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Resumen. La encefalomalacia multiquistica (EM Q) es una entidad
que ocurre en lainfancia, en laque el parénquima cerebral es sustituido
por cavidades quisticas de tamario variable.

Objetivo. Redlizar un estudio retrospectivo en 19 casos de EMQ
registrados en nuestro centro en |os Gltimos 12 afios.

Material y métodos. Se analizan: la etiologia, antecedentes
perinatales, edad a diagndstico, clinicade inicio, método de diagndstico
y evolucion.

Resultados. En 12 casos la causa fue una gestacion mdltiple; en
cuatro casos fue un sufrimiento fetal agudo severo; en un caso fue
secundario a problemas infecciosos perinatales; otro debido a parada
cardiorrespiratoria, y en el Ultimo paciente la causa fue un embolismo
multiple de causa no filiada. El diagnostico se realiz mediante pruebas
de imagen: ecografia cerebral (14 pacientes), tomografia cranea (TC)
(19 pacientes), resonancia cranea (RM) (5 pacientes). La ecografia
cerebral demostré ser el método diagndstico mas eficaz. Laevolucion
clinicafue muy desfavorable. Fallecieron dos nifios. En 11 pacientes
(73,33%) las secuelas fueron muy graves (amencia, microcefdia,
tetraparesia espasticay en siete de ellos, epilepsia permanente). En dos
casos la evolucidn radiol dgica fue hacia una hidranencefalia. En cuatro
pacientes (26,66%) |a secuela fue una hemiparesia espéstica.

Conclusiones. El prondstico delaEMQ es muy sombrio, por lo que
esmuy importante su diagndstico precoz. La ecografia cerebral ha
demostrado ser el método diagndstico de primera eleccion.
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Eleven patients (73%) show severe consequences (mental retardation,
microcephaly, spastic tetraplegia, and in 7 children epilepsy). In 2
cases, the radiological development was hydranencephaly. Examination
of the 4 remaining children (26.66%) revealed a spastic hemiplegia.

Conclusions: EMQ isarare disease in childhood and has a very
poor outcome, for this reason early diagnosisis very important. To this
effect, cerebral ultrasonography is the imaging modality of choice.
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MULTICYSTIC ENCEPHALOMALACIA. REVIEW OF 19 CASES

Abstract. Objective: Multicystic encephalomalacia (EMQ) isa
pediatric entity where the brain tissue is substituted by cavities of
variably sizes.

Patients and methods. Nineteen children diagnosed of EMQ were
studied retrospectively. We analyzed the etiology, diagnosis and the
clinical and radiological evolution.

Results: There were three different etiologies: twin pregnancy, 12
cases; perinatal hypoxia, 4 cases; perinatal infection, 1 case; cardiac
arrest, 1 case; and 1 patient with multiple embolism of unknown cause.
The diagnosis of EMQ was made with cerebral ultrasonography (14
patients), computed tomography (19 patients) and magnetic resonance
imaging (5 patients). We stress the utility of cerebra ultrasonography in
early and reliable diagnosis of EMQ. The clinical development was
unfavorable. We studied the outcome of 15 patients. Two children died.
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Introduccion

LaEMQ es unaentidad que ocurre en lainfancia, enlaque
el parénquimacerebral es sustituido por multiples cavidades de
diferente tamafio. Se afectan tanto la sustanciagris como lasus-
tancia blanca. Laslesiones se localizan fundamentalmente en la
zona de union de la sustancia blancay la sustancia gris. Los
territorios vasculares predominantemente afectos son los que co-
rresponden alas arterias cerebral anterior y media. Los ganglios
basales, cerebelo y tronco cerebral, en general, no se afectan.
Desde €l punto de vista patol dgico, el cuadro se caracteriza por
un reblandecimiento del tejido cerebral, con reabsorcion pos-
terior del tejido necrético y formacion de quistes, |os cuales
estén separados por abundante tejido glial cicatricial®),

Lalesion se relaciona, generalmente, con las gestaciones
multiples, pero puede también ocurrir con asfixia perinatal, in-
fecciones viricas, traumatismos, hemorragia, isquemiay aumento
de presion intracraneal 44,

Con respecto alafisiopatologia, los casos mas estudiados
han sido los secundarios a gestaciones gemelares. La hipétesis
vascular, es decir, latrombosis de | as arterias cerebrales prove-
nientes de émbolos de tejido placentario, esla mas admitida por
lamayoria de |os autores®7).

Material y métodos

Se revisan de forma retrospectiva los casos de EMQ regis-
trados en nuestro centro desde enero de 1982 hasta diciembre
de 1994. Fueron un total de 19 casos. Pararedizar e estudio de
laserie, agrupamos alos pacientes seguin la etiol ogia en tres gru-
pos. grupo A- gestacion maltiple; grupo B- sufrimiento fetal agu-
do y grupo C- otras causas. Realizamos un estudio descriptivo
de los tres grupos, anaizando:

1. Antecedentes perinatales: edad gestacional, peso a na-
cimiento, test de Apgar, tipo de placenta; si hubo fallecimiento
del otro gemelo, intervalo desde el fallecimiento de un gemelo
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Tabla | Encefalomalacia multiquistica en gestaciones gemelares: 12 casos

Paciente  Edad/sexo EG/PRN SFA  Gemelofallecido  Placenta Diagnéstico  Evolucion/tiempo

Casol  RN/varon 34sem/1.920g No Si(4diasantes)  Monocoriad monoamnidtica  Ecografia ~ Secuelas severas/7 afios
Hidranencefalia

Cas02 6mesedmujer 34sem/1.800g No  Si(36horasantes) Monocorial monoamnidtica  Ecografia  Secuelas severas/6,5 afios

Cas03  RN/varén 34sem/2130g No Si(15diasantes) Monocoria biamnidtica Ecografia Secuelas severas/4,5 afios

Caso4  2afiodmujer 35sem/1.930g No  Si(7diasantes)  Monocoria biamnidtica TC Hemiparesia/12 afios

Caso5  4afiogmujer  35sem/? No  Si (7 diasantes) Monocoriad monoamniética  TC Hemiparesia/11 afios

Cas06  RN/mujer 35sem/2.280g Si  Si(4diasantes)  Monocoria biamniética Ecografia ~ Exitus/6 dias

Cas07 3mesesvaron 36sem/2490g No  Si(3diasantes)  Monocoria monoamnidtica  TC No seguimiento

Caso8  RN/var6n 37sem/2950g Si  Si(3diasantes)  Monocoria biamnidtica Ecografia  Secuelas severas/10 afios

Cas09  8meses/varon RNT/2.6309 No Si(7diasantes)  Monocoria monoamniética  Ecografia Hemiparesial6,5 afios

Cas010 2 mesesmujer RNT/3.000 g No Si(2mesesantes) Monocoriad monoamnidtica TC Secuelas severas/8 afos
Hidranencefalia

Caso1l RN/vardn 37sem/1.610g No No Monocorial biamnidtica Ecografia ~ Secuelas severas/3,5 afios

Cas012  RN/var6n 37sem/2600g Si  Si(5diasantes)  Monocoria monoamnidtica  TC Hemiparesia/5,5 afios

EG: Edad gestacional; PRN: Peso nacimiento; SFA: Sufrimiento fetal agudo.

Tabla Il
Paciente Edad/sexo EG/PRN Test Apgar
Caso 1 RN/mujer 40 sem/2.750 g 1:3/5:7
Caso 2 1 afio/varon 40sem/3.150 g 1:5/5: 8
Cas0 3 RN/varén 39 sem/? 1:2/5:7
Caso 4 RN/muijer 35sem/2.500 g 1:4/5:9

al nacimiento del otro, en los casos de gestacion mdltiple; des-
cripcion de los acontecimientos ocurridos en los tres casos del
Gltimo grupo que no tuvieron una causa coman.

2. Laedad a diagndstico segln |as diferentes etiol ogias.

3. Clinicadeinicio, de formaglobal y agrupados por etio-
logiasy por edad deinicio delaclinica

4. Métodos diagnésticos.

5. Evolucion: el seguimiento se pudo realizar en 15 pacien-
tes durante un periodo de tiempo que oscild entre 1y 12 afios.
Se valoran las secuelas neurol 6gicas, tanto clinicas como ra
dioldgicas, de formaglobal y segin las diferentes etiol ogias.

Resultados

Datos epidemioldgicos. De los 19 pacientes, 11 casos fue-
ron nifios y 8 nifias. Con respecto ala edad en e momento del
diagndstico, 11 casos (58%) debutaron en el periodo neonatal
(< 1 mes), seis casos (32%) lo hicieron durante el primer afio de
vida (> 1 mesy < 1 afio) y dos casos (11%) fueron mayores de
1 afio cuando consultaron por primeravez.

Etiologia. Sedividid entresgrupos. Grupo A: gestacion mul-
tiple: 12 casos (64%) (Tablal): siete pacientes fueron RN pre-
término (edad gestacional 34-36 semanas) y cinco RN atérmino.
En 11 casos €l otro gemelo fallecio intralitero y en un caso hubo
datos de transfusion feto-fetal (diferencia de hemoglobina mayor
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Encefalomalacia multiquistica secundaria a sufrimiento fetal agudo: 4 casos

Tipo reanimacion Diagndstico  Evolucidn/tiempo

IV: Intubacion TC Secuelas severas/6 afios
11: IPPV Ecografia Secuelas severas/3 afios
V: Intubacion + drogas TC Secuelas severas/12 meses
V: Intubacion + drogas Ecografia No seguimiento

de5 g/dl). El intervalo que hubo entre la muerte de un gemelo y
€l nacimiento del superviviente fue en un caso de 2 meses, en otro,
de 15diasy enlosrestantes oscild entre 1y 7 dias. Laplacentafue
monocorial biamnidtica en cinco casosy monocorial monoam-
ni6ticaen los otros siete. Se objetivo SFA en tres pacientes de
este grupo. Grupo B: sufrimiento fetal agudo (SFA): cuatro ca-
s0s (21%) (Tablall): todos los pacientes menos uno fueron RN a
término. Grupo C: otras causas: tres casos (15%). En latabla
11 se resumen las historias clinicas de estos tres pacientes.
Analizando laedad en e momento del diagndstico segln las
etiologias, se pudo comprobar que los dos pacientes que con-
sultaron més tarde fueron secundarios a gestaciones gemela-
res. Lamayoriade |os casos de gemelosy 10s secundarios a SFA
se diagnosticaron durante € primer mes de vida.
Clinicainicial. Los principales motivos por los que se con-
sult6 fueron (Tabla 1V): estatus convulsivo neonatal, sindrome
de hiperexcitacion y crisis convulsivas. Otros motivos fueron:
asimetrias motoras, coma, microcefaiay retraso psicomotor. Se
detectaron dos casos a realizar una evaluacion rutinaria, por te-
ner como antecedente una gestacion multiple, con gemelo fa
llecido intraltero. No se pudo relacionar la clinica de presenta
cion segln la etiologia, pero si seglin laedad a diagnostico, ya
que los casos detectados en €l periodo neonatal, debutaron con
mas frecuencia como estatus convulsivo o sindrome de hipe-
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Tabla Ill  Encefalomalacia multiquistica. Otras causas: 3 casos
Paciente Edad/sexo EG/PRN Antecedentes Diagnostico Evolucién/tiempo
Caso 1 1 mes/varén 35sem/2.306 g Cirugia abdominal Ecografia Exitus/60 dias
Rotura de arteria femoral
Sepsis
Peritonitis
Caso 2 1 mesivarén 35sem/2.530 g Cuadro catarral TC Secuelas severas/3 afios
Sospecha pausas apnea
Parada cardiorrespiratoria
Caso 3 RN/mujer RNT/2.400 g Policitemia Ecografia Secuelas severas/6 afios
Exanguinotransfusion parcia
Cuadro catarra
Tabla IV  Clinica inicial TablaV  Hallazgos radioldgicos
Clinica N° casos (%) Ecografia cerebral TC craneal
Estatus epil éptico neonatal 5 (26,31) Normal (nicial)* Atrofia cortico-subcortical
S. hiperexcitabilidad 4(21,05) Edema cerebral difuso* Ventriculomegdlia
Crisis convulsivas 3(15,78) Ventriculomegalia Lesiones quisticas
Asimetrias motoras 2(10,52) Imégenes hipoecogénicas e bilaterales
Evaluacion 2(10,52) hi perecogéni cas parenquimatosas
Coma 1(5,26) multiplesy bilaterales
Microcefalia 1(5,26) Cavidades quisticas bilaterales (evol utivo)
Retraso psicomotor 1(5,26)
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Figura 1. Ecografia cerebral transfontanelar, corte parasagital. Alteracion
difusa de la ecogenicidad parenquimatosa. Ventriculomegalia.

rexcitabilidad y los casos detectados mas tarde se manifesta-
ron como crisis convulsivas aisladas, asimetrias motoras o mi-
crocefdia

Diagnostico. El diagndstico serealizé por radiologia. En 14
pacientes se realizd ecografia cerebral; en los 19 pacientes, to-
mografia computadorizada (TC) cranea y en cinco casos, reso-
nancia magnética (RM) cranea (TablaV).

Serealizaron ecografias seriadas durante & primer mes des-
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* En los casos de sufrimiento fetal agudo.

Figura 2. Ecografia cerebral transfontanelar. |magenes quisticas a nivel
de ambos |6bul os occipitales (cabezas de flecha). Ventriculomegala (fle-
chas grandes) y aumento del espacio extraaxial (flechas pequefias).

de e momento de la consulta. En 11 casos, durante este perio-
do de tiempo la ecografia fue patol dgica, y en tres pacientes fue
inespecifica. Sin embargo, repetidalaecografia cerebra duran-
telos 6 meses siguientes, termind siendo patol dgica también en
estos tres Ultimos casos. Los hallazgos ecogréficos fueron muy
similares (Figs. 1y 2): ventriculomegalia con o sin aumento del
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Figura 3. TC craneales (axiaes). Hiperdensidad parenquimatosa difusa.
Lesiones quisticas frontales (cabezas de flecha). Ventriculomegalia (aste-
risco). Aumento del espacio extraaxial (flechas).

Figura 5. RM craned (axia). Imagen ponderada de T1. Mltipleslesio-
nes quisticas corticales. Hiperintensidad de sustancia blanca.

espacio extraaxial como signo de atrofia, imagenes hipoecogé-
nicas e hiperecogénicas parenquimatosas mulltiples bilaterales y
cavidades quisticas bilaterales, ya en un estadio més evolutivo.
En los casos de SFA fue mas frecuente que las primeras eco-
grafias fueran inespecificas, asi como que d halazgoinicia fue-
raun edema cerebral difuso, hallazgo que no se vio enlos casos
de gestaciones multiples.

En cuanto ala TC craneal, fue realizada en todos los pa-
cientes. Siempre fue anormal, siendo diagndstica en ocho pa-
cientes. Los hallazgos radiol égicos en 1a TC craneal también
fueron muy similares (Figs. 3y 4): atrofia cortico-subcortical,
ventriculomegalia més 0 menos simétricay lesiones quisticas
bihemisféricas en genera de diferentes tamafios.

LaRM craneal, que siempre fue patol dgica, en general, no
aportd ninguna informacion adicional, salvo una mejor defini-
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Figura 4. TC craneales (axia es). Destruccion masivadel parénquima.ce-
rebral supratentorial.

JFR O

Figura 6. RM craneal (sagital). Imagen ponderada en T1. Mdltiples le-
siones quisticas. Hiperintensidad de ganglios basales (asterisco).

ciony localizacion delaslesiones (Figs. 5,6y 7).

En laevolucidn radiol dgica se pudieron objetivar los ha-
[lazgos que definen ala EMQ: mdltiples cavidades quisticas
de diferente tamafio, que afectan a ambos hemisferios, dejando
indemne lafosa posterior. En dos pacientes la evolucion poste-
rior fue ala confluencia de las cavidades quisticas dando lugar
aunahidranencefalia.

Evolucién clinica. Fallecieron dos pacientes, alos3y alos
60 dias de vida, respectivamente. El estudio necrdpsico se rea
lizé en uno de ellos, donde se objetivaron lesiones generaliza
das de anoxia con afectacion multiorgénicay concretamente en
el sistema nervioso central, se encontrd afectacion isquémico-
anoxicaextremay con abundantes patrones de lesion atodos los
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Figura 7. RM craneal (coronal). Imagen ponderadaen T1. Mdltiples le-
siones quisticas bihemisféricas. Hiperintensidad de ganglios basales (as-
terisco).

niveles, excepto en cerebelo.

El seguimiento sellevd a cabo en un total de 15 nifios. Se
objetivaron secuelas graves en 11 casos (73,33%) y leves-mo-
deradas en cuatro (26,66%) (Tabla V). En todos los pacientes
se encontrd retraso psiquico, siendo leve 0 minimo en cuatro pa-
cientesy muy grave, con amencia, enlos 11 restantes. En 11 ca-
sos hubo microcefdia. La presencia de microcefalia se relacio-
né de formainvariable con retraso psiquico moderado-grave;
sin embargo, en los casos leves, € perimetro cefdlico se mantu-
vo siempre dentro de margenes normales. En 11 pacientes hubo
tetraparesia espastica severa, siete casos quedaron con epilepsia
permanente y en cuatro pacientes la secuela fue una hemipare-
siaespastica. No hubo diferencias objetivables al relacionar
las secuelas segun las diferentes etiologias, aunque no se reali-
z0 un andlisis estadistico, dado el escaso nimero de pacientes.

Discusion
En 1954 Cohen y Kriskansen® y en 1956 Kramer® hacen

referenciaala EMQ como condicion clinica secundariaa dife-
rentes causas. En 1961 Benirschke® presenta el caso de un re-
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Tabla VI Secuelas clinicas

Secuelas N° casos (%)
Retraso psiquico 15 (100)
Microcefalia 11(73,33)
Tetraparesia espastica 11 (73,33)
Convulsiones 7 (46,66)
Hemiparesia 4(26,66)
Tabla VII Criterios diagnésticos de EMQ

Propuestos por Aicardi y cols.@

1. Existencia de mdiltiples cavidades ocupando gran parte del
parénquima cerebral.

2. Afectacion no limitadaa un solo territorio vascular.

3. Afectacion bilateral més o menos simétrica.

4. Sustancia blanca siempre afectada, predominantemente o en igual
grado que el cortex cerebral.

cién nacido de un embarazo gemelar, con el otro gemelo ma-
cerado intralitero, en el que al realizar €l estudio patoldgico se
encontraron multiples trombosis que ocluian diferentes vasos.
Pero fue en 1972 cuando Aicardi y cols.@ propusieron los cri-
terios parael diagndstico de laEMQ (Tabla VI1).

LaEMQ esatribuible amltiples causas, siendo lamas fre-
cuente lagestacion gemelar, con gemelo fallecido intralitero®419,
Para algunos autores™ |a asfixia severa o las alteraciones vas-
culares son los factores etiol 6gicos mas importantes de este ti-
po de lesidn cerebral. La hipoxia severa sobre el cerebro fetal
produce un edema importante que agrava aln mas lafalta de
perfusion cerebra y produce una pérdida de la capacidad de au-
torregulacion vascular cerebral, produciéndose asi un circulo vi-
Ci0so que genera unaisquemia cerebral segmentaria. En 1956
Hallervorden y Meyer postularon que la causa mas frecuente
de trombosis en los neonatos es |a asfixia neonatal ; sin embar-
o, se havisto que laEMQ es secundariaa mdiltiples causas, en
las que la asfixia no hatenido un papel principal.

En nuestra serie la mayoria de los casos fueron secunda-
rios a una gestacion multiple, con gemelo fallecido intralitero.
Laincidencia de gemelos monocigotos es uno de cada 200 re-
cién nacidos. La frecuencia de defectos en la morfogénesis es
mayor en las gestaciones mltiples que en las gestaciones Uni-
cas. Estos defectos pueden ser de trestipos: malformaciones pre-
cocesy complejas, alteraciones vasculares y deformidades por
falta de espacio. La fisiopatologia de estos defectos parece es-
tar relacionado con la presencia en |la placenta monocorionica
de multiplesinterconexiones de tipo venalvena, arterig/arteriao
arterialvena. Si durante el embarazo se produce cuaquier de-
sequilibrio en estas interconexiones y seglin el momento en el
que este desequilibrio se produzca, aparecerén complicaciones
tales como malformaciones y/o muerte, de uno o ambos fetog®314).
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En un estudio multicéntricol® realizado sobre 30.000 partos se
pudo concluir que un 3% de las gestaciones de gemel os mono-
cigotos Illegan atérmino con uno de los fetos muerto; y entre los
supervivientes, un tercio presenta defectos severos del sistema
nervioso central (SNC), lo que supone un 1% de todos los ge-
melos monocigotos. La patogenia de las lesiones que aparecen
en los gemelos monocigotos con gemelo fallecido intralitero, pa-
rece estar en latransfusion de sangre rica en trombopl astina des-
de el gemelofallecido a superviviente, através de las maltiples
anastomosis vascul ares de la placenta monocoriénica®19, Otros
autores enfatizan méas sobre € paso de coagulos o detritus desde
e gemelo falecido o desde la placentahacialacirculacion del ge-
melo superviviente®, En cualquier caso, € resultado find seria
una coagulacion intravascular diseminada que daria como resul-
tado la produccion de areas de isquemia con pérdida de tejido a
diferentes niveles. Estateoriavascular hasido confirmada por los
estudios angiograficos realizados en dos gemelos con EMQ, su-
pervivientes de un embarazo con €l otro gemelo falecido intra-
Utero, El tipo de lesidn producida en € gemelo superviviente
parece estar rel acionada con € momento en que se produce € fa-
llecimiento del otro gemelo1618), Asi, s el dafio vascular se pro-
duce en etapas tempranas del embarazo, € resultado eslaatresia
0 pérdida selectivade un tgjido u 6rgano; pero s lamuerte del ge-
melo se produce en € Ultimo trimestre de lagestacion, € resulta
do es€ infarto o isquemia selectiva del tejido u drgano.

También se han descrito, aungue con menos frecuencia, de-
fectos estructurales de base vascular en gemelos monocigotos
sin el antecedente del otro gemelo fallecido intraltero. Laetio-
patogenia de estos casos esta poco clara, aunque parece que la
causafundamental radicaen un sindrome de transfusion fetofe-
tal através de las anastomosis arterial/veng241419-21),

Ademés de la anoxia perinatal y las gestaciones gemelares,
también se han descrito otras causas de EMQ. Entre estas otras
causas estan lasinfecciones del SNC (viricas o bacterianas)@2
4, traumatismo craneal en € periodo neonatal®, hemorragiasin-
tracraneal es, aumento de la presion intracraneal, inflamaciones
inespecificas®, eincluso unamalformacion de la arteria car6ti-
da®).

Sea cual sealaetiologia, €l mecanismo final parece ser €l
mismo: unainterrupcion vascular, bien por fendmenos trombo-
embodlicos, bien por alteracion de la perfusion cerebral de for-
madifusa, bien por alteraciones macro o microscopicas anivel
vascular. Como ya hemos comentado anteriormente, existe una
mayor selectividad por respetar |os territorios dependientes del
sistema vertebrobasilar. Esta selectividad no esta total mente ex-
plicada, aunque podria deberse a una mayor vulnerabilidad de
las estructuras af ectadas®®).

Aunque el 6rgano més frecuentemente afectado es €l cere-
bro, se pueden encontrar otras alteraciones como: aplasia cu-
tis, atresiaintestinal, gastrosquisis, infartos esplénicos, infartos
hepéticos, rifion en herradura, necrosis cortical rend, infartos
pulmonares, hemiatrofiafacial, seccidn espinal 0 amputacion de
miembros®131419) En e cerebro del gemelo superviviente se han
descrito diferentes lesiones encefal oclasticas, segun la severi-
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dad de lainterrupcion vascular y del momento en que ésta tu-
vo lugar. En | os estadios méas tempranos de la gestacion pueden
producirse trastornos severos de la migracién neuronal, mien-
tras que cuanto més avanza la gestacion y el cerebro esta més
maduro se producen lesiones quisticas, siendo la hidranencefa
lialalesion més severa de dafio cerebra@). En los estadios tem-
pranos de la gestacidn, cuando lamigracion neuronal seestalle-
vando acabo (entre la8*y 15 semana de gestacion), se produ-
ce unalesion cerebral conocida como esquizencefalia, que se
acompafia de una alteracion de lamigracion neuronal, como agji-
riao lisencefalia, paquigiria o polimicrogiria®628-31), | aslesio-
nes que ocurren después de lamigracion neuronal pero antes de
que €l cerebro desarrolle la capacidad de reaccién glial, se co-
nocen como porencefalias encefaloclasticas, sin dteraciones de
lamigracion neuronal asociadas®62), Por Gltimo, laEMQ seria
el resultado de un dafio cerebral que se produce después de la
migracion neuronal y cuando €l cerebro yatienela capacidad de
producir unaimportante reaccion glial ante cualquier insulto.
Asl, d cerebro mas maduro reaccionacon un aumento delaglio-
sis, haciendo que el dafio seamasfocal y no tan difuso como en
€l cerebro inmaduro®.

El cuadro clinico es muy inespecifico(-6101617.19222532) F|
momento de aparicion de los sintomas en |os casos de gesta
ciones gemelares y en los secundarios a hipoxia cerebral, esen
los primeros dias de vida; aunque en los casos mas leves estos
sintomas pueden pasar desapercibidosy ser mas evidentesalo
largo del desarrollo psicomotor. Cuando laEMQ es debida a
otras causas laclinica aparecera seglin € momento en quetiene
lugar lanoxa o insulto. Los sintomas iniciales varian desde un
cuadro leve consistente en un sindrome de hiperexcitabilidad
inespecifica, con llanto eirritabilidad, hasta sintomas severos de
disfuncion neurolégica. Entre estos Gltimos los més frecuentes
son: convulsiones, estatus convulsivo neonatal y coma.

El diagndstico en vidade laEMQ se realiza mediante prue-
bas de neuroimagen, siendo |a ecografia cerebral transfontane-
lar el primer método a realizar102). Otras técnicas son laTC
cerebral y laRM craneal. Con estas dos técnicas se obtiene una
mayor definicion de las lesiones cerebrales, aunque una eco-
grafia cerebral realizada por personal experto tiene la suficien-
te definicidn como para detectar este tipo de lesiones y hacer
el diagnostico diferencia con cuadros semejantes pero de etio-
logia diferente. En un estudio realizado por Keeney® sevio que
laecografiacerebral transfontanelar detectabael 79% delasle-
siones demostradas posteriormente por RM, mientrasquelaTC
craneal solo detectaba el 41%. Este mismo autor concluyé que
laecografiacerebral debe ser €l primer método arealizar, prac-
ticandose una RM craneal en aguellos pacientes en los que sea
necesario completar la definicidn estructural de los hallazgos
patol 6gicos.

Laevolucion es hacia una disfuncidn neurol 6gica severaen
la mayoria de |os casos-6101617.19223532) | os pacientes presen-
tan un retraso psicomotor muy severo en forma de tetraparesia
espéstica, convulsiones epil épticas en algunos casos y general-
mente microcefalia. El deterioro neurol 6gico es progresivo has-
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taque fallece, siendo la mortalidad mas elevada durante el pri-
mer afio de vidal242), En algunos casos la evolucion es mas
benigna, como ocurrié en cuatro de los pacientes de nuestra
serie. En estos pacientes lalesion es menos extensay se locali-
za en regiones que comprometen menos el desarrollo psico-
motor posterior.

En cuanto ala evolucién radiol6gica de laEMQ, en lama-
yoriade los casoslalesion se estabiliza con laformacion de ml-
tiples quistes de paredes gruesas. Sin embargo, en agunos ca-
sos se produce la confluencia de varios quistes, dando lugar ala
aparicidn de quistes de mayor tamafio 0 a unaimagen de au-
sencia de parénquima cerebral, que es o que se conoce como
hidranencefalia®634.

Aungue laEMQ es una entidad poco frecuente, queremos
resdltar que el conocimiento de esta patologiay de |os factores
de riesgo que la favorecen esimportante con el fin de realizar
un diagnostico temprano y poder dar un pronéstico alafamilia
lo mas pronto posible.
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