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Diagnéstico ecogrifico pre y postnatal de lipoma intracraneal pericalloso
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RESUMEN

Los tumores congénitos del sistema
nervicio central (SNC) representan 0,5 a
1 % de todos los tumores pedidtricos. El
lipoma intracraneal, representa menos del
0,1 % de las patologias del SNC fetal. El mds
frecuente de los lipomas intracraneales es el
pericalloso (LP). Se produce a consecuencia
de una diferenciacién vy
anormal de la meninge primitiva, esto es,
¢l mesénquima indiferenciado que rodea el
cerebro, entre la octava a décima semana del
desarrollo embrionario. Se presenta reporte
de un caso en la Maternidad “Concepcién
Palacios”, Caracas, en gestante de 33 afios,
primigesta, con hallazgo ecogrifico prenatal
de tercer trimeste de ventriculomegalia
bilateral simétrica no comunicante e imagen
hiperrefringente en linea media sugestiva de
LP tubulonodular. Se vigilé cada 3 semanas
hasta resolucién obstétrica por cesdrea.
Se realizé  ultrasonido

reabsorcién

transfontanelar

postnatal evidenciando quiste ependimario
y confirmando diagndstico prenatal de LP
tubulonodular.

PALABRAS CLAVE:  Ultrasonido
prenatal, postnatal, lipoma, intracraneal,
pericalloso.

ABSTRACT

Congenital tumors on central nervous
system (CNS), represent 0,5-1 % of pediatric
tumors, and less than 0,1 % of CNS
anomalies. The most common intracranial
lipoma is pericallosal one (PL). It is produced
by abnormal differentiation and reabsorption
of primitive meninges, which it is the non
differenciated mesenchyma that surrounds
the developing fetal brain, between the 8th
and 10th week of pregnancy. A clinical case
diagnosed at Concepcion Palacios Maternity
Hospital, Caracas, is reported. A 33 years old
pregnant primiparous patient, with prenatal
ultrasound findings of severe asymmetrical
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non comunicating ventriculomegaly and a
hyperrefringent midline tumor mimicking
a tubulonodular PL was assisted at Fetal
Maternal Medicine Post Graduated Program.
A three weeks interval follow-up until
cesarean section delivery was performed.
A postnatal transfontanelle sonographic
evaluation confirmed prenatal findings.
Sonographic ependymal cyst and positive
asserting of tubulonodular PL prenatal
diagnosis is also included.

KEYWORDS: Prenatal ultrasound,

postnatal, lipoma, intracranial, pericallosal.

INTRODUCCION

Se ha reportado que los tumores
congénitos del sistema nervioso central
(SNC), representan el 1,5 % de todos los
tumores cerebrales pedidtricos. El hecho que
muchos tumores congénitos del SNC den
como resultado muerte fetal anteparto, hace
dificil una evaluacién precisa de la verdadera
incidencia (1, 2).

Las caracteristicas clinicas de los tumores
congénitos de SNC son completamente
diferentes de las que se encuentran en nifos
mayores, en quienes predominan los signos
de lateralizacién, como hiperreflexia, ataxia,
parélisis de nervios craneales, hemiparesia
y convulsiones. La ventriculomegalia/
hidrocefalia y macrocefalia son los principales
signos en el feto y en el neonato, aunque
se ha descrito la presencia de hemorragia
intracraneal, hematoma subdural, distorsiéon
craneal y defectos dseos (2).

Los hallazgos clinicos de los tumores
de SNC fetales y neonatales pueden ser
clasificados en cuatro grupos principales de
presentacién. El primero, se caracteriza por
tumores que son enormes y producen gran
macrocefalia, que conduce a desproporcién
cefalopélvica, distocia, muerte intrauterina

y parto pretérmino, con complicaciones
obstétricas severas. El segundo, se diagnostica
por crineo grande y fontanelas abultadas,
secundario a hidrocefalia. El tercero, incluye
todos los hallazgos neurolégicos relacionados
con el tipo y sitio de ocurrencia de la lesién y
es tipico de los tumores postnatales. El cuarto,
se registra por hemorragia intracraneal stibita
en 18 % de los neonatos que tienen tumores
cerebrales (2).

Cerca de dos tercios de los tumores
de SNC son supratentoriales y el resto es
infratentorial. Los tumores congénitos del
SNC pueden simular otras patologias como
ventriculomegalia, subdural,
quistes  intracraneales,  malformaciones
vasculares (aneurisma de vena de Galeno)
y abscesos intracraneales. Sin embargo, se
debe recordar que la causa mds frecuente
de hidrocefalia congénita no es un tumor,
sino obstruccién del espacio subaracnoideo
o del acueducto, después de una infecciéon o
hemorragia. El diagndstico diferencial debe
incluir malformacion de Arnold-Chiari (2).

hematoma

La ultrasonografia es el principal método
utilizado para establecer un diagndstico
fetal correcto, al observar una lesién sélida,
quistica o calcificada, la mayoria de las
cuales se diagnostican con especificidad
de 86%, cuando son mayores a 1 cm.,
mientras que la exactitud en la identficacién
del tipo histolégico del tumor estd en el
60 % (1-3). La mayoria de los tumores
presentan imdgenes similares, representadas
por estructuras desorganizadas dentro del
cerebro fetal, acompafiadas por dreas de
calcificacién y quistes. El polihidramnios es
un hallazgo comin que se debe a inhibicién
de la deglucién ocasionada por el tumor.
De igual forma es frecuente el aumento
del perimetro cefilico. Se debe tomar en
cuenta que la hemorragia intracraneal
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puede producir dreas ecogénicas que pueden
simular calcificaciones intracraneales (2).

Entre los tumores fetales del SNC
estan: teratoma, astrocitoma, glioblastoma,
meduloblastoma, craniofaringioma, tumor
neuroectodérmico  primitivo,  papiloma
del plexo coroideo y el lipoma del cuerpo

calloso (CC), también denominado, lipoma
pericalloso (LP) (2).

REPORTE DE CASO

Primigesta de 33 anos, sin antecedentes
personales o familiares de relevancia, con
embarazo simple de 32 semanas y 4 dias por
fecha de ultima menstruacién. Ultrasonido
previo de primer y segundo trimestre sin
hallazgos  patolégicos. referida de
control prenatal por facultativo privado
a la Unidad de Ecografia del Servicio de
Medicina Materno Fetal de la Maternidad
“Concepcién  Palacios”,  Caracas, por
hallazgo de  ventriculomegalia  severa
bilateral en el tercer trimestre de embarazo.
A la evaluacién con transductor convex y
endocavitario, se evidencia ventriculomegalia
severa no comunicante bilateral (Figura 1),
asi como imagen hiperrefringente en linea
media en estrecha relacién con cavum del
septum pellucidum de 8,1 mm por 7,8 mm,
avascular al doppler color, sugestiva de lipoma
intracraneal  pericalloso  tubulonodular
(Figura 2).

Fue

No se encontraron anomalias adicionales.
Cada 3 semanas se realizé6 seguimiento
mediante ultrasonidos. No se encontraron
cambios respecto a los hallazgos realizados
en la semana 32. En la semana 38 se efectud
resolucién mediante
segmentaria por distocia de dilatacién.
Se obtuvo neonato vivo, femenino a
término, Apgar 9. Peso 3170 g. Talla 55
cm. Alta hospitalaria a las 72 horas, sin

obstétrica cesdrea

Figural. Ventriculomegalia ~ severa  no
comunicante bilateral, atrio ventricular de 18 mm
(linea punteada amarilla), con dilatacién de astas

frontales de ventriculos laterales (flecha).

Figura 2. Imagen hiperrefringente en linea

media en estrecha relacién con cavum del septum
pellucidum, sugestiva de lipoma intracraneal

Pericalloso tubulonodular (flecha)

complicaciones. Previo a su egreso, se realizé
ultrasonido transfontanelar a las 72 horas de
nacimiento, con hallazgos de dilatacién en
los cortes coronales de las astas anteriores

Rev Latin Perinat (2023) 26 (3)



Figura 3. Ultrasonido postnatal transfontanelar
bordes

ecogénico, de 6,2 x 5,4 mm, sugestiva de quiste

Dilatacién de anecoica,redondeada, de

ependimario (flecha).

Figura 4. Ultrasonido postnatal transfontanelar.
Enlinea media:imagen astasanteriores de ventriculos
laterales, con imagen anecoica, redondeada 9.4 ¢ 9

mm. sugestiva de lipoma pericalloso tubulonodular

(flecha).

de los ventriculos laterales, con imagen
anecoica, redondeada, de bordes ecogénicos,
de 6,2 por 5,4 mm, avascular al Doppler
color, sugestiva de quiste ependimario
(Figura 3), asi como de imagen en linea
media, ecogénica, redondeada de 9,4mm
por 9 mm sugestiva de lipoma pericalloso
tubulonodular (Figura 4).

Posterior al alta, se refirié a evaluacién por
consulta de neuropediatria y neurocirugia,

pendiente la realizaciéon de resonancia
magnética.
DISCUSION

El lipoma intracraneal, representa menos
del 0,1 % de las patologias del SNC fetal. En
una revisién sistemadtica realizada en el 2019,
se encontraron 49 casos reportados (2). La
alteracién se produce a consecuencia de una
diferenciacién y reabsorcién anormal de la
meninge primitiva, esto es, él mesénquima
indiferenciado que rodea el cerebro, entre
la octava a décima semana del desarrollo
embrionario (1-4). Los primeros
reportados sobre diagndstico de LP in ttero,
los realizaron Mulligan et al. en 1989 (5) y
Jeanty et al. en 1991 (6).

Casos

Por alguna razén desconocida, la
meninge se diferencia en grasa, formando el
lipoma intracraneal, que cuando se localiza
en la cisura interhemisférica se conoce
como lipoma del CC o pericalloso. Como
la formacién del CC comienza hacia la
undécima semana en la porcién de la rodilla,
puede asociarse la presencia del lipoma con
la agenesia parcial o completa del CC o la
hipoplasia del mismo. Esta localizacién es la
mids frecuente en los lipomas intracraneales
(50%). Otros lugares de localizacién de
lipomas son la ldmina cuadrigerminal y la
cisterna supracerebelosa (20%), la cisterna
supraselar interpeduncular (10%), la cisterna
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del dngulo pontocerebeloso (10%) y la
cisterna de Silvio (5-10%) (3).

Es frecuente la calcificacién dentro de
la cdpsula fibrosa que rodea al lipoma. Los
lipomas interhemisféricos casi siempre se
asocian con hipoplasia o agenesia del CC y
otras anomalias de la linea media (1-4). En
la radiografia simple de crdneo los lipomas
intracraneales  interhemisféricos grandes,
pueden mostrar una calcificacién curvilinea
y lucencias de densidad de grasa en la
proximidad. En la ecografia, aparece como
una estructura hiperecoica y la calcificaciéon
como una sombra anecoica. En la tomografia
computarizada, el lipoma aparece como una
zona de hipoatenuacién con densidad de
40 a 100 UH (unidades Hounsfield). En la
resonancia magnética, aparece como masa
hiperintensa en las secuencias potenciadas en
T1 y es menos intensa en T2 (3).

Posnatalmente, los LP pueden ser
asintomdticos y se descubren de forma
accidental, pero cuando se
otras alteraciones, ellas son las que dan
sintomatologfa, generando
retraso mental, cefalea, cambios de conducta
o vértigo (1-4).

asocian a

convulsiones,

Loslipomasintracraneales, principalmente
los pericallosos, se diagnostican en el tercer
trimestre de gestacién (2, 7), como en el caso
reportado en esta comunicacién, el cual fue
diagnosticado en la semana 32, como una
imagen ecogénica en linea media. También se
han reportado casos en el segundo trimestre
a edad gestacional de 22 semanas (2, 10, 11).
Dependiendo del tipo de lipoma, en un 40
a 65 % de los casos, el diagnéstico se puede
realizar mediante cortes coronales y sagitales
en procedimiento de neurosonografia
extendida (2), como sucedid en nuestro
caso, en el que inicialmente se pensé en

una ventriculomegalia severa bilateral no
comunicante.

Debido a los recientes en
neurosonograffa, los LP se pueden
diagnosticar durante la gestacién, atn en
lesiones pequenas como la descrita en el
presente caso que era menor a 1 cm. Se
han reportado casos de LP en la infancia o
la adultez, sin poder probar la presencia de
los mismos prenatalmente (2, 12-15). Hay
dos tipos morfoldégicos de LP distinguibles
por ultrasonido. El LP tubulonodular es
el mds frecuente (2, 14-16), usualmente
localizado en la parte anterior, cercano a la
rodilla del CC, mide mds de 2 cm, de forma
redondeada u oval, dicha forma redondeada
coincide con la forma del lipoma descrito en
nuestro caso, pese a que era menor a 1 cm. El
lipoma tubulonodular es el que se asocia més
frecuentemente con anomalias frontofaciales
y agenesia del CC (2, 12-14). La agenesia
parcial o completa del CC se presenta hasta
en 76,5 % de los casos, la hipoplasia del CC
en 17,6 % (2). En nuestro caso, cabe destacar
que ni en la neurosonografia prenatal ni
postnatal se evidenciaron alteraciones del
CC en el caso descrito previamente.

avances

EILP curvilineo, el menos frecuente y con
menor asociacién a anomalias frontofaciales
y agenesia del CC, en mayor grado
asociado a hipoplasia del CC que el lipoma
tubulonodular (2, 16-18). La hipoplasia del
CC se presenta hasta en 79,2 % y la agenesia
parcial o completadel CCen 8,3 % (2). EILP
curvilineo es mds fino que ¢l tubulonodular,
con grosor menor a 1 cm, elongado y
usualmente  localizado  posteriormente,
cerca del esplenio del CC. Los LP se han
relacionado con ventriculomegalia, como en
el caso descrito previamente, lipoma del plexo
coroide, defectos de linea media, disgenesia
frontonasal o disrafismo (2, 19, 20), no se ha
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descrito asociacién con quiste ependimario
u otros tipos de quistes intracraneales
extraaxiales (2-29) en la revisién de la
literatura, incluyendo la revisién sistemdtica
de LP de Joigneau-Prieto et al. (2), el cual se
diagnosticé en el ultrasonido transfontanelar
postnatal en el caso descrito previamente.

Los LP se han descrito asociados a los
sindromes de Patau, Goldenhar y Pai (14-
16). El sindrome de Goldenhar comprende
anomalias faciales, orales y del oido, asi como
anomalias vertebrales y dermoide epibulbar.
El sindrome de Pai comprende palatosquisis
en linea media, pdlipos cutdneos y lipomas
intracraneales, con prondstico neurolégico
favorable usualmente.

La resonancia magnética, que no se pudo
realizar en el caso descrito previamente,
aporta informacion valiosa sobre la extensién,
tipo y caracteristicas de la lesion, asi como la
presencia asociada de trastornos de migracién
neuronal y/o de operculizacién (2). Sin
embargo, la hiperintensidad esperada en las
secuencias T'1 puede estar ausente en algunos
casos en lipomas curvilineos.

El  diagnéstico  diferencial ~ debe
realizarse teratomas, glioblastomas,
craneofaringiomas y hemorragia intracraneal
(1, 2, 21-26). Los teratomas se diferencian
de los lipomas en que son masas sé6lidas
irregulares, de crecimiento rdpido, que
distorsionan la anatomia cerebral y que
pueden contener componente quistico y/o
calcificado, que al ultrasonido se ven como
masas heterogéneas hiper o hipoecoicas.
Los glioblastomas son masas homogéneas
hiperecogénicas que usualmente involucran
el parénquima supratentorial.
Los craneofaringiomas usualmente se
presentan como grandes masas en la regién
supraselar, similares en caracteristicas a los

con

cerebral

teratomas. La hemorragia intracraneal puede
simular las caracteristicas ecogrdfica de
tumores cerebrales, sin embargo, cambia de
caracteristicas ecogréficas en los ultrasonidos
de seguimiento.

El pronéstico neuroldgico en relacién a
los LP usualmente va ligado a la presencia de
alteraciones del CC (2, 17-22), la consejeria
parental es dificil debido a lo variado del
resultado perinatal, especialmente sobre el
neurodesarrollo. Se han relacionado con
sindrome convulsivo en la infancia y edad
adulta, retardo mental, cefalea y trastornos
motores, sensitivos y neuropsicoldgicos.
La mayoria de los datos son en casos cuyo
diagndstico no se realizé prenatalmente, sino
en la infancia o la edad adulta, por lo que
se desconoce si la aparicién en vida prenatal
o postnatal del LP afecta el prondstico
neuroldgico, e inclusive si la asociacién de la
presencia de LP con prondstico neurolégico
adverso es incidental (2, 22-27), por lo que
se impone la consejeria y el seguimiento
hasta la infancia tardia. Los LP curvilineos
tienen en general mejor prondstico que los
LP tubulonodulares, por la menor frecuencia
de anomalias asociadas.

Las imdgenes con tensor de difusién en
la resonancia magnética y la tractografia,
utilizadas a partir de las 20 semanas de
embarazo, pueden aportar
en la organizacién axonal relacionada con
las alteraciones del CC en casos de LP. Las
alteraciones del CC, son una de las patologfas
mds frecuentemente relacionadas con fallas
en el desarrollo de la sustancia blanca,
también conocido como la guia axonal (2,

22-27).

informacién

La guia axonal, se basa primariamente
en procesos que dependen de multiples
genes, moléculas de gufa axonal, factores de
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crecimiento, moléculas de adhesién celular y
neurotransmisores. La falla de la gufa axonal
se debe dar por la falta o alteraciones en estas
dreas, pero la presencia de un factor mecdnico
tal como un quiste interhemisférico o LP
puede actuar como barrera impidiendo la
decusacién de estos tractos. En pacientes
con alteraciones del CC, la presencia de
interconectividad heterotdpica y los haces
accesorios de Sigmoid y Probst, habla de
compensacién funcional que explica la gran
variabilidad en el resultado perinatal sobre el
neurodesarrollo (2, 22-27).

El tratamiento de los LD, generalmente es
conservador debido a ser lesiones benignas,
pueden existir complicaciones porque el
lipoma engloba estructuras vitales como
vasos sanguineos y nervios craneales por
su localizacién. Por otra parte, su escisiéon
no resolveria los sintomas neuroldgicos
asociados, debido a estar relacionados con
lesiones subyacentes mucho mds extensas
como las alteraciones del CC y las fallas en el
desarrollo de la sustancia blanca (1-3).

Los quistes ependimarios, que pueden
tener cualquier localizacién, son bastante
infrecuentes (aproximadamente 1%
de los quistes intracraneales), como el
que se diagnosticé en la ultrasonografia
transfontanelar  postnatal en el caso
descrito, también conocidos como quistes
glioependimarios. Tienen un revestimiento
originado de tejido neuroectodérmico
desplazado, que se asemeja bastante al drea
que forma la tela coroidea, que los diferencia
histolégicamente de los quistes aracnoideos,
si bien la diferenciacién sonogrifica de
los quistes aracnoideos es complicada, los
quistes aracnoideos no se comunican con el
espacio ventricular, mientras que en el caso
descrito previamente, se describié la imagen
quistica en relacién al asta anterior izquierda,

también se han descrito frecuentemente
los quistes ependimarios en presencia de
ventriculomegalia, como en el caso que
se describié previamente, o en sospecha
de alteraciones del CC. Tanto los quistes
ependimarios como los aracnoideos pueden
crecer y alcanzar formas significativas (28,

29).

CONCLUSIONES

Los LP son tumores benignos, cuyo
pronéstico posnatal sobre el neurodesarrollo
varfa grandemente en funcién de las
anomalias asociadas, por ejemplo, la agenesia
parcial o completa del CC, mds frecuente en
LP tubulonodular, o la hipoplasia de CC,
mis frecuente en el LP curvilineo. Es de gran
importancia clasificar el tipo de LP y evaluar
las estructuras intracraneales y extracraneales
con ultrasonido y resonancia magnética. Los
LP curvilineos son los de mejor pronédstico
neuroldgico perinatal.

Los avances en neurosonografia y la
sistematizacion en los cortes sagitales y
coronales permiten
sobre la extensién, tipo y caracteristicas de
la lesién, asi como la presencia asociada de
trastornos de migracién neuronal.

informacién valiosa

La consejeria parental deberia basarse en
la clasificacién y las anomalias asociadas, por
lo que el pronéstico sobre el neurodesarrollo
varfa grandemente. Los del
equipo de salud perinatal deben ser
cautos, especialmente en el caso de los LP
tubulonodulares.

miembros

El tratamiento de los LP, generalmente es
conservador debido a ser lesiones benignas.
Pueden existir complicaciones porque por su
localizacién, el lipoma engloba estructuras
vitales, como vasos sanguineos y nervios
craneales.
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