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En los nifos la aparicion de trastornos neuroldgicos est4 aso-
ciada con el desarrollo embrionario hasta su infancia tem-
prana, éstos implican una importante carga socioecondémica
para el nucleo familiar, asi como para el sector salud. Es
importante tener un conocimiento claro sobre las alteracio-
nes neuroldgicas mas frecuentes en este grupo etario que
afectan el desarrollo del sistema nervioso y los mecanismos
embriolégicos que se encuentran comprometidos. Entre
estas enfermedades se encuentran las congénitas como la
anencefalia, holoprosencefalia y la espina bifida, como las
frecuentes dentro del grupo de afecciones del sistema nervi-
0s0 central. También existen otras patologias ligadas a los
nervios craneales y el sistema nervioso autbnomo, asi mis-
mo se encuentra la pardlisis cerebral infantil que es un grupo
de trastornos que afectan el desarrollo psicomotor del nifo
asociados a lesiones durante el desarrollo cerebral con diver-
sos factores de riesgo como malformaciones genéticas, as-
fixia al nacer, entre otros. Otros tipos de enfermedades que
afectan al sistema nervioso son los tumores, siendo los mas
frecuentes el medublastoma, glioma y ependimoma. De igual
manera, las convulsiones constituyen un amplio sindrome
heterogéneo que puede ser ocasionado por algunas de las
enfermedades previamente expuestas o encontrarse como
una afeccidén Unica, en general este tipo de enfermedades
genera una carga en distintos niveles tanto para los nifos
como sus cuidadores. Por lo cual es fundamental su preven-
cién o diagndstico oportuno mediante un control asertivo del
embarazo ya que son afecciones que pueden detectarse du-
rante la gestacion.

Palabras claves: Enfermedades Congénitas, Convulsiones,
Paralisis Cerebral Infantil, Sistema Nervioso Central, Tu-
mores.

In children the appearance of neurological disorders is as-
sociated with embryonic development until early childhood,
these imply an important socioeconomic burden for the family
nucleus, as well as for the health sector. It is important to have
clear knowledge about the most frequent neurological altera-
tions in this age group, which affect the development of the
nervous system and the embryological mechanisms that are
compromised. Among these diseases, there are congenital
diseases such as anencephaly, holoprosencephaly, and spi-
na bifida, such as those common in central nervous system
group alterations. There are also other pathologies linked to
the cranial nerves and the autonomic nervous system, as well
as childhood cerebral palsy that is a group of disorders that
affect the psychomotor child development associated with le-
sions during brain development with various risk factors such
as genetic malformations, peritnatal asphyxia, among others.
Other types of diseases that affect the nervous system are
tumors, the most frequent being medublastoma, glioma, and
ependymoma. Similarly, seizures constitute a broad hetero-
geneous syndrome that can be caused by some of the previ-
ously exposed diseases or be found as a unique condition,
in general this type of disease generates a burden on differ-
ent levels for both children and their caregivers. Therefore,
prevention or timely diagnosis is essential through assertive
pregnancy control since they are conditions that can be de-
tected during pregnancy.

Keywords: Congenital Diseases, Seizures, Child Cerebral
Palsy, Central Nervous System, Tumors.
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Introduccion

Los trastornos neuroldégicos en los nifos pueden obede-
cer a diferentes causas dentro de las que se encuentran
aquellas asociadas a la gestacion, nacimiento, desarrollo
y lesiones externas que puedan sufrir durante su infancia
temprana. Diversas investigaciones han referido que una
importante proporcion de infantes pueden sufrir de este tipo
de patologias ocasionando cambios drasticos en el entorno,
conllevando a una carga emocional importante para ellos y
la familia, y se ha reconocido que en algunas latitudes pu-
ede llegar a ser un problema de salud publica debido a que
genera un aumento de atencion sanitaria y por ende gastos
para el sistema y la familia’3.

Un desarrollo embrionario y fetal adecuado es necesario para
evitar los distintos tipos de trastornos que se encuentran aso-
ciados al periodo de la infancia, de este surgen anomalias
congénitas como la anencefalia o el meningocele, ambas
condiciones que conllevan a una alta mortalidad siendo la
primera incompatible con la vida. De la misma forma, en este
periodo es fundamental mantener un control adecuado del
embarazo, ya que estas son patologias que pueden diagnos-
ticarse durante la gestacion adicionalmente pueden poner en
riesgo la vida de la madre si no se toman las medidas tera-
péuticas necesarias*.

En este mismo orden de ideas, existen otras afecciones
como la pardlisis cerebral infantil (PCI), cuyas consecuencias
son devastadoras para el nifio y su familia debido a que ex-
iste un deterioro psicomotor que puede ser desde leve hasta
extremadamente severo, impidiendo que el nifio pueda tener
una vida normal. Se han descrito diversos factores de riesgo
para esta condicion entre las que se encuentran un parto pre-
maturo, asfixia perinatal, infecciones neonatales, entre otros
que pueden ser prevenidos si se tratan las causas principales
y se toman las medidas necesarias para su tratamiento, por
lo tanto en gran medida la PCl puede evitarse mediante un

ky¢d control prenatal adecuado®.

Otras patologias neuronales en la infancia incluyen los tu-
mores del Sistema Nervioso Central (SNC), que son una de

Desarrollo del sistema nervioso

El sistema nervioso se divide en tres componentes, el Siste-
ma Nervioso Central (SNC) el cual esta constituido por el
encéfalo y la médula espinal; el sistema nervioso periférico
(SNP) que incluyen los nervios craneales y espinales, asi-
mismo el sistema nervioso autébnomo (SNA) que se deriva
de los dos componentes previamente mencionados, este
sistema se encarga de inervar la musculatura lisa, glandulas,
cardiomiocitos, entre otras estructuras’.

Se ha descrito que en el dia 16 del desarrollo embriologico
surge la notocorda del mesodermo?, el notocordio estimula
el ectodermo suprayacente para comenzar el proceso de
formacién de la placa neural, en el inicio de la tercera se-
mana esta placa representa la porcioén inicial del SNC y pos-
teriormente se dividira en el cerebro y la médula espinal?,
los bordes de la placa se elevan y se forman dos pliegues
analogos que se denominan pliegues neurales. La elevacion
continua de los pliegues neurales concluira en la fusion y for-
macioén del tubo neural, esta fusién ocurre primero al medio
y posteriormente en el sentido craneal y caudal que daran
lugar a una abertura en cada final denominados neuroporos
craneales y caudales, el cierre del craneal ocurrira en el dia
25y el caudal el 28°.

Para la semana 4, la porcion craneal del tubo neural muestra
tres expansiones que reciben el nombre de vesiculas cere-
brales primarias, éstas incluyen el prosencéfalo, mesencé-
falo y rombencéfalo que formaran posteriormente estas es-
tructuras del sistema nervioso®, tras el desarrollo de estas
vesiculas surgen cinco vesiculas cerebrales secundarias en
la semana cinco®.

Neuroembriologia del cerebro

El rombencéfalo o cerebro posterior comprende el metencé-
falo y el mielencéfalo, del primero posteriormente surgira
el cerebelo, la protuberancia y la parte superior del cuarto
ventriculo, de igual manera el mielencéfalo luego formara el
bulbo raquideo y la porcion inferior del cuarto ventriculo. Las
placas alares del metencéfalo y el mielencéfalo que existen
en la parte dorsal del tubo neural, cada uno consta de tres
grupos de nucleos sensoriales que incluyen aferentes visce-

B as principales causas de neoplasias malignas después de

- la leucemia aguda en este grupo etario. A pesar de que no

- se reconocen medidas de prevencion exactas para estas
patologias, tomar en cuenta sintomas sugestivos podria de-
terminar un diagnostico temprano y un tratamiento eficaz al
momento de implementarlo®.

rales generales, aferentes especiales y aferentes somaticas
generales, mientras que en la parte ventral del tubo neural se
encuentran los tres grupos de nucleos motores los cuales in-
cluyen eferentes viscerales generales, eferentes especiales
y eferentes somaticos generales*.

En contraste al rombencéfalo y prosencéfalo, el mesencé-
falo es una vesicula cerebral primaria que no se divide, las
placas basales de esta porcién constan de dos grupos de
nucleos motores, éstos son sensoriales eferentes viscerales
generales y eferentes somaticos generales, en tanto que los
del prosencéfalo consisten en el diencéfalo y el telencéfalo,
el primero posteriormente forma el talamo y el hipotalamo,
asi mismo contiene el tercer ventriculo y plexo coroideo.
Ademas, esta vesicula da lugar al cuerpo pineal y la neu-
rohipofisis mientras que el telencéfalo forma los hemisferios
cerebrales, la lamina terminal y el ventriculo lateral®.

Adicionalmente, estas condiciones previamente descritas
pueden desencadenar sindrome convulsivo o bien puede
presentarse como una enfermedad aislada, siendo una de
las principales causas de atencion en emergencia en la po-
blacion pediatrica, condicionando una alta carga de mortali-
dad, por lo cual es indispensable que ésta deba ser tratada a
tiempo para disminuir los riesgos que acarrea’. Por lo antes
descrito, es indispensable conocer las principales caracter-
isticas del desarrollo del sistema nervioso y de los trastornos
neurolégicos mas frecuentes en la edad pediatrica y éstos se
describen a esta revision.



Neuroembriologia de la médula espinal

Posterior al cierre del tubo neural el tejido neuroepitelial
da lugar a las células nerviosas primitivas que se conocen
como neuroblastos™, éstos forman una zona alrededor de
las células neuroepiteliales especificamente conocidas como
capa del manto de la médula espinal, ésta eventualmente se
convierte en la materia gris de la médula espinal. La capa
mas externa de la médula espinal llamada marginal consiste
en nervios que se desarrollan a partir de los neuroblastos
dentro de la capa del manto. La mielinizacion de esta capa
causa una apariencia blanca del tejido que crea lo se con-
oce como materia blanca, los neuroblastos se adicionan de
forma continua a la capa del manto dando como resultado
un crecimiento dorsal y ventral del tubo neural, el ventral se
denomina placas basales y consiste en neuronas motoras,
mientras que las placas alares se desarrollan a partir del en-
grosamiento ventral y consisten en neuronas sensoriales*.

Neuroembriologia de los nervios craneales

Al final de la semana cuatro de gestacion de los nlcleos
craneales nacen los nervios que llevan ese mismo nombre,
excepto los olfativos y 6pticos que se desarrollan a partir del
cerebro anterior. Aparte de los nlcleos oculomotores, los 9
nervios craneales restantes surgen del cerebro posterior.
Aqui se desarrollan ocho segmentos discretos conocidos
como los rombémeros que forman los nucleos de los nervios
motores del craneo IV, V, VI, VII, IX, X, XI y XII'°. A pesar
de que no todos los nervios craneales consisten en fibras
motoras y sensoriales, la configuracién de estos es similar
a los espinales. Para las neuronas motoras existen nicleos
nerviosos en el tronco encefalico, mientras que los ganglios
de los sensoriales existen fuera del cerebro. Los ganglios
sensoriales de los nervios craneales se derivan de las placas
ectodérmicas y células de la cresta neural®.

Enfermedades congénitas del sistema nervioso central
Anencefalia: Es la ausencia del cuero cabelludo, craneo,
béveda craneal y los hemisferios cerebrales. Es el defecto
mas comun del tubo neural y ocurre en 1/1.000 embarazos,
esta condicion es incompatible con la vida y el manejo de los
nacidos vivos es solo de apoyo'.

Exencefalia: Es una anomalia fetal rara que es incompatible
con la vida extrauterina. Esta malformacion se caracteriza
por la ausencia parcial o completa de la calvaria con desar-
rollo anormal del tejido cerebral, la incidencia es de 3 por
10.000 embarazos*.

Encefalocele: Son un grupo de trastornos congénitos en el
que hay una protuberancia cerebral con o sin protrusion de
las meninges a través de un defecto craneal. Estas lesiones
congénitas se encuentran cominmente en la practica neu-
roquirurgica en todo el mundo. La incidencia notificada de la
enfermedad es de aproximadamente 0,8 a 5,6/10.000 naci-
dos vivos™.

Holoprosencefalia: Es una malformacion cerebral que re-
sulta del fracaso de la divisidbn del prosencéfalo en dos
hemisferios cerebrales distintos. Es la malformacién cerebral
mas comun con una incidencia de 1:250 durante la embrio-
génesis y 1:16.000 entre los nacidos vivos'.

Esquisencefalia: Es una malformacién congénita rara del
SNC que pertenece al grupo de defectos de migracion celu-
lar, que se desarrollan entre los 2 y 5 meses de gestacion. El
defecto se caracteriza por la presencia de una hendidura en
el cerebro que se extiende desde la superficie de la piamadre
hasta los ventriculos cerebrales, los margenes de la hendidu-
ra estan revestidos de materia gris heterotréfica y displasica,
la ubicacidbn mas comun de esta anomalia es en el 16bulo
frontal y la region del surco lateral. La incidencia del defecto
se informa como 1/1.650 pacientes con ataques epilépticos
y/o retraso psicomotor 0 1,54/100.000 nacimientos'.

Lisencefalia: (“cerebro liso”, LIS) es una malformacién del
desarrollo cortical asociada con una migracion neuronal defi-
ciente y una formacion anormal de convoluciones cerebrales
o circunvoluciones, la incidencia expuesta es de 1,2 por cada
100.000 nacimientos vivos's.

Hidranencefalia: Es una anomalia aislada y con un pronésti-
co grave, en esta condicion los hemisferios cerebrales estan
total o casi ausentes y son reemplazados por un saco mem-
branoso lleno de liquido cefalorraquideo, es un trastorno ce-
rebral relativamente raro, en su mayoria aislado y que afecta
a aproximadamente 1 de cada 5.000 embarazos’®.

Sindrome de Dandy-Walker: Es una malformacion carac-
terizada por una anormalidad hereditaria clasificada a través
de la agenesia o hipoplasia del vermis cerebeloso, dilatacion
quistica del cuarto ventriculo y expansion de la fosa poste-
rior, se reporta con una incidencia de 1 en 25 a 35.000 recién
nacidos vivos'.

Sindrome de Joubert: Son un grupo de anomalias congé-
nitas multiples con retraso del desarrollo, en los que el sello
obligatorio es el signo del diente molar, una malformacién
compleja del mesencéfalo-cerebro posterior visible en ima-
genes cerebrales. Las estimaciones de la incidencia oscilan
entre 1/80.000 y 1/100.000 nacimientos vivos, aunque estas
cifras pueden representar una subestimacion’®.

Malformaciones de Arnold-Chiari: Es un trastorno neu-
rolégico grave donde el cerebelo desciende del crdneo y
se acumula en la columna vertebral, ejerciendo presion en
ambos causando diversos sintomas. Ocurre en aproxima-
damente 0,4:1.000 nacimientos vivos y constituye el 3% de
todos los abortos™®.

Espina bifida: Es el cierre incompleto de la parte posterior
de los componentes de las vértebras debido a un trastorno
del desarrollo y el cuadro clinico que ocurre en asociacion
con esta condicion. Es la segunda causa mas comun de dis-
capacidad en la infancia después de la PCI. La incidencia
varia entre 0,2 y 10 por 1.000 personas en diferentes regio-
nes del mundo; sin embargo, disminuye a 0,2 por 1.000 per-
sonas en los Estados Unidos®.

Siringomielia: Es un trastorno en el que se forma un quiste
lleno de liquido (llamado siringe) dentro de la médula espinal.
Esta protuberancia puede volverse mas grande y alargada
con el tiempo, lesionando la médula espinal, comprimiendo
las fibras nerviosas que llevan informacion al cerebro y de




aqui al resto del cuerpo, tiene una incidencia de 8,4/100.000
a 0,9/10.000 con variacién étnica y geogréfica?'.

Trastornos congénitos de los nervios craneales

Trastornos de la desinervacién craneal congénita: Estos
trastornos congénitos incluyen varias condiciones similares
como la retraccion del sindrome Duane, paresia facial congé-
nita hereditaria, sindrome de Mobius, blefaroptosis congénita
y fibrosis congénita de los mulsculos oculares externos, en la
actualidad no se manejan cifras exactas sobre su incidencia?.

Trastornos congénitos del sistema nervioso autbnomo
Enfermedad de Hirschsprung: Es causada por la mi-
gracion fallida de las células ganglionares del colon durante
la gestacion. Las longitudes variables del colon distal no pu-
eden relajarse, lo que causa obstruccion funcional del mismo,
esta enfermedad afecta mas cominmente a la region recto-
sigmoidea pero puede afectar a todo el colon, generalmente
se presenta en la infancia y tiene una incidencia de uno por
cada 5.000 nacimientos vivos®.

Paralisis Cerebral Infantil (PCI)

Consiste en un grupo de trastornos permanentes del desar-
rollo psicomotor del nifio, la cual dependiendo del grado de
severidad podra causar serias limitaciones en el afectado.
Su causa se atribuye a lesiones ocurridas en el desarrollo
del cerebro fetal o infantil, los trastornos motores de esta
condicién usualmente se encuentran acompafados de al-
teraciones de la sensacidn, percepcion, cognicion, comu-
nicacion y comportamiento, por epilepsia y por problemas
musculoesqueléticos secundarios. En esta definicion se sug-
iere que la PCI no es una condicion aislada sino un conjunto
de trastornos que pueden obedecer a diferentes causas, su
incidencia varia de 1,5 a mas de 4 por 1.000 nacimientos
vivos 0 nifios de un rango de edad definido®. La prevalen-
cia general de la PCI al nacer es de aproximadamente 2 por
cada 1.000 nacimientos vivos?.

Factores de riesgo para PCI

La PCI puede obedecer a cualquier condicion que afecte el
neurodesarrollo del cerebro fetal o neonatal, se han reporta-
do varios factores de riesgo para esta afeccion dentro de las
que se encuentran malformaciones congénitas, restriccion
del crecimiento fetal, gestaciones multiples, infeccion durante
el periodo fetal y neonatal, asfixia al nacer, parto prematuro,
hipotiroidismo materno no tratado, accidente cerebrovascu-
lar perinatal y la trombofilia>%5. El parto prematuro, especial-
mente antes de las 28 semanas de gestacion, es el principal
factor de riesgo para el desarrollo de PCI?"%. La prevalencia
es mucho mayor en los recién nacidos prematuros, aumenta
con la disminucién de la edad gestacional al momento del
parto®3° y puede alcanzar hasta el 15% entre los recién nac-
idos prematuros con 24 y 27 semanas de gestacion®'. No
obstante, aunque el parto prematuro es un factor de riesgo
bien establecido para la PCI, un estudio reciente sugiere que
el embarazo postoperatorio a las 42 semanas o mas tarde
también se asocia con un mayor riesgo de esta afeccion®.

Tumores del sistema nervioso central
Los tumores del Sistema Nervioso Central (SNC) son las
neoplasias malignas mas frecuentes luego de la leucemia

agudas segun numerosos reportes, comprendiendo del 15
al 20% de todas las neoplasias en edad infantil, la inciden-
cia estimada de forma global anual de los tumores del SNC
es 3,7 para nifos y 2,6 para nifias por cada 100.000 nifios
entre las edades de 0-15 afos. La tasa de mortalidad es del
2,8% para los varones y del 2% para las hembras. El medu-
loblastoma, glioma y ependimoma se han expuesto como los
tumores mas frecuentes®.

Meduloblastoma

Es un tumor de rapido crecimiento del cerebelo, la parte infe-
rior y posterior del cerebro; también llamada “fosa posterior”,
esta area controla el equilibrio, postura y funciones motoras
complejas como movimientos finos de la mano, habla y de-
glucion. Los tumores localizados en el cerebelo se conocen
como “infratentoriales”, es decir que se encuentran debajo
del tentorio que es una membrana gruesa que separa los
hemisferios cerebrales desde el cerebelo. En los nifos, el
meduloblastoma surge con mayor frecuencia cerca del ver-
mis, el estrecho puente que conecta los dos lados del cer-
ebelo. En adultos, este tumor tiende a ocurrir en el cuerpo del
cerebelo, especialmente hacia los bordes®.

Glioma

Son tumores cerebrales derivados de células gliales, que son
responsables del soporte de las células neuronales, la inci-
dencia en nifos es de 5 casos por cada 100.000 habitantes,
de los cuales el 75% se clasifican como gliomas. Este Gltimo
representa una de las categorias mas comunes de tumores
cerebrales y plantea un gran desafio neuroquirirgico, dado
que los tipos histoldgicos de gliomas pediatricos favorecen
las lesiones de menor grado, existe una posibilidad mucho
mayor de supervivencia con el tratamiento efectivo en com-
paracién con los adultos®.

Ependimoma

Es el tercer tumor cerebral mas comun en nifios y representa
del 6 al 10% de todos los tumores intracraneales. En los ni-
nos, aproximadamente el 90% de los ependimomas son in-
tracraneales, con casi dos tercios surgiendo dentro de la fosa
posterior. Los ependimomas se clasifican histolégicamente
como tumores de grado | (subependimomas y ependimomas
mixopapilares), grado Il (ependimomas clasicos) y tumores
de grado lll (ependimomas anaplasicos); sin embargo, los
criterios histologicos tienen un pobre valor predictivo. La tera-
pia estandar generalmente consiste en una reseccion quirur-
gica maxima, seguida de radioterapia postoperatoria dirigida
al sitio del tumor primario®.

Convulsiones

Es un sindrome neurol6gico heterogéneo comin en nifios,
este ejerce un significativo costo econémico y social para el-
los y sus cuidadores, también se ha descrito que alrededor
de 50 millones de personas tienen convulsiones a nivel mun-
dial y que de estos el 50% esta representado por nifios. En
Estados Unidos entre 25.000 y 40.000 infantes tendran un
primer ataque no febril cada afio, este problema es agravado
aln mas en los paises en vias desarrollo debido a que en és-
tos se encuentran hasta el 75% de casos de convulsiones®.



Las convulsiones en nifios son extremadamente diversas y
difieren notablemente en la edad de inicio, caracteristicas,
comorbilidades asociadas, tratamiento y pronéstico®. La
tasa de incidencia mas alta (100 por 100.000) se observa en
el primer afo de vida, disminuyendo a aproximadamente 20
casos por 100.000 por afo en la adolescencia. La epilepsia
infantil tiene una prevalencia de aproximadamente 0,5-0,8%
y comprende un heterogéneo grupo de trastornos, incluida
una diversidad de sindromes que varian en gravedad de
benignos a progresivo y catastrofico, predominan las crisis
focales (59-63%) sobre la crisis generalizada (12-29%)37:38.

Conclusion

Entre las condiciones que pueden ocasionar problemas y
constituyen factores de riesgo se encuentran un parto pre-
maturo, asfixia perinatal e infecciones neonatales. Conside-
rando las enfermedades congénitas del SNC, aquellas con
mayor frecuencia son la anencefalia, la holoprosencefalia y
la espina bifida. Por otro lado, la PCI se caracteriza no sélo
por la paralisis motora sino por la afectacion en la percep-
cién, cognicioén, comunicacién y comportamiento del nifio af-
ectado, siendo el principal factor asociado el parto prematuro
y en menor medida paradojicamente el embarazo prolonga-
do. En relacion a los tumores del SNC, éstos comprenden del
15 al 20% de las neoplasias infantiles, generando tasas de
mortalidad entre 2,6 y 3,7/100.000 afectados dependiendo
del sexo, siendo el mas frecuente el ependimoma. Final-
mente, en lo que concierne a las convulsiones también con-
fieren una alta tasa de morbi-mortalidad y generalmente se
encuentra asociada o son manifestacion de otros trastornos
subyacentes. El desarrollo embrionario y fetal apropiado es
vital para evitar los trastornos neurol6gicos asociados en la
infancia, asi como un control asertivo del embarazo ya que
son afecciones que pueden detectarse durante la gestacion.
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