CARTAS AL EDITOR

Hemiatrofia cerebral
congénita

Sr. Editor:

La hemiatrofia cerebral engloba a un grupo heterogéneo de
entidades que presentan atrofia o hipoplasia de un hemisferio
cerebral. Clinicamente se caracteriza por hemiplejia/hemiparesia
y crisis epilépticas, con o sin retraso mental. Presentamos el caso
de un lactante que consultd por primera vez a los 9 meses y su
evolucion hasta los 6 anos de edad.

Lactante de 9 meses y 20 dias de edad que es remitido por pre-
sentar dificultad en la manipulacion con la mano derecha.

En la historia perinatal no figura patologia obstétrica alguna, salvo
amniocentesis en el segundo trimestre de gestacion, realizada por
la edad de la madre. La situacion de la placenta era anterior. Fue un
recién nacido a término (39*%), pequeno para la edad gestacional
(2.680 @), pero sin otros antecedentes de interés. El desarrollo psi-
comotor hasta la fecha habia sido normal, salvo la dificultad motora
referida. No existian enfermedades prevalentes ni muertes precoces
en la familia, ambos progenitores viven sanos y tiene 3 hermanos
mayores sin patologia médica relevante.

En la exploracion fisica destaca un perimetro craneal inferior a
3 desviaciones estandar (DE) para su edad y sexo, y una actitud asi-
métrica con tendencia a la extension de los miembros inferior y su-
perior derechos en dangulo recto. En la maniobra de impulso y sos-
tén cefalico se aprecia asimetria y disminucion del tono y fuerza en
el lado derecho. Los apoyos posteriores son negativos y los laterales,
deficientes bilateralmente. No inicia paracaidas. Los reflejos miotati-
cos estan ligeramente aumentados y hay reflejo plantar flexor.

En la tomografia computarizada craneal (TCC) existe una asime-
tria entre ambos hemisferios cerebrales: el hemisferio izquierdo
(HD es de menor tamano, con ventriculo lateral (VL) moderada-
mente dilatado. El hemisferio derecho (HD) sobrepasa la linea me-
dia y el VL derecho es de dimensiones normales (fig. 1y 2).

El paciente inicia fisioterapia y rehabilitacion. La circunferencia
orbito-frontal se sitta persistentemente por debajo del percentil
3 hasta el momento actual. Desarrolla hipotrofia muscular del hemi-
cuerpo derecho, que no le afecta a la cara, y actitud distonica, sin re-
tracciones musculares evidentes.

Desde la edad de 4 anos y hasta el momento actual, ha presenta-
do tres crisis parciales complejas consistentes en pérdida de la reac-
tividad con mirada fija, automatismos deglutorios y movimientos
orofaciales de chupeteo con vomitos posteriores y sin somnolencia
poscritica.

El electroencefalograma (EEG) en vigilia muestra actividad bioe-
léctrica cerebral de base lentificada con paroxismos punta-onda a
2-2,5 Hz que, en ocasiones, se generalizan, sin modificaciones con la
estimulacion luminica intermitente. Es evidente la asimetria entre la
actividad basal de ambos hemisferios y existe un foco frontal dere-
cho de punta-onda de presentacion frecuente (fig. 3).

En la resonancia magnética (RM) craneal se evidencia el mayor ta-
mano del HD, que presenta un area de mayor brillo en T2 y Flair

localizada en la sustancia blanca parietal posterior, mayor tamafno de
la region derecha del troncoencéfalo respecto a la izquierda y poli-
microgiria en el HI, junto con las alteraciones morfologicas ya visi-
bles en la TCC (fig. 4).

Inicia tratamiento con valproato sodico oral hasta dosis de
30 mg/kg/dia, sin presentar nuevas crisis.

La hemiatrofia cerebral es una entidad clinico-radiologica con-
secuencia de una serie de procesos, congénitos y adquiridos,
que dan lugar a la hipoplasia o atrofia de un hemisferio cerebral.

La primera descripcion de esta patologia data de 1933, cuan-
do Dyke, Davidoff y Masson! publican una serie de 9 pacientes
con hemiparesia, convulsiones, asimetria facial y retraso men-
tal. Los hallazgos radiograficos incluian un engrosamiento de la
calota y dilatacion de los senos frontal y etmoidales ipsilaterales.
En 1939, Alpers y Deal? distinguen dos tipos: congénita o pri-
maria y secundaria a noxas cerebrales, procesos inflamatorios y
traumatismo craneal. La hipotesis de la alteracion vascular en el
periodo del desarrollo embrionario ha sido confirmada en algu-
nos estudios>. En las pruebas de neuroimagen se aprecia una
disminucion de tamano del hemisferio cerebral afectado y en-
grosamiento de la calota ipsolateral. En ocasiones, puede ob-
servarse un mayor desarrollo de los senos paranasales ipsolate-
rales y atrofia cerebelosa contralateral o difusa.

Nuestro caso es un ejemplo de hemiatrofia cerebral primaria,
de etiologia incierta, aunque probablemente prenatal, dada la
ausencia de factores perinatales y posnatales predisponentes y la
precocidad de los sintomas. La realizacion de la amniocentesis
y la situacion de la placenta pueden estar relacionada con la
génesis del proceso, tal como ha sido descrito por algunos au-

Figura 2. TC craneal. Res-
pecto a la imagen tomo-
grdfica anterior, se aprecia
la disminucion en el tama-
1o del ventriculo derecho.

Figura 1. TC craneal. Ma-
yor tamano del hemisferio
cerebral derecho, que pasa
la linea media, respecto al
izquierdo. El ventriculo
lateral izquierdo estd mo-
deradamente dilatado.
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Figura 3. EEG en vigilia que muestra la asimetria en la actividad de base de ambos hemisferios cerebrales, junto a la acti-

vidad punta-onda frontal derecha.

Figura 4. Resonancia
magnética craneal pon-
derada en T1. Altera-
cion de la morfologia y
senal de surcos (polimi-
crogiria) en hemisferio
izquierdo. Aumento ge-
neralizado del hemisfe-
rio supratentorial dere-
cho. El ventriculo lateral
derecho es de menor ta-
marno que el izquierdo.

tores™. El cuadro clinico puede corresponder al descrito como
sindrome de Dyke-Davidoff-Masson sin retraso psicomotor aso-
ciado. Es posible que en nuestro paciente no exista hipertrofia
de los senos paranasales por lo precoz de las imdgenes radiol6-
gicas y el crecimiento compensador del hemisferio contralateral.

Las imagenes obtenidas en la RM craneal pueden plantear el
diagnostico diferencial con la hemimegaloencefalia derecha, un
trastorno de la migracion neuronal con crecimiento hamartomato-
so de un hemisferio cerebral, asociado con frecuencia a sindromes
neurocutineos’S. Sin embargo, la clinica y evolucion de nuestro
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paciente, asi como la microcefalia, no son compatibles con esta
patologia. Los pacientes con hemimegaloencefalia presentan un
perimetro craneal normal o aumentado, sufren crisis epilépticas
precozmente y con frecuencia de dificil control terapéutico, no ex-
plica la hemiparesia contralateral a la lesion y, en la mayor parte de
los casos, se acompana de un VL aumentado de tamafio, salvo en
los casos en que existen focos de gliosis periventriculares®10.
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Haya Materno-Infantil de Malaga. Malaga. Espana.
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Agenesia del ala mayor
del esfenoides, una causa
excepcional de exoftalmos
pulsatil

Sr. Editor:

El exoftalmos en pediatria puede ser consecuencia de pato-
logias con diferentes grados de gravedad. Las causas mas fre-
cuentes son la celulitis orbitaria, patologia tiroidea, tumores
orbitarios y traumatismos’. Este es un caso de exoftalmos unila-
teral de etiologia muy poco frecuente: la agenesia aislada del ala
mayor del esfenoides.

Presentamos el caso de un nifio de 5 anos y medio que acude a la
consulta de neuropediatria por cefaleas de repeticion desde hace
7 meses, generalmente coincidentes con cuadros catarrales y sinusi-
tis.

Entre los antecedentes personales constan un embarazo y parto
normales con periodo neonatal sin incidencias y desarrollo psico-
motor normal. Ha estado en seguimiento en la consulta de oftalmo-
logia desde hace varios anos por estrabismo, con agudeza visual
normal. En la exploracion fisica destaca asimetria facial, con el ojo
izquierdo mas bajo y exoftalmos pulsatil unilateral del mismo. Los
padres refieren que estos hallazgos los presenta desde el nacimien-
to. Los movimientos oculares extrinsecos e intrinsecos y el fondo
de ojo son normales. El resto de la exploracion fisica y neurologica
también es normal. El paciente no presenta discromias ni otros sig-
nos clinicos de neurofibromatosis.

Se realiza tomografia computarizada (TC) orbitaria y una reso-
nancia magnética (RM) cerebral, en las que se objetiva la agenesia
del ala mayor del esfenoides izquierdo, con desplazamiento de polo
anterior del l6bulo temporal hacia la 6rbita y desplazamiento del
globo ocular hacia fuera. En la RM cerebral no se aprecian otras le-
siones intracraneales radiologicas sugestivas de neurofibromatosis
tipo 1 (NF1) (figs. 1y 2). Actualmente, tras 2 anos de seguimiento en
la consulta de neuropediatria con una actitud expectante, el exof-
talmos permanece estable, sin presentar alteraciones de la agudeza
visual ni otras anomalias.

La agenesia del ala mayor del esfenoides es una causa poco
frecuente de exoftalmos. Esta entidad es una manifestacion ca-
racteristica de la neurofibromatosis tipo 12

La NF1 o neurofibromatosis de von Recklinghausen es el tras-
torno neurocutineo mas frecuente. Se presenta en 1 de cada
3.000 personas y se hereda con cardcter autosomico dominante3.

Los criterios para su diagnostico clinico fueron establecidos en
19881, Desde el punto de vista clinico, el trastorno se caracteri-
za por la presencia de manchas café con leche en la piel, visi-
bles generalmente desde poco después del nacimiento, efélides
o pecas en pliegues inguinales y axilares, neurofibromas dérmi-
co-subdérmicos que van apareciendo en la edad prepuberal y
aumentan en anos posteriores, nodulos en el iris, asi como le-
siones Oseas y del sistema nervioso3?.

La displasia del esfenoides, a pesar de ser relativamente in-
frecuente en los pacientes con NF1 (se presenta en el 3%), for-
ma parte de uno de los seis criterios clinicos dada su gran espe-
cificidad®. Es siempre unilateral y mas frecuente en el lado
izquierdo. Suele consistir en defecto parcial del ala mayor del es-
fenoides, elevacion del ala menor del mismo, distorsion de la
silla, aumento del tamano de la fosa media craneal y asimetria
orbitaria. La ausencia completa del ala mayor del esfenoides es
mds rara®. Los pacientes presentan una facies asimétrica, con
exoftalmos unilateral, en ocasiones pulsatil®.

Existe polémica sobre si la displasia del esfenoides en pacien-
tes con NF1 es consecuencia de un trastorno congénito en el de-
sarrollo mesodérmico de la 6rbita o secundario a una erosion
oOsea por tejido neurofibromatoso’s.

La presencia de agenesia del ala mayor del esfenoides de ma-
nera aislada, en un paciente sin neurofibromatosis tipo 1, como
en nuestro caso, es excepcional, y esta referido en la literatura

médica en solo tres casos’.

Figura 1. Tomografia
computarizada craneal:
ausencia del ala mayor
del esfenoides izquier-
do, con desplazamiento
del contenido de la_fosa
craneal media (polo
anterior del lobulo tem-
poral y espacio extra-
xial) hacia la orbita,
siendo empujado bacia
afuera el globo ocular.

Figura 2. Resonancia
magneética cerebral tur-
bo spin eco T2 axial:
desplazamiento del polo
anterior del lobulo tem-
poral a la orbita. No
bay hallazgos sugesti-
vos de neurofibromato-
sis tipo 1.
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