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RESUMEN
La esquizencefalia es una malformación cerebral producida por un trastorno en la migración neuronal. Se caracteriza 
por una hendidura que compromete todo el espesor del palio, desde la superficie pial hasta el sistema ventricular. 
Cuando los bordes de corteza alrededor de la hendidura están en contacto la esquizencefalia es de labio cerrado, 
pero cuando los bordes están separados la lesión se denomina de labio abierto. Las manifestaciones clínicas más 
frecuentes son: retraso psicomotor,  déficit motor y  epilepsia. 
Se presentan dos pacientes con esquizencefalia  de labio abierto, uno unilateral y otro bilateral, a los que se les 
realizaron estudios de potenciales evocados auditivos, visuales, cognitivos y somatosensoriales. Estos estudios 
permitieron obtener correlaciones clínicas e imagenológicas. Cada caso presentó un patrón específico en los 
potenciales evocados somatosensoriales, los que pueden confirmar la sospecha de malformaciones hemisféricas. 
Por el contrario, los potenciales evocados cognitivos, visuales y auditivos son inespecíficos a para  diferenciar los 
tipos de esquizencefalia. 
PALABRAS CLAVES. Potenciales evocados, Potenciales evocados somatosensoriales.
(Lukas Tamayo-Orrego, Óscar H. Moscoso Ariza, Francia Restrepo. Potenciales evocados en dos casos 
de esquizencefalia de borde abierto. Acta Neurol Colomb 2010;26:155-160).

SUMMARY
Schizencephaly is a brain malformation caused by an abnormality of  neuronal migration. It is characterized by a 
cleft spanning the pallium from the pial surface to the ventricular system that is lined by cortical gray matter. If  the 
edges of  the cortex around the cleft are in contact with each other, the lesion is named closed-lip schizencephaly; 
when the cleft borders are not in contact, the lesion is termed open-lip schizencephaly and the cleft is filled with 
cerebrospinal fluid. The most frequent clinical manifestations of  the disease are psychomotor delay, motor impair-
ment and epilepsy. This is a report of  two cases of  patients with diagnosis of  open-lip schizencephaly, the first one 
unilateral and  the second one bilateral . Various studies of  evoked potentials (ERP) by different sensory modalities 
were done, correlations between clinical data, ERP and  brain images were obtained too. Each case presented one 
specific pattern in the somatosensory evoked potentials that can be used to suspect haemispheric malformations. 
Auditory and visual evoked potencials were not useful to discriminate between different types of  schizencephaly.
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Potenciales evocados en dos casos de esquizencefalia de borde abierto

INTRODUCCIÓN

La esquizencefalia es una anomalía estructural 
congénita del encéfalo caracterizada por una hendi-
dura que compromete todo el espesor del hemisferio 
cerebral desde la superficie pial hasta el ventrículo 
lateral y cuyos bordes se encuentran cubiertos por 
sustancia gris (1). Existen dos variantes morfológicas: 

Esquizencefalia tipo I, o de bordes cerrados: los 
bordes de la hendidura están en contacto; también 
es llamada esquizencefalia de labio cerrado.

Esquizencefalia tipo II, o de bordes abiertos: los 
bordes de la hendidura están separados y, por tanto, 
hay mayor pérdida de masa hemisférica con respecto 
a la tipo I; las hendiduras pueden clasificarse como 
pequeñas, medianas o grandes.

Las esquizencefalias pueden clasificarse también 
en unilaterales y bilaterales (2). Hasta 50% de los 
casos presentan además polimicrogiria (1), hecho que 
señala una alteración tanto en la migración neuro-
blástica como en la organización cortical durante el 
desarrollo. En ocasiones la esquizencefalia de labio 
abierto se asocia a agenesia del septum pellucidum, del 
cuerpo calloso, o a displasia septoóptica (1, 2).

La prevalencia es de aproximadamente 1,54 
en 100.000 habitantes (3). La etiología es incierta, 
aunque se han asociado varios factores, tanto 
ambientales como genéticos. Entre los primeros se 
encuentran la infección in utero por citomegalovirus, 
exposición a toxinas, alteraciones en la perfusión 
cerebral fetal, o complicación de una amniocentesis. 
Se han encontrado asociaciones con mutaciones del 
gen homeótico EMX2 (4), implicado en la migración 
neuroblástica y en la especificación topográfica del 
encéfalo rostral; no obstante, esta mutación no ha 
sido hallada en otras series de pacientes (1) ni ha 
sido respaldada por modelos animales. Por tanto, las 
mutaciones del gen EMX2 pueden más bien estar 
restringidas a unos pocos casos, lo que hace de la 
patogénesis de esta malformación un desafío (5). Es 
importante tener en cuenta que la esquizencefalia es 
un trastorno del desarrollo encefálico producido en 
períodos embrionarios precoces y no se debe a un 
proceso destructivo cortical (encefaloclástico), como 
la porencefalia (6), que se diferencia además de la 
esquizencefalia en que la hendidura no se encuentra 
recubierta por sustancia gris (7).

Las manifestaciones clínicas más frecuentes, 
aunque dependen de la localización y extensión de 
la malformación, son déficit motor contralateral, 
alteraciones en el desarrollo del lenguaje y epilepsia 
(5). Las manifestaciones motoras oscilan desde 
hemiparesia leve hasta espástica. En esquizencefalias 
bilaterales la regla es la cuadriparesia, aunque puede 
presentarse en algunos casos unilaterales severos. 
En todos los casos graves los pacientes presentan 
retraso psicomotor o mental profundo (1). Mien-
tras que el déficit motor se correlaciona con el tipo 
morfológico de esquizencefalia, no sucede lo mismo 
con la epilepsia (8). Otras manifestaciónes clínicas 
son las alteraciones visuales y la microcefalia, que 
acompañan respectivamente el 20% y el 10% de los 
pacientes con esquizencefalia (9).

A continuación se reportan los resultados de 
varios estudios de potenciales evocados en dos 
pacientes con esquizencefalia de labio abierto y su 
correlación clínica e imagenológica.

INFORME DE CASOS
Caso 1

Paciente masculino de 6 años traído a consulta 
por retardo psicomotor global, con antecedentes de 
cierre prematuro de fontanelas, perímetro cefálico 
disminuido y aumento del tono muscular (manos 
cerradas permanentemente). Estos hallazgos moti-
varon la realización de una tomografía axial compu-
tarizada (TAC) que mostró esquizencefalia de labio 
abierto derecha (Figura 1). Se evidenció actividad 
paroxística epileptiforme derecha en un electro-
encefalograma realizado por presentar el paciente 
episodios compatibles con espasmo del sollozo.

Nunca hubo control prenatal, la madre del 
paciente consumió varias sustancias psicoactivas 
durante el embarazo. El paciente ha presentado 
retraso en todas las metas del neurodesarrollo y al 
examen físico presentaba cuadriparesia espástica; no 
tenía control de esfínteres, no se sostenía sentado, se 
arrastraba en prono y no masticaba. Adicionalmente, 
había presentado otitis a repetición, un episodio de 
bronconeumonía, otro de bronquiolitis y luxación 
de cadera izquierda detectada tardíamente. Dos 
familiares del paciente en segundo grado sufren 
esclerosis tuberosa. 
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Caso 2
Paciente de 15 meses de edad. En la segunda 

semana de vida presentó una crisis convulsiva no 
especificada, razón por la cual le realizaron una 
TAC en la cual se definió el diagnóstico de esqui-
zencefalia de labio abierto bilateral. La exploración 
física evidenció microcefalia y retardo global en el 
desarrollo psicomotor. No hubo controles prenata-
les. El paciente nació por cesárea a los siete meses 
de gestación debido a ruptura prematura de mem-
branas ovulares y pesó 2.900 gr; presentaba circular 
de cordón. Se le realizó una resonancia magnética  
(RM) al año de edad, que mostró agenesia del cuerpo 
calloso y del septum pellucidum, además de la esquizen-
cefalia (Figura 2).

Se efectuaron estudios de potenciales evocados 
auditivos, visuales, somatosensoriales y cognitivos, 
con un equipo Cadwell Sierra Wave versión 9.0. En 
la Tabla 1 se resumen los hallazgos de las latencias.

DISCUSIÓN

Se reportan los estudios de dos pacientes con 
esquizencefalia de labio abierto, uno unilateral y 
otro bilateral. En ambos, los principales hallazgos 
son retardo psicomotor severo, epilepsia y cuadri-
paresia espástica; este último signo está asociado a 
la esquizencefalia bilateral, siendo infrecuente en 
la malformación unilateral (5, 10). Sin embargo, la 
cuadriparesia en el primer caso se explica debido 
a que la hendidura unilateral es muy severa y se 
acompaña de pérdida de parénquima cerebral en 
el hemisferio contralateral. Sólo el primer paciente 
manifestó dilatación del sistema ventricular. El 
segundo paciente presentó microcefalia, agenesia 
del cuerpo calloso y del septum pellucidum. Mejia et al 
reportaron una incidencia de agenesia del septum 
pellucidum del 40%, malformaciones del cuerpo 
calloso en el 22,9% y microcefalia en 31,4% de los 
pacientes con esquizencefalia (10).

Con respecto a los potenciales evocados soma-
tosensoriales (Figura 3) es interesante mencionar 

FIGURA 1. 

Tomografía axial computarizada del paciente 
del primer caso que muestra esquizencefalia de 
borde abierto derecha severa. Se puede apreciar la 
hendidura que comunica el ventrículo lateral hasta 
la superficie cortical casi en todos los cortes; no 
hay agenesia del septum pellucidum. En el hemisferio 
izquierdo se observa hidrocefalia con colpocefalia.

FIGURA 2. 

RMN del paciente del caso 2 que muestra esqui-
zencefalia de labio abierto bilateral. La hen-
didura compromete los lóbulos frontales, 
parietales y temporales. Concomitantemente, hay 
agenesia del cuerpo calloso y del septum pellucidum.
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que en el caso 2 no se encontró respuesta cortical 
(onda P37) en ninguno de los electrodos explorados 
(Cz, C3 y C4); por el contrario, en el caso 1 se halló 
una respuesta normal en el hemisferio cerebral 
conservado (electrodo C3) y no hubo respuesta en 
el lado de la lesión (electrodo C4). La ausencia de la 
respuesta refleja probablemente la ausencia del tejido 
encefálico encargado del procesamiento cortical del 
estímulo somatosensorial. Por tanto, los resultados 
de los potenciales somatosensoriales son coherentes 
con el cuadro clínico y con las imágenes cerebrales.

De hecho, se ha reportado en adultos la abolición 
de la respuesta cortical de los potenciales somato-
sensoriales en lesiones hemisféricas de tipo isqué-
mico (11, 12). En este mismo sentido, el examen de 
potenciales evocados somatosensoriales podría ser 
útil para detectar otros tipos de lesiones cerebrales 
cuando se usan varios electrodos corticales, como se 
ha mostrado en este reporte. Así que debe tenerse 
en cuenta la posibilidad de encontrar estos hallazgos 
en los pacientes evaluados con dicha metodología.

La normalidad de los componentes visuales de 
latencia intermedia (P100 y N145) permite descartar 
malformaciones de la vía visual (13) como la displasia 
septoóptica, que en ocasiones acompaña la esquizen-
cefalia. Los potenciales auditivos y visuales fueron 
normales en ambos pacientes, indicando integridad 
de la vía visual y del tallo cerebral, resultados cohe-
rentes con la baja frecuencia de alteraciones visuales 
y auditivas en esquizencefalia (9).

La latencia de la onda P300 se halló más prolon-
gada en ambos casos que en niños normales de la 
misma edad (14); este hallazgo podría relacionarse 
más que con la malformación, con el retardo mental 
asociado, donde se aprecia prolongación de la laten-
cia en la onda P300 (14, 15). No hubo diferencia en 
el componente P300 entre los dos pacientes, aunque 
ésta se registró únicamente con electrodos de línea 
media (Fz, Cz y Pz); por eso, este último indicador 
del estudio no arrojó información adicional relevante 
para diferenciar los casos expuestos.

Tabla 1. Resumen de los valores de latencias de los potenciales evocados auditivos (PEA), visuales (PEV), cognitivos 
(P300) y somatosensoriales (PES) de los dos pacientes estudiados. FP, fosa poplítea. T12, vértebra torácica 12. NR, 
Respuesta ausente. Los electrodos corticales se ubicaron según el sistema internacional 10-20.

Potenciales evocados. Latencias (ms)

	 	 Caso 1 		  Caso 2 

		  Izquierdo	 Derecho	 Izquierdo	 Derecho

PEA	 I	 1,67	 1,66	 1,73	 2,00

	 II	 2,47	 2,47	 3,52	 3,31

	 III	 3,92	 3,83	 4,53	 4,42

	 IV	 4,64	 5,25	 5,25	 5,08

	 V	 5,53	 5,92	 5,89	 6,14

PEV 	 P100 (Oz)	 123,0	 113,7	 109,7	 107,4

P300	 Fz	 540,6		  400,0

	 Cz	 540,6		  404,7

	 Pz	 532,8		  490,6

PES (Tibial)	 FP	 3,9		  3,9	

	 T12	 13,5		  11,6	

	 N37	 32,5	 NR	 NR	 NR
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FIGURA 3. 

Potenciales evocados somatosensoriales del caso 
1 (páneles B y C) y del caso 2 (panel A). Nótese el 
potencial captado en la fosa poplítea (canal 3) y en 
la vértebra T12 (canal 2), de iguales características 
en los dos pacientes. Sin embargo, la onda P37 no está 
presente en el caso 2 (A) en ninguno de los electrodos 
explorados (Cz, C3 y C4), hallazgo coherente con la 
lesión bilateral del paciente. En el paciente del caso 
1 la onda P37 fue normal en el registro izquierdo 
(panel C, electrodo C3) y no hubo respuesta en el lado 
derecho (panel B, electrodo C4). Estos hallazgos se 
correlacionan muy bien con la lesión del paciente. 
Las latencias de todas las ondas son normales para 
la edad en los dos pacientes, es decir, más cortas que 
en el adulto. La latencia de P37 es de 32,5 ms, mien-
tras que la N8 (fosa poplítea) tiene 3,7 ms de latencia.

En conclusión, se ve una correlación importante 
entre los potenciales evocados somatosensoriales 
y las imágenes cerebrales. La ausencia de la onda 
P37 ha servido para detectar ausencia o pérdida 
del parénquima cerebral; por lo tanto, este hallazgo 
es útil para sospechar alteraciones anatómicas 
cerebrales. Aunque esta técnica es poco específica 
y no se ha utilizado de rutina en la evaluación de 
malformaciones en niños (16), se ha demostrado 
su utilidad en la diferenciación de los dos casos 
clínicos estudiados.
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