafismo oculto y están constituidos por masas de tejido graso adulto 
conectadas con la leptomeninge o la medula,  y así se describen 
lipomielomeningoceles (84%), lipomas del filum terminale (12%), y lipomas 
intradurales (4%). 
 



Seno dermico 
Mielomeningocele 

Medula anclada con lipoma 
y espina bifida 

Ejemplos de  
disrafismo  
raquideo 



Como se ha dicho, 
el disrafismo espinal 
oculto incluye la 
espina bifida (falta 
de fusión del arco 
posterior de una o 
más vértebras), el 
meningocele oculto, 
los lipomas,  la 
medula anclada y 
otros.  
 
En todos estos 
procesos la piel 
cubre el defecto de 
cierre; sin embargo, 
el seno dérmico, 
que  entra en esta 
categoría, y el 
lipoma, se pueden 
apreciar a la 
inspección  



Antes de tratar el Seno Dérmico examina este caso de ostium sacro  o sinus pilonidal (“sacral 
dimple”) en una niña de 1 mes de edad. Esta anomalía, que debe ser distinguida del seno dérmico, se 
ve hasta en el 2- 4% de los niños. Se pueden extender hasta el coxis. Pueden infectarse produciendo 
abscesos subcutaneos, pero no se asocian con anomalias intraespinales (no hay conexión con el 
canal espinal). Es dudoso que esta anomalía se asocie con disrafismo verdadero 



Seno Dérmico 



 
Fotografía de 
Seno Dérmico en la 
región lumbar. 
 
  
 
A través de este 
defecto se pueden 
producir infecciones 
a diferentes niveles 
de profundidad, 
incluyendo las del 
interior de canal 
raquideo y las 
meningeas 
(meningitis de 
repetición) 
 
 



Esquema de seno 
dérmico: Ver el ostium 
cutáneo con pelos 
anormales y el curso 
del sinus a través de la 
fascia lumbosacra, el 
rafe medial y las 
láminas bífidas ( o 
entre dos apófisis 
espinosas) pasando a 
través de la dura y la 
aracnoides  y 
ascendiendo para 
conectar con un quiste 
dermoide o 
epidermoide del cono 
medular.  
 
A la derecha pieza 
quirúrgica “in toto” de 
seno dérmico con la 
zona de la piel 
(cabezas de flecha), la 
entrada del tracto en la 
dura (flecha recta)  y el 
dermoide intradural 
(flecha curva) 



Disrafismo Raquideo Abierto 
• El término general de “disrafismo espinal o raquideo” se refiere a 

anomalías que conllevan un defecto del cierre de linea media de  
estructuras mesenquimales, oseas y/o neurales claramente perceptibles 
en la inspección externa. 

 
• En la espina bífida abierta, también llamada quística, hay un 

disrafismo raquideo con protrusión posterior de los contenidos 
neurales y meningeos a través del defecto óseo dorsal. El mielocele y 
el mielomeningocele son las más importantes de estas anomalías 
congénitas. El meningocele (defecto que puede ser oculto) es 10 veces 
menos frecuente que el mielomeningocele (1/10.000  y 1.5/1000 
nacimientos, respectivamente) y el 80% se localizan en la región 
lumbosacra. 
 

• El 90-95% de los mielomeningoceles se dan en niños de familias sin 
casos previos. La mayoría ocurren a nivel lumbosacro y con 
frecuencia se asocian a otras malformaciones (ver más adelante)  El 
diagnóstico prenatal de estas malformaciones ha hecho que su 
incidencia baje drásticamente. 





Los defectos del cierre de la duramadre dan lugar a sacos que pueden o no contener tejido 
nervioso = raices y/o medula espinal, dando lugar respectivamente al mielomeningocele o al 
meningocele. Cuando se asocia lipoma se habla de lipomielomeningocele 



Gran mielomeningocele no tratado. 
Imágenes RM en T1 (A) y T2 (B)  
que muestran el saco y la medula 
espinal (c) entrando por debajo del 
extremo superior de grasa 
subcutanea que se acaba por 
encima y por debajo  del defecto 
disráfico (flechas blancas).  
 
Dada la posición anormal de la 
medula, las raices no arrancan de 
ella, sino de la placa neural, y 
siguen un trayecto no 
descendente, sino horizontal 
(cabezas de flecha) hacia la pared 
posterior del saco. Ello se aprecia 
igualmente en el corte axial (C) 

A B 

C 



Mielomeningocele: 

 

Malformación muy grave también llamada 
“espina bífica quística o abierta”. Se suele localizar 
en región lumbar y consiste en un gran caso  
aracnoideo que contiene en su interior: médula espinal 
sin cerrar en su cara dorsal,  meninges abiertas, LCR 
y vestigios cutáneos. Existe una raquisquisis de  
la estructura vertebral posterior 
 
Sintomatología:  Paraplejia fláccida en los casos más 
graves, incontinencia esfinteriana y fecal, graves 
alteraciones ortopédicas de miembros inferiores 
y pies e hidrocefalia en el 90% de los casos. 
 
Tratamiento: multidisciplinario por neurocirujanos, 
traumatólogos y urólogos. 
 
Debido al diagnóstico intraútero y a la administración
de ácido fólico ha disminuído muchísimo su incidencia 



Imágenes de mielomeningocele. Ver las raices en el interior del saco meningeo  y  
la apariencia externa al nacimiento. La linea de puntos demarca la incisión de piel  
para corregir quirúrgicamente el defecto. En la actualidad el diagnóstico intrautero  
de esta malformación, y la consecuente interrupción del embarazo, ha reducido 
mucho el número de intervenciones sobre este proceso.   



Los teratomas sacrocoxigeos congénitos ocurren en 1 de cada 35-40.000 nacimientos, y 
predominan en las hembras (80% de los casos). La mayoría (90%) son visibles en el exterior 
(ver figura abajo). Un 60% son maduros con representación de tejidos de las tres hojas 
blastodérmicas, pero hasta un 35% son malignos 

Teratoma sacrocoxigeo en un niño de 6 meses 

Imágenes RM en T1 y T2 de teratoma presacro 
en una niña de 6 meses de edad, en parte 
sólido y en parte quístico. 
La masa intrapelvica protruye por debajo del  
coxis. El raquis es normal 



A continuación se muestran ilustraciones sobre la 
afectación del sistema nervioso y sus cubiertas en 
las cuatro facomatosis más conocidas, es decir, la 

Neurofibromatosis o enfermedad de von Recklinghausen, la 
Esclerosis Tuberosa, la enfermedad de von Hippel Lindau y la 

enfermedad de Sturge-Weber 



Afectación cutánea en la Neurofibromatosis 
Tipo 1. Enfermedad de von Recklinghausen 
 
.- La foto superior muestra múltiples 
neurofibromas cutaneos. (El pie de la figura 2-56 es 
legible a pesar del corte, Freckling = pecas.)  
.- Estos pacientes pueden desarrollar 
astrocitomas, meningiomas y gliomas del 
nervio óptico 

Von Recklinghausen 



Neurofibromatosis Tipo 2 
 
Estudio con RM craneal 
espinal tras la inyección de 
Contraste en paciente con 
neurinomas del VIII y del  
IV par (C). Además presenta 
un meningioma de la  
convexidad con la típica  
cola dural, (flecha) e imágenes  
múltiples en la cola de caballo 
que corresponde a neurinomas  
múltiples 
 
El rasgo más caracteristico  
de la NF 2 es el neurinoma  
bilateral del VIII par (ver  
diapositiva siguiente)  
 



 
 
 
 
 
 
 
 

Datos diferenciales de las variantes de las 
Neurofibromatosis tipos 1  y  2 

Skeletal abnormalities No skeletal abnormalities 

Codifica merlina Codifica  
neurofibromina 



Esclerosis Tuberosa o enfermedad de Bourneville. Se expresa 
por la Triada de retardo mental, crisis comiciales y adenoma 
sebaceo 
 
Imagen típica de los llamados Adenomas sebaceos en la 
mejilla. 
 
En el pie de la figura 2-58 se resumen los datos más relevantes 
sobre esta facomatosis 

Esclerosis tuberosa, Bourneville 





Esta niña de 16 meses 
presentaba crisis refractarias a 
la medicación. 
La RM en T1 (A)  muestra 
multiples nodulos  
subpendimarios en el 
ventriculo lateral (que captan 
contraste en B, que es una 
imagen en T1 tras contraste). 
Las cabezas de flecha blancas 
señalas tubers corticales, que 
son hamartomas neurogliales 

(C)  es la TAC de un 
enfermo adulto con nodulos 
subependimarios 
(hamartomas)  
calcificados y (D) otro 
ejemplo en RM T1 tras 
contraste que muestra otro 
de estos nodulos 
obstruyendo el Foramen de 
Monro 

C D 



Típico facoma angiomatoso retiniano en la enfermedad de von Hippel Lindau. 
El pie de la Figura 2-67 resume los datos más relevantes de esta facomatosis, 
en la que un gen localizado en el brazo corto del cromosoma 3 codifica un gen 
supresor tumoral. La penetrancia es del 90%.  
 
Aparte de los tumores mencionados más abajo, es de destacar la presencia  de 
hemangioblastomas del cerebelo (75%) y la medula (13%)  

Hippel-Lindau 



Este varón de 48 años presentaba ataxia. Se practicó una RM craneal y otra espinal. La craneal mostró en T1 sin 
contraste (A) una lesión masa hipointensa con un reguero de estructuras  más hipointensas  (vasos con Void Flow) 
que se dirigen hacia ella (cabeza de flecha negra). Tras la inyección de contraste (B) se aprecia un nodulo captante 
junto a un quiste (area hipointensa).  
Diagnóstico: Hemangioblastoma quistico del cerebelo múltiple; ver otro nodulo solido por delante (flecha)  

Ver RM  
espinal en la 
siguiente 
diapositiva 



La enfermedad de 
Sturge-Weber es 
una facomatosis 
que incluye 
angioma cutaneo 
facial (territorios 
de 1ª y 2ª  ramas 
trigeminales 
usualmente) y 
leptomeningeo. 
Además suele 
cursar con retardo 
mental y crisis.  
 
La Rx de craneo y 
la TAC muestran  
calcificaciones en 
rail (ver imágenes 
C y E), y la RM 
captación marcada 
de contraste en el 
area de la 
angiomatosis 
leptomeingea (ver 
imagen C) 

Sturge-Weber 



Craniosinostosis 



  A continuación se muestran brevemente 
algunos ejemplos de craneosinostosis que resultan del cierre 

anormalmente precoz de una o más suturas craneales.  
 

Dependiendo de la sutura que se cierra el crecimiento del 
cráneo (que se hace a expensas del crecimiento del 

encéfalo) que no crece en sentido perpendicular a la sutura 
cerrada (“Ley de Virchow”) dando lugar a la deformación 

craneal que es característica de cada uno de los tipos de 
craniosinostosis.  

 
Antes de ver los casos clínicos debes recordar la disposición 

de las suturas craneales y de las fontanelas en el recien 
nacido 



Esquema de las suturas y fontanelas en el recien nacido. La hidrocefalia congénita puede 
“expandir” el cráneo que es distensible hasta el cierre de esas suturas. Al lado esquema de 

las craneosinostosis, transtorno en el que las suturas se cierran prematuramente 
“atrapando” el cerebro en crecimiento 



Craneosinostosis

• Constituyen un grupo de malformaciones muy frecuentes
del SNC en la actualidad: 0.4/1000 recién nacidos vivos.

• La mayoría son causadas por un cierre precoz de una o
varias suturas craneales, de etiología desconocida.

• La compresión fetal de la cabeza en el útero tiene un
importante papel en muchas de ellas.

• Existen en la mayor parte de ellas factores genéticos,
ligados a alteraciones en los factores de crecimiento
fibroblástico, así como diversos tipos de herencia,
especialmente en las craneosinostosis más complejas



Craneosinostosis

• Fisiopatología y Sintomatología:
• Deformidad craneal. Atiende a la ley de Virchow: el

cráneo no crece en un sentido perpendicular a la sutura
afecta, produciéndose además abombamientos
compensatorios.

• Puede también participar el esqueleto facial:
“faciocraneoestenosis”

• Hipertensión intracraneal, afectación visual e hidrocefalia
solamente en los casos de craneosinostosis múltiples

Ver diapositiva siguiente 



Escafocefalia 

• Es la forma de craneosinostosis más frecuente. Se produce por el 
cierre precoz de la sutura sagital.  Son característicos los 
abombamientos frontal y occipital, el aumento del diámetro 
anteroposterior del cráneo y la disminución del lateral. 
 

• El diagnóstico suele hacerse por simple inspección craneal. El 
TAC se realiza para descartar otras malformaciones. 
 

• No suele producir síntomas neurológicos ni hipertensión 
intracraneal, a diferencia de las craneosinostosis múltiples. 
 

• La edad ideal para el tratamiento son los tres meses de edad y 
consiste en: extirpación de la sutura sagital y osteotomías 
múltiples del cráneo para ampliar el diámetro lateral. 



Escafocefalia 
A B 

C 

Sinostosis de la sutura 
sagital. 
 
 A: Abombamientos 
 frontal y occipital. 
 El díametro anteroposterior  
 del cráneo  está aumentado. 
 
B: Cresta sagital típica 
C: Disminución del diámetro  
     transversal craneal 
 
Flechas señalan la dirección 
perpendicular a la sutura  
cerrada, dirección en la que 
que no crece el cráneo 
  



Plagiocefalia 
anterior 
derecha: 

 

A B 

A: Retrusión frontal derecha. Abombamiento 
frontal izqdo. Orbita derecha  “en arlequín”
Desviación eje nasal lado contrario 
  
B : La misma imagen. 
 
C: Campo quirúrgico.  
Escama frontal, barra orbitaria y huesos 
nasales desmontados remodelados 

Sinostosis de la 
sutura coronal 
derecha. 

C 



Tratamiento

• Quirúrgico:
• Extirpación de las suturas enfermas y remodelación

quirúrgica de las zonas deformadas.

• Edad ideal: antes de los 6 -7 meses: importancia del
diagnóstico precoz ¡¡¡¡¡



        
 
           Nociones de cirugía estereotaxica 



La necesidad de acceder a las estructuras subcorticales del  cerebro sin dañar los 
tejidos suprayacentes llevó a la creación de los sistemas de cirugía estereotaxica, que 
está basada en el ensamblaje rígido e inamovible sobre el craneo de un soporte 
metálico (llamado guía estereotaxica) que dispone de un arco sobre el que se apoyan 
los instrumentos (agujas de biopsia, electrodos, y otros) empleados para manipular 
las estructuras cerebrales.  
 
Estos instrumentos son dirigidos a la diana elegida según el sistema cartesiano 
tridimensional de  tres coordenadas x, y y z. Así se puede elegir la trayectoria menos 
dañina para la corteza y las  estructuras situadas por encima.  Estos sistemas se 
usan rutinariamente en el laboratorio para los estudios neurofisiologicos en animales, 
y en la clínica para biopsiar lesiones profundas, aspirar quistes, implantar electrodos 
de estimulacion en diferentes enfermedades (diskinesias, dolor neuropatico, etc) y 
administrar radioterapia en tumores, malformaciones vasculares  y otras patologías.  
 
Para localizar las estructuras a tratar-manipular (tumor  a biopsiar, nucleo subtalamico 
a estimular en el Parkinson, meningioma  a radiar, etc), se utilizan mapas anatómicos 
estereotaxicos de referencia, o bien directamente las imágenes RM de alta definición 
(localización anatómica), y registro-estimulación de las estructuras nerviosas que 
presentan patrones de respuesta conocidos. 
  
La introducción de la neuronavegación en los últimos años permite  prescindir de las 
guías metálicas implantadas sobre el craneo durante la operación.  



Guía de Leksell. Ver los pernos de 
fijación a la calota craneal (flechas 
blancas) que la mantienen en una 
relación fija con el craneo. El arco 
de soporte se apoya sobre ella y a 
su vez los soportes de los 
instrumentos (flecha amarilla) se 
sustentan sobre el arco. El 
instrumento se introduce a través 
de un agujero de trépano. 

Diana o “target” = tumor, nucleo 



.- Biopsia de lesiones 

.- Aspiración de quistes, abscesos 

.- Fenestración del suelo del 3er ventriculo 

.- Implantación de catéteres o de 
    semillas radioterapicas 
.- Administración de radioterapia “guiada” 

.- Lesión de nucleos basales,  cortex o 
capsula interna  para dolor,   diskinesias 
o neurosis intratables medicamente 
.- Implantación de electrodos para 
estimulación crónica en diskinesias, 
neurosis, o dolor neuropático 

.- Lesión-estimulación de diferentes estructuras 
en el tratamiento de la epilepsía intratable 
médicamente 



• Algunas diskinesias (e.g. parkinson, temblor esencial, 
otras) se pueden tratar con estimulación electrica 
crónica de nucleos de la base (nucleo subtalámico), con 
un electrodo de platino conectado a una pila emplazada 
a nivel infreclavicular. 

•   
• Para localizar la estructura diana se recurre a mapas 

anatómicos estereotaxicos, y ello se añade el 
refinamiento localizador que permite la estimulación 
intraoperatoria de las estructuras diana, junto con el 
registro de la actividad espontánea de las mismas; estos 
tienen unos patrones característicos que permiten 
reconocerlas (ver a continuación)  



Equipos de registro y estimulación de estructuras cortico-subcorticales empleados  en la cirugía estereotaxica. La  
actividad espontánea de los sistemas neuronales se puede registrar, y estas pueden estimularse con finos 
microelcetrodos 





Detalle del electrodo cuadripolar 
implantable para estimulación crónica 
y de un microlectrodo para registro y 
estimulación intraoperatorios  



Esquemas de un doble 
implante de electrodo a 
nivel del nucleo subtalamico  
en un enfermo de Parkinson  
para estimulación crónica 
 
Ver la pila que libera el 
estimulo electrico situada  
a nivel subcutáneo 
infraclavicular y los electrodos  
intracraneales 
 
A la derecha: representación 
de los electrodos en el nucleo  
subtalámico 



Estimulación con 
electrodo-manta  
del cortex rolandico en 
un paciente 
con dolor central 
intratable medicamente 



RADIOCIRUGIA. La administración de rayos gamma (Gamma Unit o X-Knife = 
fuente estática de radiación) o electrones (Acelerador lineal = fuente movil de 
radiación) concentrada sobre el nidus permite ocluir las malformaciones sin 
radiar en exceso el tejido nervioso circundante (radiocirugia o radioterapia 
estereotaxica). La oclusión tarda entre 1 y 2 años en producirse y entre tanto el 
paciente sigue expuesto al riesgo de sangrado 



Sistema de Radiocirugía (radioterapia estereotaxica 
= la radiación se dirige y concentra sobre la diana 
(tumor, malformación vascular, otros) siguiendo la 
técnica estereotaxica 
 
Las fuentes de radiación pueden ser móviles 
(acelerador lineal) que se mueve en arcos múltiples 
alrededor de la diana), o fijas (gamma Unit).  
 
En el primer caso se administran fotones, y en el 
segundo radiación gamma con una bomba de 
cobalto 
 
Arriba se presenta un plan de tratamiento con las 
lineas isodosis de radiación calculadas por el 
radioterapeuta y el radiofisico 

Gamma Unit 

Acelerador lineal 



 
 

FIN 



Sistema de neuronavegación 
 
Las imágenes de resonancia en  
los planos axial, coronal y sagital 
se obtienen  de manera 
habitual  y  durante la operación 
quirúrgica un programa permite 
referirlas a los instrumentos que  
maneja el cirujano. 
 



Chiari II con hernia 
“en cascada” del 
cerebelo,  bulbo y  
4º ventriculo 
(elongado)  hacia 
el compartimento 
raquideo.  
 
M = masa 
intermedia grande;   
m= dorso del 
mesencefalo en 
pico = “tectal 
beaking”.  
 
Cuerpo calloso 
hipoplasico.  
 
Las flechas 
blancas señalan el 
limite del agujero 
magno (linea de 
puntos) y la 
cabeza de flecha 
grande el nivel del 
arco de C1. 
 

C1 

M 

Chiari II 

CC 

Bulbo 

Medula 

La verticalización 
del tentorio, el 
“towering” del 
cerebelo y el 
descenso torcular 
son caracteristicos 

Plexo  
coroideo 



Este niño de 5 años presentaba una historia de cefaleas occipitales que aumentaban con  
el llanto y el ejercicio. La RM en T1 (A) muestra el descenso de las amigdalas cerebelosas 
por debajo del nivel del foramen magno y la ausencia de LCR en la cisterna magna, que 
no está patente 

La etiología y la verdadera incidencia de la 
malformación de Chiari son desconocidas. 
Parece ser debida a un transtorno displasico 
de la fosa posterior que no se desarrolla lo 
suficiente como para dar cabida al cerebelo y 
el resto de las estructuras nerviosas. El 
descenso amigdalar de  > 5 mm por debajo 
del foramen magno se considera límite para 
definirla. Se asocia a siringomielia (quiste 
intramedualr) en el 20-40% de los casos, y a 
transtornos osteoarticulares congénitos de la 
charnela cervical. 
 
Los pacientes están habitualmente 
asintomáticos hasta la adolescencia o la edad 
adulta. Los síntomas son cefaleas que 
aumentan con el incremento de la presión 
venosa central secundario a tos, maniobras de 
Valsalva y la flexión ventral, inestabilidad y 
desequilibrio en la marcha. En algunos hay 
disfunción de la deglución o disfonía y 
afectación de otros  nervios craneales 

Malformación  Chiari I 





Trigonocefalia 

 A B 

C D 

A, B y C: Trigonocefalia.  
 
Sinostosis de la sutura metópica.  
“Cráneo en quilla”, con cresta  
frontal prominente, restrusión  
frontal lateral e hipotelorismo  
(disminución distancia 
interorbitaria) 
 
Tratamiento: Remodelación  
fronto-orbitaria completa. 
 
D: Postoperatorio inmediato: 
las deformidades han desaparecido. 


