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Introduccion:

Son una de las anomalias
neurologicas mas comunes
diagnosticadas y abarcan un
amplio espectro de entidades
diferentes, que pueden ser
consideradas desde variantes de

la normalidad a anomalias graves.

* Algoritmos diagndsticos

|la cantidad de LCR en la FP,
Tamano de la FP
Posicion del tentorio

Biometria del vermisy
hemisferios cerebelosos

Alteraciones en la senal del
cerebelo

Afectacion simultanea de
tronco y cerebelo

Anomalias extraaxiales de
la FP.



CERPO Epidemiologia:

Centro de Referencia Perinatal Oriente

* Anomalias SNC incidencia estimada 0.5-1%
— Primera causa de discapacidad en la infancia
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Embriologia:
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Embriologia:

4ta semana: el TN
se dilatay se curva
en la region cefalica

de Monro
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Cisterna magna



Anatomia:

* Limites: el hueso occipital, el
borde posterior del hueso
temporal y el klivus.
Cranealmente el tentorio se
extiende por |la fosa craneal
posterior y la delimita del
espacio supratentorial.

=

 (Contiene: el cerebelo, el
bulbo raquideo, la
protuberancia y el
mesencéfalo.

Struffert, T. (2016). Anatomie und Fehlbildungen der hinteren Schidelgrube; Anatomy and malformations of the posterior cranial fossa; . Der Radiologe, (), —. doi:10.1007/
s00117-016-0174-y



Evaluacion Ecografica de fosa
posterior:

« Corte axial: Plano transtalamico, transventricular, transcerebeloso
+ Plano sagital medio (vermis)

T « Si hay anomalias: completar estudio con neurosonografia
Posterior a 18-20  pslad P ]
semanas + La biometria del cerebelo, vermis y cisterna magna, plexo coroideo

* Después de las 24-25 semanas
* Descarta el 30% de anomalias de Fosa posterior
+ Sensibilidad y especificidad del 60% prenatal

+ Tamano de la fosa posterior, las medidas y la morfologia cerebelosa y
vermis

+ Confirmacion con ecografia y RMN
+ Ecografia con ciertos limites




Evaluacion:

transventricular

transthalamic

transcerebellar

METODOLOGIA
* Barrido craneal
* Morfologia estructuras
* DBP, PC, Atrio, DCT, FP

REQUISITOS
* Sistemdatica
* Patrones edad gestacional

Medicina Maternofetal, Clinic Barcelona



Evaluacion:

* Referencias anatdmicas:
— Cavum septum
pellucidum
— Hueso occipital

* Corte simétrico

* Fosa posterior: 2- 10mm

e Diametro transverso del
Cerebelo

Morfologia de hemisferios y vermis
IV ventriculo no comunica con CM

Medicina Maternofetal, Clinic Barcelona



En caso de
anomalias en corte
axial, completar
cortes sagitales y
coronales.

Distancia inferior vermis-tronco

Normal <5 mm
> 5 : asociado a agenesia vermis y Malformacion Dandy Walker

Figura 4. Plano sagital. Evaluacion de las estructuras de la
linea media. Morfologia y altura del vermis. Distancia ver-
mis tronco. Disposicién del tentorio.

Medicina Maternofetal, Clinic Barcelona



Orientacién Diagnostica:

« 1.tamanodela CMy IV ventriculo
e 2. Disposicion del tentorio
e 3. Severidad de las alteraciones morfomeétricas del cerebelo

e 4. Asociacidon con otras alteraciones intracraneales
(ventriculomegalia)



Clasificacion:

Guibaud: 3 grupos

— Descritos por las caracteristicas descritas para la evaluacion
ecografica prenatal.

ANOMALIAS DE LA FOSA POSTERIOR

FOSA POSTERIOR > 10 mm

FOSA POSTERIOR 2 - 10 mm

CEREBELO REDUCIDO (DCT)
ANATOMIA ANORMAL

FOSA POSTERIOR <2 mm
CEREBELO MORFOLOGIA ANORMAL

Puerto, B; Sanz, M; Eixarch, E.;. «<Anomalias de fosa posterior.» Maternofetal, Curso intensivo en medicina maternofetal. Barcelona, 2012. 61 - 67



Clasificacion:

FOSA POSTERIOR > 10 mm

Grupo |: Quisticas

SITUACION DEL TENTORIO
| 1

TENTORIO ELEVADO TENTORIO IN SITU
| |
AGENESIA / CEREBELO NORMAL
HIPOPLASIA VERMIS I
|
DILATACION IV VENTRICULO CISTERNA MAGNA — IV VENTRICULO
RELOJ ARENA U SIMETRICA ASIMETRICA

MALFORMACION DANDY
WALKER

j
-

QUISTE BOLSADEBLAKE  \MEGACISTERNA MAGNA  QUISTE ARACNOIDEO
QUISTE ARACNOIDEO

Puerto, B; Sanz, M; Eixarch, E.;. «<Anomalias de fosa posterior.» Maternofetal, Curso intensivo en medicina maternofetal. Barcelona, 2012. 61 - 67




Clasificacion:

OSA POSTE Grupo lI: Hipoplasia
F P R|OR 2- 10 mm cerebelosa con

anatomia normal

Cerebelo
Alteraciones de la
migracion neuronal
DTC <p5 Vermis <p5 (Lisencefalia y
polimicrogiria)

Reduccidn focal: Displasia,
Isquemia o hemorragia.
Reduccidn global:
cromosomopatias, infeccién

HIPOPLASIA HIPOPLASIA VERMIS
CEREBELO

Puerto, B; Sanz, M; Eixarch, E.;. «<Anomalias de fosa posterior.» Maternofetal, Curso intensivo en medicina maternofetal. Barcelona, 2012. 61 - 67



Clasificacion:

FOSA POSTERIOR <2 mm

Grupo lll: Cerebelo de

anatomia anormal Cerebelo morfologia
andmala
Anatomia
anémala Signo banana

Chari ll
Agenesia del vermis
S. Joubert

ROMBENCEFALOSINAPSIS

DTN

Puerto, B; Sanz, M; Eixarch, E.;. «<xAnomalias de fosa posterior.» Maternofetal, Curso intensivo en medicina maternofetal. Barcelona, 2012. 61 - 67



M. Dandy Walker

|Identificacion de liquido en FP aumentado
Comunicacion libre con el cuarto ventriculo en el plano axial

Elevacion del tentorio y disgenesia torcular y vermiano en el plano
medio sagital.

Disminucion de la biometria vermiana
se asocia con anomalias del SNC (70%) y extraSN (42,6%)
Se asocia a ventriculomegalia (31.3%)

Guibaud L, des Portes V. Solicitud de un abordaje anatéomico de las anomalias de la fosa posterior en el diagndstico prenatal. Ultrasonido Obstet
Gynecol. 2006; 27 (5): 477-81.



M. Dandy Walke

Incidencia: 4-12% de todos los casos de hidrocefalia infantil

Prevalencia de 1: 30.000 nacimientos.

Etiologia:
Defecto de desarrollo global, afecta el techo del rombencéfalo que
conduce a grados variables de hipoplasia vermiana y /o falla de la

fenestracion de la bolsa de Blake.
Factores genéticos compleja (ZIC1, ZIC4, FOXC1, FGF17, LAMC1, NID1)

e Alteraciones cromosomicas 35% (TR 18, 13)

También se ha sugerido que los factores ambientales, incluidas las
infecciones virales, el alcohol y la diabetes (incierta)

Linea media y agenesia del Cuerpo calloso

Asociacion a anomalias extracraneales
— Cardiopatias, anomalias nefro-uroldgicas, sindromes

Bosemani, Thangamadhan; Orman, Gunes; Boltshauser, Eugen; Tekes, Aylin; Huisman, Thierry A. G. M.; Poretti, Andrea (2015). Congenital Abnormalities of the Posterior

Fossa. RadioGraphics, 35(1), 200-220. doi:10.1148/rg.351140038



M. Dandy Walker

Diagndstico:

La RMN también util para Dg prenatal.

Agenesia completa
o parcial del vermis

Fosa posterior

aumentada de Dilatacion
tamano con quistica del IV
desplazamiento ventriculo

del tentorio




M. Dandy Walker

* Manejo:

Busqueda detallada de anomalias asociadas: Neurosonografia
Ecografia detallada: Ecocardio

Cariotipo (consulta genética).

Serologias TORCH

Resonancia Magnética 25-26 semanas

Se sugieren exploraciones seriadas debido al potencial de mal
desarrollo cerebral, incluida la ventriculomegalia.

Valuar parto por cesarea.

Puerto, B; Sanz, M; Eixarch, E.;. «<xAnomalias de fosa posterior.» Maternofetal, Curso intensivo en medicina. Barcelona, 2012. 61 - 67



M. Dandy Walker

* Pronostico:

— Es variable y depende principalmente de la aparicion frecuente

de anomalias asociadas. (desarrollo neurolégico anormal de
40-70%

— Asociacion con hidrocefalia del 55 — 96%

* El grado de retraso del desarrollo esta relacionado con
la severidad de la hidrocefalia y anomalias
supratentoriales asociadas.

— Global 1/3 se asocia con desarrollo neurolégico normal.



Quiste de |la bolsa de Blake

e Etiologia:

— Causado por falta de fenestracion
de |la bolsa de Blake, lo que resulta
en ausencia de comunicacion
entre el cuarto ventriculo y el
espacio subaracnoide

— Puede conducir a hidrocefalia P
tetraventricular.

— El cerebelo tiene un tamano
normal y forma.

— Efecto de masa sobre el vermis
hacia arriba el llamado "vermis

girado

D'Antonio F, Khalil A, Garel C, Pilu G, Rizzo G, Lerman-Sagie T, et al. Systematic review and meta-analysis of isolated posterior fossa malformations on prenatal imaging
(part 2): neurodevelopmental outcome. Ultrasound Obstet Gynecol 2016;48:28e37.



Quiste de |la bolsa de Blake

Asociacion a malformaciones SNC 11.5 %

Asociacion a malformaciones extra SNC
25.3%

Asociacion a aneuploidias 5.2 %

Puerto, B; Sanz, M; Eixarch, E.;. «kAnomalias de fosa posterior.» Maternofetal, Curso intensivo en medicina.
Barcelona, 2012. 61 - 67



Quiste de |la bolsa de Blake

e Pronostico:
— Aislado, reporta buen resultado
 Consistente con variantes anatdmicas normales.

— D'Antonio et al informaron solo un caso asociado a
sindrome de Down asociado con un 2,2% de aneuploidia
global segun su metaanalisis.

— Si aislado, no realizar cariotipo

* Con segunda ecografia

D'Antonio F, Khalil A, Garel C, Pilu G, Rizzo G, Lerman-Sagie T, et al. Systematic review and meta-analysis of isolated posterior fossa malformations on prenatal imaging
(part 2): neurodevelopmental outcome. Ultrasound Obstet Gynecol 2016;48:28e37.



Megacisterna Magna

Una CM con una profundidad de mas de 10 mm,
Ausencia de anomalias cerebelosas

Incidencia: Se ha sugerido una estimacion de aproximadamente
1: 8000 nacimientos

Antenatally, megacisterna magna is diagnosed when the depth is
> 10 mm in depth, the cerebellum is completely formed and of
normal size, and the 4™ ventricle is closed

Sociedad Internacional de Ultrasonido en Obstetricia y Ginecologia (ISUOG)




Megacisterna Magna

* Etiologia:

— Se ha sugerido que puede ser secundario a una
distension de la bolsa de Blake que sin embargo no
desplaza superiormente el vermis cerebeloso, como
ocurre en el complejo Dandy-Walker.

e Anomalias asociadas:
— trisomia 18.

— Heterotopia nodular periventricular bilateral, una
condicion con transmision dominante ligada al
cromosoma X

Robinson AJ, Goldstein R. Los septos de la cisterna magna: vestigios de la bolsa de Blake y un nuevo marcador potencial para el desarrollo normal del rombencéfalo. J Ultrasonido Med.
2007; 26 (1): 83-95. Epub 2006/12/22.



Megacisterna Magna

* Diagnostico:
— No existe otras alteraciones de la fosa
posterior.

— El 4to ventriculo, tronco cerebral, vermis, y
los hemisferios cerebelosos son normales y
NO existen anomalias supratentoriales



Megacisterna Magna

e Pronostico:

— Excelente y rara vez se encuentran complicaciones
neurologicas.

— Asociado a un retraso leve en el desarrollo

— Megacisterna magna asociada con hallazgos cerebrales
anormales tiene secuelas neuroldégicas en 1/3 de los
Casos.

— Asociado a heterotopia nodular periventricular bilateral,
afecta > mujeres

* Intelecto normal pero tienden a desarrollar epilepsia
en la segunda década de la vida.

* hombres afectados raro pero mas grave.

Bolduc ME, Limperopoulos C. Resultados del neurodesarrollo en nifios con malformaciones cerebelosas: una revision sistematica. Dev Med Child Neurol.
2009; 51 (4): 256-67. Publicacion electrénica 05/02/2009.



Megacisterna Magna

 Manejo obstétrico:
— Ecografia detallada, (asociacion a T 18)

— No indicado modificaciones del tratamiento
obstétrico estandar.

Sociedad Internacional de Ultrasonido en Obstetricia y Ginecologia (ISUOG)



Quistes aracnoideo de fosa posterior g

 Corresponden a una duplicacion del aracnoides entre el cerebelo y
la boveda occipital

Diagndstico:

 Anatomia cerebelosa y 4to ventriculo normal, no comunica con CM

 Cuando es grande puede provocar efecto de masa al cerebelo
adyacente y tronco encefalico internamente, boveda craneal
externamente, y la insercion del tentorio superiormente

* Puede producir una remodelacion 6sea hacia el occipucio
* Anomalias asociadas:
— Heterotopia nodular periventricular (12%)

Massoud, Mona; Guibaud, Laurent (2018). Imagenes prenatales de trastornos de la fosa posterior. Una revision. Revista europea de neurologia pediatrica, (),
$109037981830206X-. doi: 10.1016 / j.ejpn.2018.07.007



Fig. 4 — Patient referred at 34.5 gestational weeks due to a posterior fossa cyst. During ultrasound examination, on axial
view (a), the retrocerebellar space is enlarged (white asterisk). On midsagittal view, the posterior fossa cyst leads to a focal
elevation of the distal insertion of the tentorium (red arrow). On T2-weighted MR images, the cyst is visible on axial (c) and
midsagittal view (d; star); note the integrity of the vermis and scalloping of the occipital vault in relation to the cyst (dotted
arrow). Note also the irregular lateral borders of the lateral ventricles in relation to bilateral periventricular nodular
heterotopia (short arrows) on axial MR T2-weighted images (e). (For interpretation of the references to color/colour in this
figure legend, the reader is referred to the Web version of this article.)




Quistes aracnoideo de fosa posterio

* Pronostico:
— Depende si esta asociado a otras anomalias
* RMN para descartar heterotopia nodular periventricular
— Se asocia con intelecto normal o discapacidad intelectual leve y
epilepsia en (72%)
— Tratamiento post natal Shunt o Qx
* Manejo:

— Seguimiento clinico de la circunferencia de la cabeza durante los
dos primeros afnos de vida, para buscar tal ventriculomegalia
obstructiva

Massoud, Mona; Guibaud, Laurent (2018). Imagenes prenatales de trastornos de la fosa posterior. Una revision. Revista europea de neurologia pediatrica, (),
$109037981830206X-. doi: 10.1016 / j.ejpn.2018.07.007



Romboencefalosinapsis:

* Malformacion congénita poco comun.
— Fusion de los hemisferios cerebelosos

— Falta total o parcial de desarrollo del vermis, resultando en la fusidn
del nucleos dentados.

e Origen desconocido
 Anomalias asociadas:
— Hallazgo aislado

— Asociado con el SNC (especialmente estenosis del acueducto de
Sylvius, anomalias del cuerpo calloso y casos raros de
holoprosencefalia),

— Anomalia ExtraSNC

— Caracteristica clave del S. Gomez-Lopez Hernandez (alopecia parietal,
anestesia del trigémino, y signos dismorficos craneofaciales)

Massoud, Mona; Guibaud, Laurent (2018). Imagenes prenatales de trastornos de la fosa posterior. Una revisidn. Revista europea de neurologia pediatrica, (),
$109037981830206X—. doi: 10.1016 / j.ejpn.2018.07.007

Robinson, Ashley James; Ederies, M. Ashraf (2016). Diagnostic imaging of posterior fossa anomalies in the fetus. Seminars in Fetal and Neonatal Medicine, (), S1744165X16300075-. doi:
10.1016/j.siny.2016.04.007



Romboencefalosinapsis:

Folia cerebelosa transversal
gue se extienden a ambos
lados de la linea media

Asociado a disminucion
variable en DTC

Fusion de los hemisferios
cerebelosos

Ausencias del vermis
Anterior

Deficiencia del vermis
posterior

Circunferencia pequeiia del
4to ventriculo

Massoud, Mona; Guibaud, Laurent (2018). Imagenes prenatales de trastornos de la fosa posterior. Una revision. Revista europea de neurologia pediatrica,

(), $109037981830206X~. doi: 10.1016 / j.ejpn.2018.07.007

Medicina Maternofetal, Clinic Barcelona




Romboencefalosinapsis:

e Pronostico:

— Discutirse de acuerdo con la gravedad de |la
ventriculomegalia

e principalmente relacionado con la obstruccion del
acueducto) o anomalias asociadas.

— Cuando RES aislado, los sintomas incluyen ataxia de tronco
y / 0 extremidades, movimientos oculares anormales,
estereotipias de la cabeza y retraso en el desarrollo motor.

e Solo reduccion minima del DTC los resultados son favorables.

Massoud, Mona; Guibaud, Laurent (2018). Imagenes prenatales de trastornos de la fosa posterior. Una revision. Revista europea de neurologia pediatrica, (),
$109037981830206X-. doi: 10.1016 / j.ejpn.2018.07.007



Sindrome de Joubert

Es una ataxia cerebelosa congénita

Prevalencia de 1/100 000 a 1/150 000 nacidos
vivos

Herencia autosdmica recesiva o ligada al
cromosoma X,

— Agenesia vermiana

* Asociada a el "signo del diente
molar” relacionado con el
alargamiento y engrosamiento de
los pedunculos cerebelares superior
a ambos lados del 4to ventriculo

— Estos sindromes estan relacionados con
deterioro de la funcidn ciliar y el espectro
de presentacion puede afectar la retina,
los rifiones, los dedos, la boca, higado y
estructuras cerebrales

Massoud, Mona; Guibaud, Laurent (2018). Imagenes prenatales de trastornos de la fosa posterior. Una revisidn. Revista europea de neurologia pediatrica, (), $109037981830206X—.
doi: 10.1016 / j.ejpn.2018.07.007



Sindrome de Joubert

e Pronostico:

— Condicionado a la gravedad del cuadro respiratorio, en algunos
casos las crisis de apnea remiten espontaneamente durante el

primer ano de vida, y otras requieren asistencia mecanica

— También las disfunciones hepaticas y/o renales suelen
condicionar el pronéstico vital.



M. Chiari Il

* Es una consecuencia compleja de mielomeningocele, un defecto que
surge de la falla del cierre normal de el tubo neural, asociada
también a siringomielia.

 La FP presenta pequena con desplazamiento inferior del vermis y el
bulbo. El vermis impronta la cara posterior de la unién bulbo-
medular.

* El 4V esta desplazado caudalmente y aparece adelgazadoy
elongado. El 3V esta frecuentemente aumentado de tamafno con
prominente masa intermedia.

Massoud, Mona; Guibaud, Laurent (2018). Imagenes prenatales de trastornos de la fosa posterior. Una revisidn. Revista europea de neurologia pediatrica, (), 5109037981830206X—.
doi: 10.1016 / j.ejpn.2018.07.007



M. Chiari |l

Se acompana de deformidad y
aplanamiento bilateral de la
calota frontal (signo del limén).

Fig. 30: Fig. 30: Malformacion Chiari tipo 2. A. Sagital SS FSE T2. B. Coronal SS FSE
T2. Fosa posterior de pequefio tamario con descenso del bulbo (cabeza de flecha blanca
cerrada) y del vermis (flecha blanca) a través del agujero magno. C. Sagital FIESTA.
D. Axial FIESTA . Defecto posterior abierto del tubo neural en regién lumbosacra con
pequeno mielomeningocele (flecha negra).EG: 25,5 s.

Medicina Maternofetal, Clinic Barcelona

Massoud, Mona; Guibaud, Laurent (2018). Imagenes prenatales de trastornos de la fosa posterior. Una revisidn. Revista europea de neurologia pediatrica, (), 5109037981830206X—.
doi: 10.1016 / j.ejpn.2018.07.007



M. Chiari Il

* Manejo y pronostico:

— La reparacion quirurgica fetal del mielomeningocele
mejora el pronostico

e Regresion de la hernia del rombencéfalo

— La derivacion ventriculoperitoneal y descompresion de la
fosa posterior también se puede realizar en casos graves.

Chapman, Teresa; Mahalingam, Sowmya; Ishak, Gisele E.; Nixon, Jason N.; Siebert, Joseph; Dighe, Manjiri K. (2015). Diagnostic imaging of posterior fossa anomalies in the fetus and

neonate: Part 1, normal anatomy and classification of anomalies. Clinical Imaging, 39(1), 1-8. doi:10.1016/j.clinimag.2014.10.010
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