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CORPUSCALLOSUM AGENESIS

Summary. Background. Corpus callosum agenesis (CCA) is an uncommon entity, which can be diagnosed in utero. Uncertain
prognosismakes prenatal counseling difficult. Aim. Wehavetried to establish a positive correl ation between clinical historyand
imaging findingsin patientswith CCA. Patients and methods. Weretrospectively reviewed clinical data and imaging findings of
patientswith callosal agenesi sdiagnosed at our institution between December 1995 and September 2002. Results. Eight patients
with CCA were found, five males and three females. Mean age at last clinical follow-up was six years and six months, ranging
from three months to 20 years. All diagnoses except for one were post-natal. All patients underwent, at least, one magnetic
resonance (MR) of the brain. Abnormal pregnancy was reported in three patients. Family history was unremarkable in all
patients. Three patients were diagnosed with isolated CCA. One of these patients was asymptomatic at three months. Another
had a dight language delay at seventeen months. The other patient had a mild developmental delay at five years. All other five
patients had non-isolated CCA and all were symptomatic, with variableclinical pictures: psicomotor developmental delay (4),
epilepsy (4), hemiparesis (1), ocular apraxia (1), macrocephaly (2). Conclusion. Non-isolated CCA is likely to have a worse
prognosis. This may be of significant value in prenatal counseling. [ REV NEUROL 2003; 36: 701-6]
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INTRODUCCION

La agenesia del cuerpo caloso (ACC) es una enfermedad rara,
gue puedediagnosticarseen el (tero apartir delavigésimasema-
na de gestacion, momento en el cual el cuerpo calloso (CC) se
formacompletamente[1,2]. Tanto laecografiacomolaRM fetal
permiten establecer este diagnostico.

El consgjo prenatal de estos pacientes es, sin embargo, dificil,
ya que su prondstico es incierto, por su gran variabilidad clinica
[1,3-8]. En general, se puede afirmar quelaasociacion delaACC
acuadrossindrémicos, genéticao no genéticamente determinados,
congtituye un factor de prondstico negativo. La imagen permite
confirmar el diagnésticode ACCy evaluar lapresenciaeventual de
otras anomalias encefdlicas, que no aparecen como consecuencia
directadelaausenciadeaquellacomisura(y que podran constituir,
igualmente, factores de un prondstico negativo) [1,3-5,9,10].

Con €l objetivo de fundamentar mejor el consgjo prenatal, se
intent6 determinar cudles eran los aspectosenlaRM que presen-
tarian un valor de prondstico negativo en los pacientescon ACC,
al comparar los datos clinicos e iconogréficos.

PACIENTESY METODOS

Se efectud un estudio retrospectivo de |os pacientes con ACC diagnostica-
dosen el Hospital Garciade Orta, entre diciembre de 1995 y septiembre de
2002, mediante la consulta de las respectivas historias clinicas. El andlisis
delosdatos epidemiol 6gicosy clinicos fuerealizado por tres delos autores
(CG, JPM, MJF). Se consideraron antecedentes personales relevantes du-
rante el embarazo: laexposicion asustanciasteratogenas, historial deinfec-
ciones, acidosis lactica, hiperglicinemia 'y traumatismos. Las sefidles de
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sufrimiento fetal antesy durante el parto también se consideraron relevan-
tes. Seinvestigo en los antecedentes familiares|a existencia de enfermeda-
desneurol égicas, principalmente agenesia’hipogenesiadel CCy retrasosen
€l desarrollo psicomotor.

El andlisis de lasimégenes |o realizaron dos de los autores (TF, PS), que
desconocian lahistoriaclinicadelos pacientes. Consistio en lainterpretacion
delasRM encefdlicasobtenidasen el periodo posnatal, que se efectuaron con
un equipo de RM de 1 0 1,5 T, eincluy6é siempre los siguientes planos y
ponderaciones: sagital T,, axiades T;, DPy T,, corondes T,y T».

Tan sdlo seconsideraron|ospacientesque mostraban ausenciatotal del CC
en laRM posnatal. Se registraron, igualmente, otras anomalias encefélicas
casualmente presentes y que no aparecian como consecuencia de la ACC.

El diagnéstico delaACC se baso en criterios deimagen por RM: ausencia
devisualizacion delatotalidad del CC enlasimégenesponderadasen T,y en
T,, obtenidas seglin los tres planos anatdémicos (sagital, axial y coronal).

Los pacientes cuya RM apenas revel6 ausencia del CC y alteraciones
morfol 6gicasasociadasalamisma, seincluyeronenel grupode ACCaislada

L ospacientescuyasRM mostraron otrasanomal iasencefélicas, ademasde
laausenciadel CCy alteraciones morfol 6gicas asociadas, seincluyeronenel
grupo de ACC no aislada.

Las hipogenesias del CC, incluso cuando éste mostraba un volumen bas-
tante reducido, se excluyeron del presente estudio; aunque disminuyé la di-
mension de la muestra, la convirtié en més homogénea y con una menor
probabilidad de error.

Por ultimo, se confrontaron los datos clinicos e imaginol 6gicos.

RESULTADOS

Los resultados epidemiol 6gicos, clinicos e imaginolégicos obtenidos se
muestran en lastablas|, 11 y I11.

Seencontraron ocho pacientescon ACC, cinco desexo masculinoy tresde
sexo femenino, con una edad media en la fecha de la Ultima observacién
clinicade 6 afios y 6 meses, y que oscilaba entre los 3 meses y |os 20 afios.

El diagndstico se efectud en el periodo posnatal en siete de los pacientes
y en €l periodo prenatal en un paciente.

L os antecedentes personal es se consideraron relevantes en tres pacientes:
traumatismo (1), hemorragia durante el primer trimestre de embarazo (1),
alcoholismo y toxicodependencia (1). Los antecedentes familiares se consi-
deraron irrelevantes en todos los casos.

Las historias clinicas realizadas mostraron: retraso en el desarrollo psico-
motor—ADPM—degradovariable(5), leveretrasoenel lenguaje(1), epilepsia
(4), hemiparesia (1), apraxiaocular (1), macrocefalia(2), hipertelorismo (5),
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sindrome orofaciodigital tipo| (1), telecanto, epicanto, cuello corto, hipospa-
dias e hidronefrosis (1).

L as secuel as anatdmicas produci das como consecuenciade laausenciade
lacomisuracallosaconsistieron en: disposicion radial delossurcosy circun-
voluciones en las caras mediales de |os hemisferios cerebrales (7) (Fig. 1a),
ausenciadeformaciondel surcodel cingulo/circunvalaciondel cinguloinver-
tida(6) (Fig. 1a), presenciadefibrasde Probst (8) (Figs. 1by 1c), ventriculos
laterales paralelos (8) (Fig. 1c), configuracion colpocefélica de los ventricu-
los laterales (6) (Fig. 1d), cuernos frontales pequefios, puntiagudos y con
formaen creciente(6) (Fig. 1€), cuernoslateral esdilatadosinferomedia men-
te (4) (Fig. 1e), posicion més alta del 111 ventriculo en comunicacion con la
fisurainterhemisférica(8) (Fig. 1b), hipertrofiade otras comisuras (anterior,
posterior e hipocampica) (3) (Fig. 1d).

Lasanomalias encefélicas asociadas consistieron en un quiste interhemis-
férico (5) (Fig. 2a), alteracionesdelamigracion neuronal y delaorganizacion
cortical cerebral (4) (Fig. 2b), alteraciones de lamigracion neurona y dela
organizacion cortical cerebelosa (2) y hemimegalencefalia (1).

Se consideraron tres pacientes con ACC aislada y cinco con ACC no
aislada. Entre los primeros, uno de ellos era asintomético alos 3 meses de
edad, otro presentabaun leve retraso del lenguaje alos 17 mesesy el dltimo,
mostraba un leve ADPM —coeficiente general de Griffiths (CG) 62— alos 5
afios, asi como sintomas malformativos sistémicos: telecanto, epicanto, cue-
Ilo corto, hipospadias e hidronefrosis.

Los pacientes con ACC no aislada eran todos sintométicos: ADPM mode-
rado (CG 51) y sindrome orofaciodigital tipo | alos 5 afios; ADPM (grave,
aunque no cuantificado), epilepsia, apraxiaocular y macrocefaiaalos 10 afios;
ADPM leve (CG 68) y epilepsiaalos 6 afios; epilepsiaalos 20 afios; APDM
moderado (CG 53), epilepsia, hemiparesiay macrocefaiaalos 6 afios.

DISCUSION

El CC seformaentrelaoctavay lavigésimasemanade gestacion.
Su agenesiaes unamalformacion rara, resultado de unaagresion
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Figura 1. a) Sagital T1, donde se visualiza la dispo-
sicion radial de los surcos y las circunvoluciones
en la cara medial del hemisferio cerebral y surco
del cingulo no formado. b) Coronal T (inversién de
la sefal de video), donde se observan fibras de
Probst en las caras mediales de los cuernos fron-
tales y una posicién mas elevada del 1l ventriculo.
c) Axial T,, donde se observan los ventriculos late-
rales paralelos y fibras de Probst en las caras
mediales. d). Axial T,, donde se visualiza la confi-
guracioén colpocefélica de los ventriculos laterales
y la hipertrofia de la comisura blanca anterior. e)
Coronal Ty, que muestra cuernos frontales peque-
Aos, puntiagudos, con forma en creciente y dila-
tacion inferomedial de los cuernos temporales.

gue se ha producido antes del inicio de su desarrollo. Aunque la
fisiopatologiadela ACC no se conoce del todo, sepiensaquelas
fibrasnerviosasquedaranorigena CCiniciansuextensiénhacia
el hemisferio cerebral contralateral enlaregion delalaminater-
minal y constituyen el respectivo genu. Este proceso (inicamente
seiniciariatras unadegeneracién microquisticadelalédminater-
minal. Losestudiosdelaboratorio realizadoscon ratonesmostra-
ron que la falta de apoptosis de la [amina terminal impide la
formacién delacomisuracallosa. Antelaimposibilidad decruzar
la linea media, las fibras nerviosas se orientan segin €l plano
ventrodorsal, y formanloshacesdeProbst enlacaramedia delos
ventriculos laterales. Algunas de estasfibras nerviosas cruzan la
linea media a través de otras comisuras y las aumentan; otras|o
hacen por lugares heterotdpicos, pero el destino delamayoriase
desconoce [2].

Seguln algunos autores[9], existe unamayor incidenciadela
ACC en el sexo masculino. Las ACC pueden ser esporéadicasy,
aungue su causao sus causas alin se desconocen, parecen asociar-
seainfeccionesviricasy no viricas (gripe, rubéola, toxoplasmo-
sis), a factores toxicos exégenos (cocaina, valproato y alcohoal,
que produce el sindrome alcohdlico fetal) y endégenos (acidosis
| &ctica, hiperglicinemia). Algunosinvestigadoreshanindicadola
asociacion dela ACC afactores vasculares. Cuando son heredi-
tarias, su patron de transmision genética es mayoritariamente
autosomico recesivo. Existen también referencias a transmisio-
nes autosomicas dominantesy atransmisiones recesivas ligadas
al cromosomaX [1,3,4,10]. LasACC pueden producirsedemanera
aislada o formar parte de cuadros sindrémicos especificos, como
sonlossindromesdeAicardi, Apert, Shapiro, orofaciodigital y de
la hendidura mediofacial [1-4,10].
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de la se
el quiste interhemisférico paramedial derecho. b) Axial Ty, donde se visua-
liza el nédulo subependimario en el cuerno frontal derecho.

Figura 2. a) Coronal Ty (

En nuestro estudio también hubo un predominio del sexo
masculino. Todos los casos fueron aparentemente esporadicos.
Tan s6lo auno de nuestros pacientes se le atribuyé un sindrome
especifico (sindrome orofaciodigital tipo I), aunque se puede
asumir que €l paciente con anomalias sistémicas también forma
parte de un sindrome alin no sistematizado. En tresdelos pacien-
tesseencontraron antecedentes personal esconsideradosrel evan-
tes, que fueron traumatismo, hemorragia durante el primer tri-
mestre de gestacion, alcoholismo y toxicodependencia.

El estudio deimagen seefectliiaend periodo prenatal mediante
ecografiay RM, y permiterealizar €l diagndstico de ACC apartir
de las 20 semanas de gestacion. En el periodo posnatal, laevalua
cién puede realizarse con ecografia, TC o RM. Laevaluacion por
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imagen prenatal 0 posnatal debe siempre incluir un estudio por
RM, yaque eslatécnicamés sensibley especifica, especia mente
en lainvestigacion de las alteraciones asociadas [3,6,11,12].

LaACC induce secuel asanatémicasespecificas. Laausencia
deformacion del CCinduce, tal como se hacomentado anterior-
mente, laformacion delasfibras de Probst. Estos haces se orien-
tan en sentido ventrodorsal, lateralmente a las circunvoluciones
del cingulo. Se prolongan y dan lugar a protuberancias en las
caras mediales de los ventricul os laterales que les confiere una
formadecreciente. Otrasconsecuenciasdirectasdelaausenciade
lacomisurason: ladisposicionradial delossurcosy circunvolu-
cionesenlascarasmedia esdeloshemisferioscerebral es, circun-
voluciones invertidas del cingulo, surcos del cingulo no forma-
dos, posicion mas altadel I11 ventriculo en comunicacién con la
fisurainterhemisférica, anomaliascaracteristicasdelosventricu-
loslaterales (paral €l os, cuernosfrontales con formaen creciente,
pequefios y puntiagudos, colpocefalia, dilatacion inferomedial
de los cuernos temporales). También puede existir, aungue con
menor frecuencia, hipertrofia de las fibras comisurales [1-3].

La ACC se asocia en un 85% de |os casos a otras anomalias
encefdlicas, debido a desarrollo embrionario simultédneo de las
diferentes estructuras enceféicas. Estas incluyen: quiste interhe-
misférico, anomalias de la migracion y organizacion neuronal
cortical cerebral, anomaliasdel cerebelo, lipoma, cefalocele, holo-
prosencefalia, arteria cerebral anterior acigos, malformacion de
Dandy-Walker, malformacion de Chiari |1 y quiste aracnoideo
[2-4,10,13]. Aparecen anomalias sistémicas en un 62% de los ca-
sos, Y son de tipo muscul ar-esquel ético, cardiovascular, respirato-
rio, gastrointestinal y urogenital . Enun20% deloscasos se presen-
tan anomalias cromosdmicas, lamayoriatrisomias 8, 13, 14, 15y
18. Laelevadafrecuenciade malformacionesencefdlicas, sistémi-
cas y cromosomicas asociadas sugiere que la ACC forma parte
frecuentementedeunadteraciongenerdizadadel desarrollo[1,3,4].

En nuestro estudio, cinco pacientes presentaban una o mas
alteraciones encefdlicas asociadas: quiste interhemisférico, ano-
malias de la migracién neuronal y de la organizacion cortical
cerebral, anomaliasdelamigraci6n neuronal y delaorganizacién
cortical cerebelosa'y hemimegalencefalia. En dos pacientes se
confirmaron anomal ias sistémicas. L as alteraciones cromosomi-
cas no se investigaron.

LaACC puedeser asintomatica; en estecaso, solo puededetec-
tarse mediante test neurol 6gi cos sofisticados. Por otro lado, puede
asociarsead teracionesclinicassignificativasqueincluyen: ADPM
de grado variable, ateraciones cognitivas (70%) (aunque aveces
laACC seimpliqueenlagénesisdealteracionescognitivas, parece
ser queno sehapodido corroborar mediantel osestudiosrealizados
en familias con ateraciones de |as funciones mentales superiores
en ausencia de ACC, lo cua hace pensar que puedan deberse a
displasias corticales eventuales), epilepsia (39-60%) (frecuente-
mente crisislocales y que probablemente también se deban adis-
plasias corticales focales), macrocefalia (fundamentalmente en
presenciadeun quisteinterhemisférico), hipertel orismo, exotropia
eincapacidad pararealizar laconvergenciaocular, pardisiscerebra,
déficit neurol6gicos focaes y sindromes de desconexidn —corres-
ponden a alteraciones especificas de transferencia interhemisféri-
ca, pero pueden ser muy sutilesy Unicamente ponerseen evidencia
através de los test neurol égicos especificos [1,3,5,10,14]. El pa-
ciente 8, con ACC aislada, se mantuvo asintomético alos 3 meses.
Lospacientes 1y 7, también con ACC aislada, presentaban apenas
levesretrasosenel lengugjey desarrollo psicomotor alos17 meses
y alos5 aflos de edad, respectivamente. Estasintomatol ogiapuede
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Tabla I. Aspectos epidemiolégicos y clinicos.

Paciente Sexo Edad en la Ultima Fecha de Antecedentes Antecedentes Clinica
observacién clinica diagnoéstico personales familiares
1 m 17 meses Posnatal Irrelevantes Irrelevantes  Ligero retraso del lenguaje, hipertelorismo
2 f 5 anos Posnatal Traumatismo Irrelevantes  Sindrome orofaciodigital tipo |, ADPM moderado (CG 51),
hipertelorismo
3 f 10 anos Posnatal Hemorragia en Irrelevantes  ADPM (grave, no cuantificado), epilepsia, macrocefalia,
el 1. trimestre hipertelorismo, apraxia ocular
4 f 6 anos Posnatal Alcoholismo y Irrelevantes  ADPM leve (CG 68), epilepsia
toxicodependencia
5 m 20 afnos Posnatal Irrelevantes Irrelevantes  Epilepsia
6 m 6 anos Posnatal Irrelevantes Irrelevantes  ADPM moderado (CG 53), epilepsia, hemiparesia izquierda,
macrocefalia
7 m 5 afhos Posnatal Irrelevantes Irrelevantes  ADPM leve (CG 62), hipertelorismo, telecanto y epicanto,
cuello corto, hipospadias, hidronefrosis
8 m 3 meses Prenatal Irrelevantes Irrelevantes  Hipertelorismo

m: masculino; f: femenino; m: meses; a: afos; ADPM: retraso en el desarrollo psicomotor; CG: coeficiente general de Griffiths.

Tabla Il. Aspectos imaginoldgicos: secuelas anatémicas de la ACC.

Paciente  Disposicion radial ~ Surcos del cingulo  Fibras Ventriculos Posicion Hipertrofia de
de los surcos/ no formados/ de Probst laterales mas alta del otras comisuras
circunvoluciones circunvoluciones 11l ventriculo
en la cara medial del cingulo no
de los hemisferios marcadas
1 Si Si Si par; colp; cf ppc Si No
2 Si Si Si par Si No
3 Si Si Si par; colp; cf ppc Si No
4 Si Si Si par; tem svp Si No
5 Si dif Si par; colp; cf ppc; ct dim  Si Comisura anterior
6 dif No Si par; colp; cf ppc; ct dim S No
7 Si Si Si par; colp; cf ppc; ct dim  Si Comisura hipocdmpica
8 Si Si Si par; colp; cf ppc; ct dim  Si Comisura posterior

par: paralelos; colp: colpocefélica; cf ppc: cuernos frontales pequenos, puntiagudos, con forma en creciente; ct dim: cuernos temporales dilatados inferomedialmente;

svp: shunt ventriculoperitoneal; dif: dificil de evaluar.

explicarse por lapropia ACC; sin embargo, no es posible excluir
enestoscasoslapresenciade pequefiasdisplasiascortica es, queno
pueden diagnosticarse mediante lasRM realizadas. Enlapaciente
2, que presentaba sindrome orofaciodigital tipo |, existia ADPM
moderado, que, aunque se podria incluir en e sindrome, podria
incluso ser e resultado de las anomalias del desarrollo cortical
cerebral y cerebel 0so presentes. La paciente 3 presentaba ADPM
grave (aunque no cuantificado) y epilepsia, ambas explicables por
lasanomaliasdel desarrollo cortical cerebral y cerebelosasy por la
hemimegal encefalia. Presentabaincluso macrocefalia, debida po-
siblementeal quisteinterhemisféricoy alaapraxiaocular, aspecto
descrito en las hemimegal encefalias. Lapaciente 4 presentabaun
ligero ADPM vy epilepsig, y la Gnica anomalia asociada era un
quiste interhemisférico de pequefias dimensiones que no parece
explicar completamentelaclinica. El paciente5 presentabaepilep-
Sia, que se puede atribuir a areade displasia cortical cerebra en-
contrada. El paciente 6 mostraba un ADPM moderado, epilepsia,
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hemiparesiaizquierday macrocefalia, que se pueden justificar por
€l voluminoso quisteinterhemisférico paramedial derechoy por las
displasias corticales cerebrales visualizadas.

Varios autores clasifican las ACC en ACC aisladas, cuando
apenas existen secuelas anatémicas encefalicas debidas ala au-
sencia de la comisura callosa, y en ACC no aisladas, cuando
aparecensimultaneamenteal teraci onesasociadasencefdlicas, sis-
témicasocromosdmicas[1,11,13,15]. Optamospor utilizar como
criterio de clasificacion de las ACC lapresencia o no de anoma-
lias encefdlicas asociadas, yaque, debido alaslimitacionesdela
RM fetal, proporcionan una evaluacion prenatal més inciertay
también porque son | as principal es determinantes del prondstico
neurol dgico de los pacientes. Las anomalias cromosdmicas pue-
den excluirse mediante la realizacion de la amniocentesis. Por
ultimo, las anomalias sistémicas pueden, en gran medida, ex-
cluirse mediante una ecografia exhaustiva.

El consejo prenatal delaACC esdificil, dadalagran variabi-
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Tabla Ill. Aspectos imaginoldgicos: anomalias asociadas a la ACC

Paciente Quiste inter- Anomalias del Anomalias
hemisférico desarrollo cor cerebelosas
tical cerebral

Hemimegalencefalia

1 - - - -

2 + + + -
3 + + + +
4 + - - -
5 + + - -
6 + + - -
7 _ _ _ _
8 _ _ _ _

+: presente; —: ausente.

lidad del prondstico: desde pacientes asintométicos a pacientes
con retraso notable del desarrollo [1,3-8]. En un 86% de un total

AGENESIA DEL CUERPO CALLOSO

de 37 casos con un diagndstico prenatal de ACC aislada, €l desa-
rrollofuenormal olimite[1,4]. Enel estudiodeMoutard et al, en
el 100% delos 10 casos con diagnostico prenatal de ACC aislada
€l desarrollo fue normal [16]. Por otro lado, varios estudios han
puesto en evidenciaqueel prondstico espeor si existenanomalias
asociadas [1,3,4,6,9,17]. Asi pues, el pronéstico se determina
fundamentalmente por las anomalias asociadas, ya que éstas se
consideran |las principalesresponsablesdelaclinica[1,3,4,9,10].
Por ello, se consideran datos importantes en el consegjo prenatal.
La probabilidad de tener otro hijo con una anomalia del CC,
depende de la etiologia [3].

L os resultados de nuestra serie refuerzan |os descritos en la
literatura y sugieren que la presencia de anomalias encefalicas
asociadas ala ACC empeora €l prondstico de los pacientes. Los
cinco pacientescon ACC no aisladapresentaban cuadrosclinicos
més graves que los tres pacientes con ACC aislada. Asi pues, la
imagen tendriareservado un papel importante en el consejo pre-
natal, aunque hemos de reconocer la necesidad de incluir mas
casos, asi como ampliar el periodo de seguimiento clinico delos
pacientes. Asimismo, esfundamental laeval uacién delasensibi-
lidad y especificidad delaRM fetal, principalmente en lo que se
refiere ala deteccion de anomalias asociadas.
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Resumen. Introduccion. La agenesiadel cuerpo calloso (ACC) esuna
enfermedad rara, susceptible dediagnosticarseen € (tero, de pronés-
ticovariable, loquedificultael consgjoprenatal. Objetivos. El objetivo
del estudio esevaluar larelacion eventual entrelosdatosclinicosylos
descubrimientos imaginol6gicos en pacientes con ACC. Pacientes y
métodos. Serealizd € estudio retrospectivo delashistoriasclinicasde
los pacientes con ACC diagnosticados en € Hospital Garcia de Orta
entre diciembre de 1995y septiembre del 2002. Resultados. Seencon-
traron ocho pacientes con ACC, cinco de sexo masculino y tres de
femenino. La edad media en € momento derealizarsela Gltima obser-
vacion clinicafuede6 afiosy 6 meses, y vario entrelos 3 mesesy 1os 20
arios. El diagnéstico fue posnatal en siete pacientesy prenatal en un
paciente; este diagndstico incluyo, en todos |os casos, un estudio por
resonancia magnética (RM). Los antecedentes gestacional es se consi-
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AGENES A DO CORPO CALOSO

Resumo. Introdugao. A agenesia do corpo caloso (ACC) é uma enti-
daderara, actualmente passivel de ser diagnosticada in utero, com
prognésticovariavel,oquetornadificil o aconselhamento pré-natal.
Objectivos. Pretendeu-se avaliar a eventual relacéo entre os dados
clinicos e os achados imagiol 6gi cos em doentes com ACC. Doentes
emétodos. Efectuou-se o estudo retr ospectivo dos processosclinicos
de doentes com ACC diagnosticados no Hospital Garcia de Orta
entre Dezembro de 1995 e Setembro de 2002. Resultados. Foram
encontrados oito doentes com ACC, cinco do sexo masculino etrés
do sexo feminino. Aidade média a data da Ultima observagao clinica
foi deseisanosesei smeses, variando entreostrésmesese0s20anos.
Odiagnosticofoi pés-natal emsetedoentese pré-natal emumdoente
e incluiu sempre um estudo por ressonancia magnética (RM). Os
antecedentes gestacionais foram considerados relevantes em trés
casos. Os antecedentes familiares foram considerados irrelevantes
emtodososdoentes. AACC foi consideradaisolada emtrésdoentes.
Umdestes doentes era assintomatico aos trés meses, outro apresen-
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otro presentaba un leveretraso en e lenguajealos 17 mesesy €l otro,
unleveretrasoenel desarrollo psicomotor (ADPM) alos5afios. Enlos
otroscinco pacientes, la ACC seconsider 6 no aislada. Estos pacientes
erantodossintométicosy presentaban cuadrosclinicosvariados: ADPM
(4), epilepsia(4), hemiparesia(1), apraxiaocular (1), macrocefalia(2).
Conclusiones. Los pacientes con ACC no aislada parecen tener un
prondstico clinico peor, lo cual puede ser relevantealahoradedar un
consgjo prenatal. [ REV NEUROL 2003; 36: 701-6]

Palabras clave. Agenesia del cuerpo calloso. Agenesia del cuerpo
callosoaislada. Clinica. Consejo prenatal . Cuerpo calloso. Pronés-
tico. Resonancia magnética.
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tavaumdiscretoatrasodalinguagemaos17 meseseoutroumligeiro
atraso do desenvolvimento psicomotor (ADPM) aoscinco anos. Nos
outroscinco doentesa ACC foi consideradanéoisolada. Estesdoen-
tes eramtodos sintomaticos, comquadrosclinicosvariados. ADPM
(4), epilepsia(4), hemiparésia(1), apraxiadoolhar (1), macrocefalia
(2). Conclusdes. Doentes com ACC nao isolada parecem ter pior
progndstico clinico, o que podera ser relevante no aconselhamento
pré-natal. [REV NEUROL 2003; 36: 701-6]

Palavraschave. Aconselhamento pré-natal . Agenesiado corpocal o-
so. Agenesia do corpo caloso isolada. Clinica. Corpo caloso. Prog-
nostico. Ressonancia magnética.
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