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INTRODUCCION.-—

Fletcheri

insis%ieron

El té&rmino “megalencéfaliaf  fue introducido.pnr

en el afio 1900(1) Fletcher y:més tarde wilaon

ta el pasado reciente

za grande , Bin hid“ocefaiia ﬁé o asoc au
tallaz :

1974 Scheirer y cols repo ta

macrocefalia,_dnnde solament

aun, dos de estos niﬂos fuerbn
mente inteligente ¢

megalencéfaliai

con megalencefalia podrian ser.. intelectualmenté uperiores

como historicamente fueron Bismark, Byron,_”romwell. Goethe
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Turgeniev y otros, y es razonable aaumir que la”estructura

cerebral y . 1a funcién eran normales en estos

anormales. y que esto creaba'prob
bles. por 10 que se cons der

maﬂo y peso

tambien liamad megalocéfalia, qua significa simplemente’ adA

de ser secuh aria a'hidrocefalia, a edema cerehbral:

Megalencafal a

propone dividirlos en dos tipos-

metabolica.“ La megalencefalia anatémica. inclu e

células. un” incremento en el tamaﬁo de las ﬁismas

otra parte, la megalencefalia metabolica incluye esos cere—zi{f

bros agrandados por causa de la acumulacién de productos me—f_'

tabolicoa anormales en tipo o cantidad.



Se han descrito numerosos Bindromes y enfermedades que

cursan econ megalencéfalia?

FEn algunaa de ellas la megalen—'
cefalin es caracteristica‘ \ 3
-Podemos citar
Sotos o a la
esclerosis tu-—
El objeti o”d‘ -los aindromea

o cuadros pé olog c

asociada en’ nuest o:

Yy las caracteriética 'c11nicas mas importantes.:




MATERIAL v'uzronos.-

Se revisaron los expedientea de. 41 pacientes estudiados

en el Hospital Inf_n ilﬁde Mexico "Federico:Gome L

hFederico Gomez" es un hos-

encién. dependientes de la Se-

cretagia‘dgmsr ut YA ia ehcia.:”



RESULTADOS .-

De los 41 pacientes eltudiados. en 16 Be. realiié'ei diag-

néstico de neurofibromatosis.'en G el de sindrome de Sotos.}_[

en 5 mucopoliaacaridosis"'

'ﬁegalencefalia benigna fami:

liar, 7 pacientestquedaro_

como:meg lancefali-'en eatudio y B

diagnésticos’ diverso‘
ge Weber, de, Pfeirfe
polimorfiamo de

Alexander,.

de 5.1,
El‘pesq;

que
obtenido ‘en 28 pacientes,,con."zu

1‘3400)(11). El rango varié de;.

una media"d

peso promedi

en varones y 4 18 en mujeresj. lo que coincide con los valb-":4 

res reportados por Wit Y. cols quien obtiene un:peso promedio

de 4,2 para varones y de 4.0 para muderes en -un estudio de“
(12) =

22 pacientes En 'los - pacientes con mucopolisacaridosis
el peso promedio al nacimiento fue de 4.0 Kg. . Aﬁs_

El antecedente familiar de . macrocafalia fue poaitivo eni7‘l



diez pacientes. Seisldé'ellés'tenian un‘ﬁadre-ﬁéérbcefaiico.
la madre.fue en un caso y ‘un hermano en- otro; en dos pacien-'
tes el antecedente.de macrocefalia se encontrﬁ en otroa miem—'
il _El antecedente familiar fue positivo en

5 de 6. pacientes con sindrome de Sotoa, en- 3 de 4 pacientes

con megalencefalia'benigna familiar ¥y en dos pacientes con

ciante!
de ello
otrs de_

terde?o

uidos en aste grupo

Sotos fueron;in. L L :
e epilepaia se hizo en 6 pacientes, eI

El. diagnésticopr
tipo de crisis mas rrecuentemente observado ‘fue ‘de’ tipo to-‘
nico clénico generalizado en: tres pacientes (sindrome de So-
tos; nevo hipercrémico lineal':mucopolisacaridosis), otro

con crisis clénicas (megalencefalia benigna familiar) ¥ uno

con ausencias atipicaa (enfermedad de alexander}. :
Los signos fisicos més frecuentemente observados Be mues-';'

tran en el cuadro # S. Llama la atencién la presencia de ma-:
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sas visibles o palpables (neurofibromas) en Brde'lbs 10 pEQ'
cientes con neurofibromatosis, cunfirmado por binpsia en 4-

de ellos. Se observé tambien en ellos regularmente_la

cia de escoliosis y alteraciones en la marcha *La hépatome-g{ f

galia fue un signo constante en los pacientea‘con m copolisahff "

caridosis junto a soplo cardiaco y alteraciones . oBEas. cArac—

teristicas.
9:pacienters fue;

Los estudios por tomografia computada e

normal en 5 de.ellos.-se obaerv6 moderada dilatacion:ventri-

cular en otros §,° discreto aumento del espacio subdura

descubrfo una: masa anormal enAL

gicamente' aat":it ma)}

habia eviden | ermed:
de Alexander mostraba un.imagen caracteristi Hipédéﬁ;_' -
sidad de la Bustancia:blanca de predominio frontal. En un paéi"
ciente con, megalencefalia en estudia se descubrié hemihiper—
trofia cerebral. Se obaervaron ademaa otros hallazgoa menos
especificos como cavum septum pelucidum,_cavum 1nterpositum,
hipoplasia del cuerpo callnao K imégenes:compatibles con he-

terotopfas de la sustancia gr's.

Reaultados limilarea han

sido obtenidos pop otros in

galencefaliatld) ) AR )
El grado de megalen'efal‘ } n’ trei ﬂdﬁﬁégqtigéz‘_”:"
aquellos que tenian a.cir renc = it ';pf'ii(cpr)iwtn

(PC ag ) 103 que tenian u
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mo grupo la megalencefalia més notable correspondié a. una ni—_‘
fia de 11 dias de nacida ¥ una COF de 44 cm

ﬂ La tomografia

mostré unicamente discret' ilatacién ventricular. Dtro pa-

ciente con una grén mﬁcrocefalia correspnndi"'funa mucapnli-;'L

clentes

aciéhte com: enfermedad ﬂe San Filipp0'

de 5 aﬁos ¥ 11 mesﬁ

tenia una edad osea radiologica de ‘4 v

afios. EL’ paciente ‘con ‘enfermedad de Hunter tenia ‘una® edad N

eronologica- de 9 aﬁus ¥y una radiologica de 4 aﬁos y elzfér-
cer paciente con mucopolisacaridosis {no clasificada) tenia_,

un retardo madurativo de un mes a los 5 meses de edad._yf”-



sy oS
i
Iﬁgfgrfc‘
EIEEQ.S_!.Q!;

Se evaluardﬁrdlipadientes'en quienes se documentd la pré—;
sencia de megalencéfalia por estudics de gabinete._ Unicamen-
te 4 pacientes hahian acudido al hospital por- macrocefalia )
:gp los demél se realizéfeste diagnésar

como motivol :;conBulta,
tico en el curs

Encontramo

En nuestro eatudio, de.ﬁﬁ total de 33 pacientea con neurofi-
"10 tenian megalencefalia (30 3%). La

bromatosis evaluados
' fibromas se observﬁ en ‘un- 80% de estos pa-

erior"a la reportada por Pascual‘Castrovie—

cientes. cifra

ﬂla encuentra en un 50 % de BUB pacien—-

e han reportado otras complicaciongs como:

(1 )

tes. asi’ mia

crigis’ convulsivas“&:otros tumores asociados ”hspecto

que fue. encontradowen doa pacientes de nuestro estudio.-En—ﬁ!—

tre las alteraciones oseas més frecuentes encontramos la es-,:”.

coliogis’ en 5 pacientes y alteraciones e la marcha

hallazgos frecuentea en este cuadro“

El sagundo grupo de pacientea por frecuencia fue

sindrome de Sotos,.cuadro caracteriza o por gigantismoﬂcere—; :
bral ¥ répido crecimiento somético en;Ioéfprimeros aﬁus de 4

vida. En ellos las caracteristicas destaéadas fueron peso”
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elevado al nacimiento. talla promedio en percentil 75 inte—: o

ligencia 1imitrofﬂ en 4 pacientes ylcrisis:convulsivas en’ 2

ademAs de Bus rasgus fabiales'dism6rficba CA}acteriaticas

vero, 3 en grado mo‘

electroencefalogram‘

convulesiones. De estos pacientes 4 habian dejado de asistir



a Sus citas, por 10 que no hahia un seguimiento adeciado, y
in diagnéstico:

108 otros.'se encontraban en fase ‘de estudio
definido, : i

Se encontraron 5 paciente- con diagnéatico d

u'o olisa-“

nerico.: Los otros correspnndieron'a Bindrome_de Hunter, un
segundo con enrermedad ‘de Scheie Y. el tercero‘con enfermedad

de San Filippo.' En todos se demostraron mucopolisacaridos

en orina‘y.: fueron caracteristicos los hallazgoa;filicos ¥y ra-

diologicos(19?. Bin embargo 11am6 la atenciﬁn que en ‘tres pa-

cientes se reportéd retrlao en la edad osea ya mencionada. Ea-

ta caracteristica hasta donde Babemus no'har'idu deacrita en

estos pacientes.i ‘

Finalmente podemoa- “ncontra+

de los caaos)

primer lugar

sos. con las

Cantu,.no exiate

por . lo que

falia en eltos casos como ‘un’ evaqto aislado, explicable por

la probabilidad estadiética de” qdé'pudiera ocurrir.



Debe destacarse que la medicién del perimetro cefﬁlico

es una parte rutinaria yresencial del examen clinico en peJ

diaetria, ¥ que un solo régistro de la circunferencia occipi{ia'

tofrontal por encima de 135 dos desviacionea estandar o del

percentil 98 debe iniciar una evaluacién completa en el niﬁofi

basta determinar el origen o 1a causa de la misma._ Los dos  '

recursos accesibles ¥ no 1nvnsivos con 1os que . ae inicia'
investigacidn son el ultrasonido transfontanelar 'en niﬂoa
pequefics y 1la tomografia computapizada cerebral” gn‘los;n;—“y

fios mayores.




CUADRO Nf21

MEGALENCEFALIA EN LA INFANCIA:

DISTRIBUCION POR SEXO

diagnéstico

masculine

femenino

Neurofibromatosis
Sindrome de Sotos’
Mucopolisacaridosis'

Megalencefalia henigna fam.{.

megalencefalia n'estudio
Miscelanea
Enfermedad d

Nevo hipercromico 11neal

_Riéiéﬁdeb

Polimorfismo de cromésoma 21
Sindromede Paters

* Sindrome de Pfeiffer
Sindrome de Riley Smith

_ Sindrbme_de‘Cantﬂ !
Sindrome de Sturge weber

Genopatia en estudio-

.
.
PR oW w N,

.
.
.

[ B S T

24

AR P N b @

(=)

17




CUADRO N2 2

SIGNOS NEUROLOGICOS: DESARROLLO PSIGOM?TOR

Desarrollo  :-Pﬁc£éhtes7
psicomotor ol
Nermal _éof
Limftrofe 7

Retraéado:_u”:

SIGNOS NEUROLOGICOS PILEPSIA

f;po.daféqféih' chiéﬁﬁ?s

ralizadas

-_A;Toﬁfc

. Parcial comple]

v

]

'Qﬁ;picaa ge

- Signos: fisicos" . 'Pacientes

Signos piraﬁidalés.(cloﬁhé.
espasticidad, hiperreflexia

paresia) “ewes B

* Babinski uhicamente'_ﬂj:]f :'.,..,a '
Estrabiemo - . - o ...3
Atrofia. de papila ¥ amauroais:.{}'ij




CUADRO K2 3

MEGALENCEFALIA EN LA INFANCIA: SIGNOS FISICOS

Signo Frecuencia

Manchas hipercromicas

[
n

Alteraciones useas‘”

[
o

d: .

Neurofibro‘as

Paladar ojival

Manos grandea
‘.Genu valgo o
Implantacion baja de orejas
Hipotrofia generalizada
Sindactilia : ’
Puente naaal plann..

Hemangioma superficial_

RN RN RN W W W WW A MmO

Basculacion pelvica
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RESUMEN. ~

la megalencéfalia a sido derinida como e1 aumento en el
tamafic y en el peao del cerebro que exceda a la media por *
mag de dos desviaciones estandar o qua esté por encima del
percentil a8 correspondiente a 1a edad,isexo Y raza. Ha
sido frecuénfemente asociada a rétanDEmental Yy a diversos
sindromes qué.afectan'el‘sistemﬁ ﬁe;vioao central, aunque
puede presentarse como un evénfo sin‘repercus1on neurologica.

El objetivo de este estudio_fue detgfminar los &indromes
o cuadros pafologicus a los'que 15 megalencefalia se hallé
asociada en nuestro medio, la frecuencia relativa entre ellos
¥ las caracteristicas clinieas mas importantes. p )

Se evaluaron a 41 pacientes estudiados en el HOSpital In=-

fantil de Mexico "Federico. Gomez" en_los ultimoa 15 aﬁos

en un estudio retrospectivo

en nuestro
sis con. un 23
con un con un
un 12%, 1a‘5"

Palabras clave .-
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