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Resumen

Se presentan dos casos de resonancia magnética (RM) fetal en los que se detectan anomalias de
las eminencias ganglionares (EG): un caso en una gestacion Unica y otro en una gestacion gemelar
con solo uno de los fetos afectado. Las alteraciones en las eminencias ganglionares son entidades
poco frecuentes, con muy pocos casos publicados, tanto por RM como por ecografia fetal, que
suelen asociarse con alteraciones neuroldgicas graves. Se describen los hallazgos por RM de la
patologia de las EG en estos dos casos, no visibles en la ecografia previa.

Summary

We present two cases of fetal MRI where anomalies of the ganglionic eminences (GE) are detected,
one case in a single pregnancy and another in a twin gestation with only one of the affected fetuses.
Alterations in the ganglionic eminences are rare entities, with very few published cases, both by
MRI and fetal ultrasound, which are usually associated with severe neurological alterations. The
MR findings of the pathology of the GE in these two cases are described. These findings were not

visible on the previous ultrasound.

Introduccién

Las eminencias ganglionares (EG) son estructuras
transitorias, proliferativas y embrionarias del telencéfalo
ventral, que se localizan en la pared lateral de las astas fron-
tales de los ventriculos laterales con leve extension hacia
las astas temporales (1). Las EG contienen los precursores
neuronales de los ganglios basales y de las amigdalas, y pro-
porcionan interneuronas que migran tangencialmente hacia
la corteza, mediante el acido y-aminobutirico (GABA)
como neurotransmisor principal (2).

La resonancia magnética (RM) fetal permite iden-
tificar estas estructuras, asi como su patologia —que
se clasifica, segun los hallazgos radiologicos, en EG
cavitadas o EG prominentes—. A pesar de ser entidades
muy poco frecuentes, es necesario familiarizarse con su
diagnostico prenatal.

Descripcion de los casos

Paciente 1. Mujer de 35 afios de edad con antece-
dente de cinco gestaciones y ningiin embarazo a término.
Los abortos fueron: uno causado por trisomia 21; uno,
malformacion cerebral compleja; dos, en el primer trimes-
tre y uno, bioquimico. Se realizé ecografia en la semana
20 y 1 dia que mostrd hipoplasia cerebelosa y agenesia
parcial del cuerpo calloso. Estudio genético con cariotipo
convencional y molecular (array-CGH) normales.

Se realizd6 RM fetal a la edad gestacional de 20
semanas y 5 dias, con hallazgo de prominentes EG en la
matriz germinal, con cavitaciones bilaterales y simétricas
y morfologia en C, sin evidencia de sangrado. No se

identificd capa de neuronas intermedias entre la matriz
germinal y la cortical externa inmadura, pero si una
prominente matriz germinal. Se observo horizontalizacion
y engrosamiento de los pedunculos cerebelosos superiores
con malformacion tipo “molar”. Estos hallazgos no
fueron visibles en la ecografia. Otros hallazgos asociados
fueron: agenesia parcial del cuerpo calloso (ausencia de
rodilla, esplenio y rostrum), marcada hipoplasia de ambos
hemisferios cerebelosos y en menor medida del vermis;
aumento del espacio subaracnoideo y leve colpocefalia,
prominente cavum septum pellucidum, pequeiio quiste
del velum interpositum y engrosamiento del pliegue nucal,
visibles en la ecografia. El resto del estudio fue normal
(figura 1). La paciente decidio la interrupcion voluntaria
del embarazo sin consentimiento para la realizacion de
necropsia.

Paciente 2. Mujer de 32 afios de edad, primigestante
de 26 semanas con gestacion bicorial y biamnidtica.
Se le practicd ecografia en la semana 25 y 1 dia con
hallazgo de agenesia parcial del cuerpo calloso con
ausencia de esplenio en uno de los fetos. Se le realizd
una RM fetal a la edad gestacional de 26 semanas y
1 dia. Se observaron prominentes EG y heterotopias
periventriculares bilaterales asociadas a la alteracion en
el desarrollo cortical, con lisencefalia (cisuras de Silvio
escasamente desarrolladas, sin signos de opercularizacion)
y agenesia parcial del cuerpo calloso con ausencia del
esplenio. El unico patron alterado en la biometria fetal fue
el diametro frontooccipital (p < 3) (figura 2). El otro feto
no mostro alteraciones.
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Figura 1. Cavitaciones bilaterales en eminencias ganglionares. Ecografia fetal. Edad gestacional 20 semanas y 1dia. a) Neurosonografia con plano medio
sagital. Se identifica el tronco del cuerpo calloso (flecha blanca larga sdélida) con ausencia de la rodilla y del esplenio. Las arterias pericallosas tienen
una direccion craneal sin que describan el semicirculo tipico alrededor del cuerpo calloso (flecha negra larga sélida). b) Neurosonografia con plano
axial con hipoplasia de los hemisferios cerebelosos (flechas blancas sélidas). Didmetro transverso cerebeloso 15,8 mm. Area del hemisferio cerebeloso
40 cm? y del hemisferio cerebeloso izquierdo 41 cm?. Prominente cavum septi pellucidi (punta de flecha blanca vacia). RM fetal. Edad gestacional
20 semanas y 5 dias. ¢) Axial secuencia FIESTA. d) Axial e) Coronal f) Sagital secuencias SS FSE con informacién T2. Marcada hipoplasia de ambos
hemisferios cerebelosos (flechas blancas largas sélidas) y en menor medida del vermis (flecha negra corta sélida). Horizontalizacién y engrosamiento
de los pedunculos cerebelosos superiores con imagen de malformacion tipo molar (flechas blancas largas vacias). Prominente cavum septi pellucidi
(punta de flecha blanca sdélida). Microcefalia con prominentes eminencias ganglionares en la matriz germinal que presentan cavitaciones de forma
bilateral y simétrica con morfologia en C sin sangrado (flechas blancas cortas sélidas). No se identifica capa de neuromas intermedias entre la capa
de neuronas de la zona ventricular que es muy prominente (puntas de flecha blanca vacias) y la cortical externa inmadura, futuras heterotopias en
banda con microlisencefalia. Engrosamiento del pliegue nucal de 4,5 mm (punta de flecha negra vacia). Disgenesia de cuerpo calloso visualizandose
el tronco del cuerpo de calloso (flecha larga negra sdélida) con ausencia de su rodilla y esplenio

—

Figura 2. Aumento de tamarfio de las eminencias ganglionares. Gestacién bicorial y biamnidtica de 26 semanas y 1 dia. Feto patoldgico: a) axial b)
coronal y c) Sagital secuencias SS y FSE con informaciéon T2. Prominentes eminencias ganglionares bilaterales (flechas blancas sélidas cortas) y
prominente capa de neuronas periventriculares que no han migrado formando heterotopias subependimarias que marcan las paredes de los ventriculos
laterales (flechas negras soélidas cortas). Disgenesia del cuerpo calloso cuya longitud es de 19,1 mm con ausencia del esplenio (flecha larga negra
solida). Escasa opercularizacion de las cisuras de Silvio (puntas de flechas negras vacias), la superficie cortical es lisa con ausencia del surco de
Rolando. Tiene un didmetro frontooccipital cerebral de 63,3 mm que sugiere microlisencefalia. El cerebelo (no mostrado) es normal con un didmetro
transverso cerebeloso de 29,8 mm.
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Figura 3. Anatomia normal y migracion neuronal. Edad gestacional 22 semanas y 3 dias. a) Esquema de migracion neuronal: EGL: Eminencia Ganglionar
Lateral. EGM: Eminencia Ganglionar Medial, V: Ventriculos. I Cortical externa inmadura. I Sustancia blanca subcortical. IZona de neuronas intermedias.
Sustancia blanca periventricular. 1Zona neuronal ventricular. —>Migracion tangencial---->Migracién radial. b) Axial SS FSE T2. ¢) Coronal SS FSE T2.
Se visualizan las cinco capas de esta fase de migracidon neuronal: (1) neuronas de la zona ventricular, (2) sustancia blanca periventricular, (3) capa de
neuronas intermedias, (4) sustancia blanca subcortical y (5) cortical externa inmadura. Se identifican las eminencias ganglionares mediales (flechas
blancas largas soélidas), eminencias ganglionares laterales (flechas blancas largas vacias) y eminencias ganglionares caudales (flechas blancas cortas

sdlidas).

Discusion

La corteza cerebral constituye la region mas compleja del cerebro
de los mamiferos y de ella emanan la mayor parte de las funciones que
nos diferencian como seres humanos. Tradicionalmente, las neuronas
corticales se han dividido en:

* 1. Neuronas de proyeccion (excitadoras, glutaminérgicas)
* 2. Interneuronas (inhibidoras, gabaérgicas) (3).

Las neuronas de proyeccion se originan en la zona proliferativa
del dorsopalio ventricular/subventricular y siguen una ruta migratoria
radial (4). El 35 % de las interneuronas que migran tangencialmente a
la placa cortical proceden de la EG (derivadas del subpalio) (5).

La migracion radial ocurre entre las semanas 12 y 16 y finaliza,
aproximadamente, en la semana 24. Comienza en la zona germinal
periventricular y termina en la superficie pial, con 6 capas sucesivas
(6). La migracion tangencial persiste mas tiempo, termina después de
la semana 24 (7).

La EG es una estructura embrionaria proliferativa y transitoria del
telencéfalo ventral (subpalio) (3), que se localiza en la pared lateral de
las astas frontales y en menor medida de las astas temporales de los
ventriculos laterales (1). El subpalio se puede dividir en tres zonas pro-
liferativas: eminencia ganglionar medial (EGM), eminencia ganglionar
lateral (EGL) y eminencia ganglionar caudal (EGC), en funcion de las
caracteristicas anatomicas y genéticas (8). La EGL produce las inter-
neuronas del bulbo olfatorio y las neuronas de proyeccion del niicleo
estriado, la EGM y la EGC producen principalmente interneuronas
corticales (9). Mientras que las células de la EGM migran lateralmente y
se extienden por la corteza, la mayoria de las células de la EGC lo hacen
inferiormente hacia el extremo mas caudal del telencéfalo (8) (figura
3). El volumen de la EG aumenta con la edad gestacional, alcanza su
maximo en las semanas 18-22 y disminuye significativamente en torno
ala semana 30 (10). Persiste mas tiempo que otras areas proliferativas
y, normalmente, al nacimiento, ya ha desaparecido (11).
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Recientemente, ha aumentado el interés sobre el origen y destino
de las interneuronas, ya que se han relacionados ciertas patologias
neurologicas y psiquiatricas —esquizofrenia, autismo, trastornos bipo-
lares y encefalopatias epilépticas graves, como la asociada con el gen
ARX— con la disminucion de interneuronas gabaérgicas.

Riggini y colaboradores estudiaron mediante RM ocho casos
de anomalia de las EG (excluyendo hemorragia), de los cuales tres
presentaban EG prominentes y 5 cavitaciones en dicha localizacion
(10,11). Las cavitaciones fueron simétricas y bilaterales con una imagen
similar a una “C abierta invertida” (11). En todos sus casos observaron
lisencefalia con agenesia parcial o hipoplasia severa del cuerpo calloso,
similar a los casos descritos en este articulo. Otros hallazgos fueron:
hipoplasia y rotacion del vermis, hipoplasia de hemisferios cerebelosos,
ventriculomegalia, aumento del espacio subaracnoideo y malformacion
tipo “molar”, presentes en nuestro primer caso. Al igual que en este
estudio, las alteraciones en las EG no fueron visibles por ecografia.

El aumento del tamafio de EG puede estar asociado o no con cavi-
taciones y, a la inversa, las cavitaciones pueden estar acompaiiadas o
no con el aumento de tamafio de EG. Las hemorragias en las EG son
lesiones irregulares y de alta sefial en secuencias ponderadas en T1, lo
cual es clave para distinguirlas de las cavitaciones (10). Se cree que es
un proceso isquémico el responsable de la formacion de estas cavita-
ciones y que la lisencefalia se produce por alteracion de la migracion
neuronal (asumiendo que las cavitaciones actlian como barrera para
impedir la correcta migracion neuronal) (11). Esto respalda la idea de
que las cavitaciones en la EG son parte de malformaciones complejas
que involucran alteraciones en la migracion neuronal.

En 2019, John Wiley publicé los dos primeros casos de cavitaciones
EG visualizadas por ecografia prenatal (1). Hasta el momento no hay
constancia de otras publicaciones que describan esta patologia por RM.

Conclusiones
Las anomalias de las EG representan un hallazgo infrecuente que
suele asociarse con alteraciones neurologicas severas. Es importante
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familiarizarse con los hallazgos radioldgicos por RM fetal de esta
patologia, con el fin de facilitar su diagndstico y ayudar al manejo y
prondstico fetal.
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