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término 11 megalen~éfalia 11 ~ fu• introducido,po~;~'~1~t~h~~­
af'io 1900< 1 >. Fle·t~her Y,'.máe_ ."tard~ w11Bon:~:---1na1·st·1ero·n- __ 

en que el término. mega·i-~:~·~¿-fai1·a .·deb·e·r·1·~-- ~-~r. ::ii~'i·t;·dci:':::~~~Ü~--'·­
so bree rec i m 1_en to cer·e br_á1·:_:: V 1 i)c u_l Bdo :' S i"rnÜl t.-B_n·e,B_m:e'·(;:-~-~-··-:-~:;;_~úíl_f d_e. s--~ 

::d:~ ::ª::º f::~~.;::.::·,d~:::1:~~:,~.P,~~g:;~;;.:1.~Ii~1~it~~;f"~;~f-· 
za grande sin·- hidrocefal'ia· pero· asociado:··a,l,deficiencia·:~·meri--

ta 1 ( 
3 

? . :- :.;·:~-·~:~<~~:--~;.; '• . ' e"_->:· '.-~.~:,~'.i, -- ·- .. ~':' --~::\~t:l:i~;~~~{;1t~tfrr~tJ~;{~t\~:;{;'.):·~-·-i.:. 
En 1972 _ DeMY'er_::.· r_SPor_t6 >-18:- e asos:~deJ- megal_e_ncéfal_i~;Ldonde-._~:\-''·-·,:·· :·. 

una m Í ta d e ratl· ·'e i~~8~-~ri·t·e·:·, -~-~ traS·~·d·~-~ J; -~~::J.'~·:_:~:~,~~~t:~~i0t~~-J;;!d'~~}:~1--~--te:2.T.-__ :'.--; 
. ,, · ·.. ·. ,.,,. c.•;,• .•• ,,, 11';r<••u:,:•·· C4 )/""°''"·:, :· 

l igencia normal , pero _:·,_sin:: Se·r-._:'.siiPer1o:~eS_':/·'a:·1·~~p-_r.ó~:ed-iÓ:i:!c.-i:"1,:._;~~¡En·,_".:, : . 
• ' •, -" • ·. • ·. ,. -_;.-.:?:::"-, ,'.~•, .:·'./,' ;. n.;.·>":(_0-,,~ _ _-,,'.-:,"·\.~_'.:Y¡f,,:_~-:' •.o;-;;-~-f>\~;l'_~f):~V:'.'.;':.')l';\!,1.'7~·--¡,f:> -_.'":·· .::'.°';:.'. • 

1974 Scheirer y· cols reportan~.una familia~d-~l~~m~em~rosjcon;;~~ 

macrocefalia, donde· sola~:e:rlte··_.;2: d~J.e11'0S~ f~er"a~·~c~·~aiderados, 
--·-,, - ',"Y· ·:.:- -, · ·. ·~:7·- -:>;-,:z-(~·'.'~f-l-'Fl'.\(;o':~J>¡;;~·',";:'!_:\:Tf+ .. t.f;í.~ ·-p;;"r,, (\l:¡}r·~•';;>; ·• ,., __ ·, 

retrasados mentalés" y en :::ambos ee".-'d8íri0str6:,;.h1di-o'c8'falia·~~':?-"Al~'. 
: · · · -·:· -_ ·· .\, - .-, '-'- ·-- ·- : -: '.;-·,,_._..·:. ;;-' ., ---'.'-'t',":\;·;·~··'.'.~.;_~ ~';;:\~;c--::;:.~-'~;r-;;·s:·,:-r.:-;<-- ''.' > .·- .. 

gunos de los otros· miembros··.-dep..:la'/familia·.-•mostraban-':'evidencia 
.. · _ . - -- ::\-. --.~-"}'. ._-.. ~::<_--:. :-.~, ,:,~·,-, ::'.~::•:>•::~',-.-/'-"--~·:.l-&.-~-::;.-.>~~::_;.i;,;-·c:;::'?;-L:;;~'..-,-'.-,T,;:,··--:-r'._-

de tener una i nteligenciaJnormal·~: o·:_,en··,i algunos'.}cas_os';·:-,.-p-or."~- en-
. ( 5 ) . "' ' .. ' - ·' __ ,·- ,_:_:-., :: _.: .;'. \~ :·.: '-'-·.:::.7l··-',,_:•;,,,~~_.-,.~,'-'_.;_~~-;·.~r:-;-~1--.--·;\1;:r.~'::J '>: ;-_-:,- -:-;:_-,- : 

e ima de la normal_ • .'_Lo_rber-:_'y_:! P,r.i __ e_".'_tley~', .. ~_n''.':1_9Bl __ ~:'._r_ep_o~_tan 
que de 109 pacient·e~ co; ,me~·~'i·é~16_~·~~~·i:_~:~~~_;_i_~-~·~'i~~~:;~-~--~-_-ñ.-i'~-Ós __ es­

taban severamente re trBsado"s ~ ~p~·~-~ ·:,-:q~~~:::{-~~~'.-iiri~t~i'.i'~:~~·b'1'~~-~:d·e· -1os 

restantes 104 niños n··~ _diÍ'er:Ía'·.·dei:_'. dt?\-~-a· p·ob:1&Ci6n-. __ ·-norm·af~Más 
aún, dos de estos_ nif'ios :fuer:orí.':-~alif_-fc·a_~-~'S ·. c~~--º---.~-~c-~·i>c".1·0·na1~ 
mente inteligente. 

megalencéfalia no ··ea_t'a r·e1·á"c-~'?.:~a:do·_··c-on \"e-1;: ·p·~on-68-ti.C·o--;-:<·pero · 
que la calidad del Cere~:~o-:.e·s ~-:~:ÚY_<-~m---~_o_r:tS.n_.~:e __ :_:pa_ra''._:de __ ter_~in-ar_ 
el déficit neuro_logi e?:< Cu~-~-dó:·--~·~--~-~e_;;.°_o,C~~~~:·.: ·_·:./:As _ _!'-,·:; i'~-d-i ~Í d~-o-~ 
con megalencefal ia pod .. ~ía~ <_;9·~-~~~-_ in-~'~l·~~t~·ai~~'nt:e·:_'~·u·p:~~-io 0r~s- ... 

como historicamente_ f"u_e'r.on :'.1·~~-sma_rk, By~on, Cromwell ,_ GOethe 
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Turgeniev y otros, y es razonable as~mir ~tie la estructura 

cerebral y la :func16n eran norm~les ~n.est~s c~~~s( 6 ). 
DeMyer ( 1986), sugiere sin emb~argo, :.::qu~ ,'~·1···.-·~e~ebro humano 

tiene un rango de peso particular eii _..el.'.~·que·::~_se_,-obti_ene un 6p-

timo de f'unci6n; asi, si 

o arriba de dicho rango, 

el peso Cereb-~~l_-':,s·_~·-·._ é-n.-~-~-éntra abajo 

la·- f'u·~-~ ¡~-~-:'.:.~-· ,~:i~-~-d~~----~:\·~ er:: a:fect~da ( 7 ? 
El mismo autor planteó en 1972 q"U'i!,"ñO :h'8b't·a""<una·:divisi6n ele-

. . ., _,;.~ :.:~-:'."-;:,;o::.,;·,\ - " - . 
re entre grupos de pacientes_·-neurol6gicamente:normales1~ los 

anormales, y que ."·-~_ato: __ '?~~-ª-~-:~_--':-,~-~~~~~-J~!;~~~~~'.~~~'.:~~~~~~i7·~:~:.~~. ,inSai-~a-
bles, por .. -lo que se ,consider6:.unicamente;iloa:cr1._terios·.de.ta-· 

.- - - ' .- - .,-, . . -_---,~,¡:~··3{¡\'_" .. :·''."t'' -._.·-:-.;\,_.· ·. 
mafto' y peso cerebral al--,: definir.)megalencéf"alia t .-S-in·>~tom'ar en 

cu•;::a~:.:~:~t;1:.~~~~if~'.~~l;;~~'.~~~1~,~~;1,~ftf;f~~~~·iJ~;);f ~r••~·re-
cimiento·· y. sobrep'es-o :-:··cerebral~f· qÜe'::ex·c·ede .:,·ia ".·medi_a~ pOr_.'- inás.-- de 

.: - .;'~·:_· _-,::-... ,--::.f:.·:._.:~-·.·::,·;· __ -.·; ... _._..--__ ·~ ... _· '!" .. - .-.-,. . ,, ;-". ,,_;~, . --

dos des v i_a .~ -~--~-~;~,~.y,~ .. ª .. ~ª-~-~ª.~;.•.:-··~?.,:_· q u __ ~~- ; ) .. ·e n·c-u-e-¡.1 ~~,;ª.·.'.·.;····· .•. ; .. _.~:·:·.·.~ .. º··:··.·,···.· .• ·.:r.',·.· •.. ·.:.·.·;,:::,';:~·.'•···· •• ~.~-.'·· .. ',·:".·:···.',·.º_···;'···c,·.·········i······ .• ···.·.m····· .. '.-,;.ª.·.·.······.·· ... ··d·.··· •.· .. 1 · percenti~:;\~i~;;·~-'~· .. ~,t·;.{: .. ~~-;;.~~:~-a~:: .. y· ·aexO : .-.... :1-. _ __ - _ 
La megalen·c·éf"alia -debe ser .d-ist--:Lng-uid~~--dé'·-: la·,_mac~o·ce_f"alia, 

. -_.· _:· '·'- :·- ,•.;_,-~,.-··;/:{;'·\\~;- .::-···- ,:·.- -<>---. ·.' - ';' \ .. ;· i'. ,,. -·~.< ~·-.)~--- .. , 
tambien··11amad1megalocefali~, que -signif"ica,--simplemente;:ati~ 

' , . :·~.:·-,._:;-'.';·t,.;.-.;;';'-_,•:_-,,_,,,-;.,<. ·.> " .- . • ; .. ". --,'vf
0

',;-;_,•:-'.·.;.'·->_~··:._~:>C,'.f.'f .. -':-i: '~ •', , 
mento d_e - _1._a":·.~c __ .ircunf"e_ren_cia· craneana por_ e=nc_ima:,:_d_~_l.-':._P __ ª~-c.-~·11-t_il 
95 ( 8 ) ·. iri·d·-~,~-~~'d'J."e·n·te-mente-.· de la caus~ --~-ue·~-::i~·::·~-i-·~i~{j~'~:·~:~·;·_- ~-ue·-·· 
de ser s~·~~h~'~:~>¡.~::::'~ h;id~oc8rali a, .~ - '8de.ma>·.~-~_.~·~-~'b';'~{;/}~;;·~:~:¿,•l_.~~::... 
ciOnes su~d~-~,~.-1:~:~:-,' __ ·o ·ª engrosamiento· de f~s:-~_-hy~·~~"¿-¡;7;7-d~:i-·'·:·~-r:a:~·~·~. 
y finBllnefí··é~\~"~~egaienCef"alia <4 ). ··>~:.\··:·~/~-';).i::3~:-' ;·L 

Al-. Ci'SBif"icBr· ·c.erebros con megalen.ce~ali~·~:,,o·eM'~-~~%-'(1972) .. 

prop_~n·a"· d_i:~·idi-~J.·~·s·: en dos. tipos-: Megalenc~·~-ali~:~.;~·n·,~.~~"~·i:~~--'.~:-~-·­
metabolica. La· megalencef"alia anat6mica'; in.CluY,e _·,e··~·ó·a·_,_ .. ce·re"."'. . . -· ' ---- - ' ' -· --- - .. _-, 
broa ~grandados por causa de un incremento ~n.·el.~am~~6;-de"-

",'··. 
c6lulas_·~: un ··incremento en el tamaf'lo de. i"~s ffiisrTia'S¿c>".;-.a_mb·o~-~- -

pero sin ·~norm.aiici'ad metabolica con.Ocida eri il-i~·ga~·'(~·~-~-.0.:. -:·_P'ar:-: 

otra pa_rte f 1-a nlegalencef"alia metabolica incluy-;-·::·e~··~~;::·c~re~ 
bros agrandados por ·caus8 de la acumulaci6i1 d~-·~·r_6:díi_~t~s_-.·-~~-:-. 
tabolicos anormales en tipo o cantidad. 
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Se han d~scrito numero~os' sindr~mes y en~ermedades que 

cursan con megalencéf'.!"li_B.~-- Eil .. -8.'1gunae -?e·-._ellas la megalen­

ce:falia es caracteristi ca 1 ·_~n·_.: ·t_an to _·_.que -~:en Otr~s: _es. Uliica,_1 
mente un signo_ se~urú:l·~,~·-¡--~. ·o _·--·áan· .. i'nc~ns~-ante-. Podemos citar 

como eJemplO·-e·-~ -~-i--p~,i~~~~- C:asO--::·~i.-:·~r~·d'~ome 'de Sotos o·.a .-la 

enf'ermedad· de·: :Al;..-~x-~·~d~--~:-//'-~<· .. ~·ri·:'.~\;i_-.-·:·~--~-~-U~d~-: a la esclerosis tu­

berosa o a - iEi: ·, gangl_i°'~id_oS-_1_·a_/ge_Íle-rali za da~ 
El ~bjeti~-~.--d'~<.,~~-t,-~·:.~~-~t-~:d1·~·'.-~~~ ;détermi.nar los síndromes 

o cuadros p~t~:i~~:i~·?:~:/~--,_~ .. l~~--'"q~-é- -'i:B ~~:~ale~céfa.lia se h·a11a 

asociada en, nuestro·· m'edi.0'-,>1a-.··rrec.ue-nc1a relativa e-ntre e1·1oe 

y las cara~t~~i~,~-¡c-~~::_· ~-1.·:¡·~·¡:~~·s .. ~-á-s impor_~antes·. 
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Se revisaron_ l~s.:expedien~es de 41·paciente~ estudiados 

en el Hospital In~antil'de· Mexico ''Federico.Go~ez 11 ,· en un 

período de 13 ~f'ioa··,';·~'n:1:'~'~<l:9·7-5 y- ~988-·f _-sin ·-::c~~s.ld~rar .la 

causa por la··~. ·qu·e-._·_:·f'u·eron. ~~~1-~-do~·.;:~\~"'~l": di~-¡in"6's t1co.-(de -~ª'dmi-
.. -. ¡:}'..:-:~'·' "(•·.' ·: .. -, ': ~.'./:,,;::·/· ··•· ... ,. ·- •. ·--·· .•.. ·'·h .. ·\- ,,_ ·"·--' . - . 

si6n, pero en··. quienes:,.· s_e _ _.:_~--~s_e_rv_~_,.<::q_u_e ;: __ ,:_:t,e_," __ ía __ J1_'_·:,. :~~-_,::_~ ir·c_u_nce-

~:":~:d º;~:;t:,,:r,;·tK~J,~~r;]·;:~~~,~f;~t{s~i~~í~,~tt.t{~;~_~;~:.i:ª•.;·· 
colecciones_\ subdurales·~~,:u-,":}'. otras -.•les iones_;_ que.;: ocupen ,~·-" 1 espa-

c i º . -- ...... : _,_. -~-· __ ; :-~·:.:--·,:· .:: __ ;.~~~-~:--~:~._-:.·.:·,:_~;}~_r~:·::·--~::;· 5::~~-·--~~:~r~;:·~("-~~~~::~,~~~-~~::;i~;;?~~tr~~~~1/-~::~;;~::.:~:i~~:~.~~~:_--. -~ =; ._ . _. = 

1

~ 
El dia•n6stico;de~megalencef'alia·~selrealiz6~.empleando·~-·: 

. - -- .•• _._. _?-,:·; ~f.;-:«.< -........ -;-~:;.- _., ..... ~ ·:'.¡-: ·-'~ '/'-;_ .;:".'.i~._<.:.:.;J •. :·.j_'.~f}~-! -';!l_io-:';.>i.?f-;;o,;\;,;,:,:~·:;;;;>':-!?. -i<'~.._7){f.\E,~-'. ·."·:· · • ...-~ ·· ;_ :'. 
re e u r sos e-~ de_··::: g a b in-~ :te_·: _e Ó'!l_o_.:: 1 a 'in e U m O en e; e: f'a 1 ó g~ a f_i a·-,·:~-. e l'~_, __ u 1 _tra-

' ·. ·:- ·: --. -,..,-_.·-. .-:.-'~: -- · ·:·i.;i-,,:·:~.<;: "'~-";" :;'..-.-_.-, :\; .. :,·. ,~ ,·,·_·-:~ .. -:•l.·;:'..·: .... ~ :.-:..::~:c:.v-)-;-_': >.7;>::;·;-.1"~ ·_ ;,:~-~-;·-;~: .\-,":.~.;;:_,:-; .;;_:_•.:, __ ·. _: '',·. 
sonido trans:fontanelar. ··o-~més·_'. reci.e.n.tementes'la\~tomograf'.! a -

' .. _,_.~ · . . •:"" '_: • . . . ., __ : _-;: '·>-·"';· :>:,;~·>:/ ·· -::},,,,:,¡~-1.'}.;;(•;\IJ"~' ·)~:~'-., ~"-fe.\·:.~--'2f:r::-.~~-~-F\-. :!~":;.:," .. 
computar i'zada /'_e ere bral_-~-_'.'.~;~: se· ... e·x 'e 1 u ye r_·on'~:_a·-;itodo·s:;;:.1 os;:: p'a e i en tes . 

- .- • - · -. 1;. .:.- -:./::':' <'. _.,".:· . '> .. ,·. , :.; _:'~ ··, ·¡,,"·: ,,,-;:~;:<.· :':~- ~:~,:· .-'}>"' r,:::\t':.~,,.~ .. s;,:; __ .?..I~.:;-,.._•;~-::·:·'¿:; .. -_ >':°·"·· "· -:-_,:>- _.. '·: ·: -
en qui en e e .:_n_o::/ __ s e:''_p_u do.· c_o_n _f'i rm ar:> p. o,:~:r_o_s_:;_ m~ t_o_do_s ~--_an ter i ormen te · 

re f'er id os-·• e.1: .. ~-i,ig~~,~:_ ~:~·-··-·:~:~8::'9~~~-~f ~~;*"-;Sit~~iJ.~fi~;;~t~.;~~:~_r:~:_:\:·_~·::?/:·:·.-_,,'.-;~::.::_~: , .. . . 
No_·-. a·e · incl uye'ron _-,a·'. pacientes~;~con·;:di88n6stfco i de: acendro~ 

-, ,: •·.i••,,_~,-_-,_' -'': .. e'' • ·"~· -~·-, •
1
:', · •. ~_',,C·,! ,·i;.''.':::·;-.. ,-;::'·.:·t:;,\~·;\~.'.·-,"}';.'<0·¿',;;<,·_:2. -.'"'';;,.,;',} · ,.-, · ·~ ', : - ' 

plasia, ·debido~a~que~no~plantean~problemas\de:diagn6stico 
.. ,_ -·."·1·.0-..... -':... '_ri :_:-·,: .·,_;_, •. ·;·~o_: .. ~;.:·:_:,>s~;~.'·:·;-~¡:':~,:',..';,:';,:,';,.1-;-,.~\:<-.f-¿;~:;¡>}T:~":·'.~",'_:>--'-'· ·:,- - ·_·:-: · . · 

di f'erenc ial; :con",· las· .. ·otras:., causas:_:. de;. megalenc6f'ali a. 
La c i rcü-~'i~~-'~'nci!\·-.:-~:¿-~·f'~1ft~~-}~~--~~~':~'·~:~ll'~·;.·.:-, i(;:~ -:-J.;-~d~ eOt~á es tu-

- ·· · ... ' <·,.,_;_ ~ -.;;-','_'·:<i.--;":--._:.· .. '':~cp, ;~:,·:-~:-_.,,-:,:_:.~::1:'f·';::·;,,:;u;;/;~~ . .:.t:;,-f:":-. ·:< • 
diados f'Úe ·,- com'p8.r'ada·'.:·:con:.::.10s);·-.válores-·:·:.-de : l·as . graf"icas de Nel 1-

( 9 ) _·'< : ·::':O.o·.-·-~.'],;.:,~-,,";,_ <_'C::~'-'..:~1::--.,;-,:.:_;};-. )~ l: ·-~:\'.'\ ;·,:.::":;-~/,\.t: ·,_:;_';~-~'" ·' 
haus . y,:·e_l-fcreci!J!i,ento_'.~en·;;:t;alla:i-Y-'';pe_s,o. con· las graf'icas del 

or :~m::::{;0rxt,~~~~~1~flil'Jff~'~}~~¿t!;iF;d~raco Gomez" es un hos-
pital de_,c_re_f'_e_r·,.t;!_nc_ia_-;·,_-.. c_uy_.o,s,.~p_a_ci_;.n:tes __ son enviados de centros 

de Primer-:.:_~;.~ .. ~-~-g:~-~:~:e-.~:~,:~·.v,·~-~-~t~'~:'.:_:~~~··e~n-~'.i6n ~ ·dependientes de la se-
cret·a~ia ·de,_. sa·i Übri ·dad ~-Y.'.~~ A-Sis·t-enc i a. 

. ' 
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De los 41 pacientes estudiados, en 10 se realizó el .diag­

nóstico de neuro:Cibro~atosis, en 6 el· de síndrome_ de sotos, 
en 5 mucopolisacaridO·a-ia··, --~n ----4 ·.¡:.¡·e&-aÍ~rl-é_e:ra.lia.-b~-~i&na :fam1·.:.. 

liar 1 7 pacientes1 _q·~·e·a~·~:.-o··n ---~o~~-/~~ .. ~-~-¡-:~-~~~-e··f'i{i:f~ -_ -~n e~-tudi'o .·y 
. ,•• - . -. ·- , .. ,. - '" ' . - . . . 

los 9 restantes com_o: Un'_.' .. Sru·p·c,_'·tm·i·S·~'e1·á~é-O_-·: d_e __ pac·i_ent8s:- con 1 

diagnósticos div~rS·o~_-: co~O:_':;'~Í~-d~'.o·~-~:-._:--d·-~,~---Ri'i'ei':.::~~i-th·-.-{~-de Stur~ 
- ' ' ' .. -, ' - . --·--,·-·- -- ··------ -·--- - " ·-··-· -· . 

ge Weber, de _P_f"eif'f'er ,··: de. Pete·rs·.-,._:;:dei -~ ca·n.:t·a· ~-:-enferme.dad : de 
,_ --.- . >- •:. ·-·- .. ---.--<""' '·----"- :". '."···-: _:·- __ .,. -.;•. --.:,. 

Al e xan de r, po_l i morf'i emo·'.~'de·:--·cr_onlO e_om a~:' 21:~";_:'.:_n e V' o -~,_h i P ere r6fn i é-o 
lineal y __ un- .-;·p-~-~j_--~,.~'~,~--·;_--'C::~~·~':'-"·ii~·~-~-~:tfil:"-::::~\~ -:=~~-t~ud ·1"·6-:/;~ · ·.·;.-'.:.:..-_'; '.' 

-· .. ·-- . --.. ,_ -- .-- - ., ' - - -·' - -· ': 

La distribuCi6n po?- _-._s·e-xó_,:_ mostrC:t.-_Un discJ._e-to-:· P~·~d~-miiii·o, 
del sexo . maeéÚ:f-:f~'O -~ ~-b:m-~·::_·~-é·_:;·r~-~·re~-é~ta :· ~'ri;-'._ ~1,-.-cu:~-drci:·_.:#i-~~c:. En_ 

•.-. _ .. ,",_,,, _, .. , '"'-···''-·--' - - _.,,_,, •-·-·--·'- -·~-;; oc-.-.·~.?-.;-'---~- - •- ·--. 
el s!nd.rome ·::_de··_;.-sot·os-·;-ObSé·r~a;c;-~ :;._~diS-~'r·e-to ·.pre dom:inio:.:remeni~., 

no con·: 4'_. p~·~-1:~--~~'.~:;~,;-:~~-~ri-t~-~:~·;:{'!.'~;~\¡'c·_~l'i~~o~·-;:··':i:~. s·~(::::~--~~--ai··~e';~;~-~~- -.uni-

camente a los-_.;: i>Bc-i.en·t~s ~-_c·c;n---:: di.·agh6S't·t·c·o:-_-de'--,-m-e·ga1·en·~e:f'81'1a --b·e.:.. -
·"·'·,_,-,, ; . .e:, ____ ,., • ._,, __ .:~- ;__.,._:, ··• ... ·. ·- ,-:'_,~,, .. ~;'/·>~" .. <-.. . '·-.:- -.... 

nigna f'amiliar,_y~la~n~:clasif'icada,·~'.tenemos.~a 10---masculinos .. 
. . , ___ --: .. :~·,_e·,,.:<~·::, :;·_,;:·,,·.~1,:'~''··;_:-.-: _ _.,_-,,~---:·_., .. -,.:-,,:_: '.,-·_-«·-~---~':.,~:-.:,,,.,_ - . .- . __ .. - _·. ·_.--- .. ,:· ._.,_. ·- ·. 

contra 2 · de_1:·,_ s_e~~-_:._,:f'e_men_-i~();: CC)n· ___ "_u_Jlª: . .--r:el,~_-c1_6n- de · _h_ombre '·: __ mujer 
de 5: l_ ,· q~·~',_:·_~-~---\~:~-~~-~~~::~-~ -~;·~·-: _i·~·-: ~-~p_·O_r_~~d~~ ·~-.;n ··'1a li tera·t~ra.( 4: 1 _J • 

El pe~~-:,_~¡·_._:{'n~'.c:~-~l:~-:~-~:~ ).'~;;;~·-', _o·b.tá~i do·' .en. 2e pa·c·i ente~ ·
1

• c.on 

una media de ---~-;~·-53··sK~--·:;-;:.( n:~:~~-~i ·~--34oo'l ( 11 ). El . rangO . va'rió -'de 
; --~ _,,.,.. .... ..-- ·,_ .... - . - . - . -

2.5 a·.5 Kg. ·E·i-'-::·g,r-~p-~:·d-e.:_ pe-ci'erites eón menor peso, t'u-e el'_·de 

neurof'ibr~m~t·~·-;i'a··: con un; p~~"1edio de 3.030 Kg," y el 'de 'm_ayor 

peso prom8di_~-~--:fü·~":::el del. s!ndrome de Sotos con 4.19 Kg; __ {4.2 .. 

en varone~-- y ·4·.;~'ia·.: en mlijere-s J, lo que coiilcide con· loé:- va lo-.' 

res repor-~ado·a :por- Wit_ y cola _quien obtiene un1 peso-:prom~dio 

de 4.2 para varones- y _de 4.0 para mujeres en un estudi_o de 

22 pacientes< 12 >. En los pacientes con mucopolisacaridosis 

el peso promedio al nacimiento fue de 4.0 Kg. 

El antecedente f'amiliar de-macrocet'alia rue positivo en 
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diez pacientes. Seis de.ellos tenían un. ~adre macrocef'alico, 

la madre :fue en ün caso y un hermano en otro; en--do~ ~acien-
. . . - ' ~ ' . ' : . ' . . : -

tes eil antecedente··--de. macrocef'alia se encontró .en otros miem-
bros de:·l~;<~~nl-11·;ta·~- ·El. antecedente :familiar :fue -positivO_· ~n 
5 de 6 p8.c1~'n ... t'-~9--:_:c.~ri -~índr~me de Sotos, en 3 de_.4----p~cien-_t-~~­
con meg·~-¡e:n--~;~;:f~'l-¡~'--~b~nig~a ·:familiar y en dos p&·~-i-erlt·~-~ ::.cOri ·'· .· 
neurof'i bronia t-o·'~·i ,~--~- ->:: tOs ·dos primeros cas_os Sugi-:~re·ri ,-·f.u-~·~t~i:.. 
mente un _pa·t~~-~-_-:-::de::herenciia autos6mico domi.nant~ ·/e~::~-~-- ha .. ·a·fdo 
reportEi-ciO---:~~'.~:~- zonana ·y-_ cola ·e 1977J< 13 ) y por_. sétl-e_~r-er.: él 

( 5) ;': aflo 1974 ....... . 
- :ó-:~;· "--. ·,,:-:: . .. 

·La. edad ·.¡:i·.~.~-medio' .. :en. q_ue lo·s paciente~_:,.~ue·r·o-n·.=·v~-~.'.~;I~ados:· y 
se hizO :un:':---regi~tr'o. ·de su somatometria .f'ue a 'ios .s::-;_eiflos·:. y· a·-

m es~ s ~· _. _:~"~ .~ .. /·:~ .~}·;-. 7-~~-"-.~. ~ , . -~e >_l ~ ~- d i:a S.:,_-~'._._~ 7;:.~-~:?~;~ .. ~~L-;~~!,;;~~:~:~tf ~~~;%~~:¿:::~,'.~ --~::._'. 
Loa· signos/_·neurol6gicos 'más -.f'recuentemente,~_obser_vados se. 

pre:;~::;.~:;~~.~;;;;;r;;;;~.~.:;~;);~.;~,~~:r~.~:~'.~~~t~ªi~l~;~~~;; 14. pa- · 
cientea·~,de~los:tcua1es1:sfestaban~¡se~ersmente~afec~ados,~dos 

. .. . ::·.- . _ .. ., .• ._;" , ... ;.,. ,:;¡ :-\;"~;.:-:, ·,:~;•.·J'-'--,--.. 'i_::cf~·''·:·,;;_i.';,:__7;;•!'>"·;:,"-·¡~;;~1:;:·._,:\c~;:~-';;'<,J:~;._:.·::,:_:'-, ·::«-..-.. <· _ 
de ellos __ .,teñ!an t.el.i/diagri6stic0 ·,de-.;mucopolis-acaridosis --:y"_. los--

:-;>, -·:,,,._,c-:.~·c_;- ?"i' -:,:-:;, i: .• :'·._. :·/ "~ !~.: "z,'::-.•' , ·::. :-·\,;;·~.,:,~:r.:,,~-;1',l• ;¿ -:or:.-' ~-_:-· .- ;;-: ---~'-.:' <'.·,~ ,.~ -~<"- ---: '-- _. ,, /,\· : 
otra de· .. enfe __ rme_d_ad_·~· __ d_e-_,- A:l"e_x8iid_er:·;-<:aí·n_dr_c)ine-.- ,d~--:-p_:r~_-if".":er ,-,Y . e1 

ter::r:o::'1::~:~·:: 1 :í!·~'th~!ft1I':d~ ~:e~ir:ollo'frimit~o~e"· a 
7 pa~ 1 en t.-e·;~ :~.,~_-· ':C~'.~-tr'O (de·:~·1·oa·,:.; S'ei_s-. p-a·cien tes 

-_- - . "• ' ····,· . 
Sotos fueron ··1n·c-luid;;s- -e!1>·e·ate grupo., 

El .diagn-6Bt1c'O_ de"_"·"eililePai·a- se hizo en· 6 :-p·a~Í~nt~S;· el 

tipo de ~'ri~-is- m~~·_-::f.r'~cue~-,t:-~ment~ obserVado f-u~ ·de .tipo - t·o­

nico cl6~1co' ~e~~rBii-~ado. ~n tres pacientes ( síndro.me .·de· So­

tos; nevo hipercr6mico lineal; mucopolisacaridosisJ, otro 

con crisis cl6ni_cas (m~:g~·~enc~:falia benigna familiai:-) ·y uno 

con ausencias atipicas (enfermedad de alexanderJ. 

Los signos :f'isicos más frecuentemente observados se mues-

tren en el cuadro # s. Llama la atenci6n la presencia' de ms-
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sae visibles o palpables (neurofibromas) en a de ios 10 pa-

cientes con neurofibromatosis, conf'irm~do por bicipsia eri ·4 

de ellos. Se observ6 tambien en ellos regularmente~la-~~es~n~ 

cia de escoliosis y alteraciones en la marcha •. La".:hepa-tomt!-­

galia f'ue un signo constante en los paci-e'iit~s __ cO'~_::-m·u·~-~p6t'1-~-a_­
caridosis junto a soplo cardia.co y 'a1ter'á.éi~~~-~-~-~~~-~--BS:i_'c·~ .. ~á-é_:.:· 

-·~-: /: ·,''.'.~-::-::,:" :~7-~_::·,,/,<<J,~:(},!'.1-~~,,~-~;.-''-• 
teristicas. 

_._,_. ·- ·.:--.. '-,._.'.'!_-: .. :'.íi._;~:.:,~,~L:~:e-·:_ .,._---·"·.-_.:·,~" .. 
Los estudios por tomografia __ comp0ut:ª-~-ª~:·:en_':':_1_9_f.> 0pa_c_1 ___ e_nt:e,e ._'.f'_ue · 

normal en 5 de ellos, se obser~-6·. -~-od~-¡.··~t:i~:._·cii;l.-~~·~,¿·j_:~-~~·--~~·~e-:~-~-i·_:· 
\ ,- • ' - --- ''.- ', ' ' -·:;'_'_-:; ' -_-,,::i-·; .,, 

cu lar en otro e s. diecret·o~·aumerltO·:·.de1·).·es·pa:c<10·~-:-SúbdU'r.8.i:~-y ._.,, 

ventricular en 4 y en'>-'i;.~--p·ac·1--e·n-t-e: ·-c~-¡:¡·~~·ni-~·~·o-:rit>·r-oma·-t·ri~·f~S-~'/S·e 
descubrí o una· masa: anormal ;._'·en ·--la;: i'e(g1~n·::-~:·1·n·~-;~-1~1;-c-~~i'_~\·op·a"t'o'10-. 
gi cernen te: ae~~:~Ci to_m._B) .·.,_ L~ ne~pl aei a·~ ~r.ª."-.m_en'c>_~:_·:-·El_:-.:·~-~-c"~--;_y-,; no. 
habia e_vi d~nc!'~\'-d~·-:_~·h·i.dr~-~-é:f"~l ie ~ __ Ei . pác·i_~~-t~1 ---~ ~~n·::- -~-~;~!-rmeda.d 
de Alexan.de~- ··~O-~t~a·b~--.~-~ _· i-m~&en ~arBc_t:~ris~i-C_~·';~Co~ · h1po:de~ .. 
si dad de la .áust~nc~i·~·; bi:~~ca ·de pre·d~-~-i~io·:·i~·O:n·t~·l ~"'E~ un pa­

ciente con._.meg~-1e'nC?ef'aliB e.~ e~t~di~ s-~ ·deSc-'ub.-~-t'6_ .he~-ihiper-. . . ~ ,- . 

trof'ia cerebral. Se-observaron ademas ·otros ·hallazgos menos 

especif'icoe como cavum _septum p"e.luc.-'.idum 1 ·'::cá:~u~- .i-~terpos.i tum 1 

hipoplasia del cuerpo calloso .e 'i·~'áae~'~:sl-~o.Tipatiblee con he-· 

terotop!as de la suetenci1i_·:g·~i·a·.·._:_.'ffe~s.i./1t~do~ ·.similares ha~ 
sido obtenidos por ot·~o-~ ·1nv,.BS.t:ig8C:i'O~e_s .:~n _·P~_Cie~tes- _con. me-

• (14) . :\.:: • ·. ! •. 
galencef'ali_a ;." :;- -·~··/'· '; .. : . _.:_ ,. . : 

El grado de megale,n_c_e-f'a_1_i.~·'.".s·~ ~'-_'di_V.+d.i6·:_-,~n .'·::t;~-ª~ ------~á t.~go_~i as: 
aquel loe que tenieln ~~~«-.:~ i-~~·~~~·}:~:~,~-n'~i·~·;-/~~;~i~-i ~Of'rÓ·nt·al ·· ( cOF) 

·.' : ._ --_ ':' - '. _;-' ;. ;, _ _,_._, .J :-;:;: .. -., ~'. -~: >' '; .. _.· ... ·,_ '; _.,,;·. -' :· _- ' ,. ,' --.· -: ' : :·: ·_ ._' __ ,.' ' .---- -' -. 
que ex e dí e por. meno_ª ... _de: -_-:? :_~. c._é'n_t·,i:m·é_t~_o·_s--.=-:c cm __ > __ ·.'·, ª .. r-::·pe_r·c·e.ñ ti_.~·:--: 9~-
{ Pe ga >; los _que :t·e~Í~~-:i.-~~'~-:.~~-((0·~;~.:~,~-~;~e .. )~'\'~ .. ':; ~--\·:~:~-:··~~~-r~:_'._-_é_·~~~·:i,~-~-"~\ · 

de 1 PC ge; y Eique~l_o·s_-_-:·~_U_~'}::·t'e.~i~~!'-; üñ-a_-~- ci()F/:·.~ByOr:'f'.a·,~4 ,'-:._~~-::·ar-ri­
ba del PC 98. ,- En ei 'p~-:iinÉ!r ~, g"J·úpo_·~.·se~ ·:_~b·1-c·arOií-~-:·¿·9-· _ _.-p·a-_c':i.'e-.ntes--~ 

en el segundo. 9. y _en el: .. _t-~r~·~¡.~:-4-::P,~~:fé·n'f'~-~~~--~--E~-_-~~.é~-~-t'~\,:tl°l·t-~·:... 



- B -

mo grupo la megalencefalia· ~áB notable c~rrespondi6 a una ni­
ña de 11 dias ·de nacida ··y _-una'.-·c-OF .. de···~-4 ~m.-. La tomograf'ia· 

mostró unicamente ·di Bcr~t-a·'.··di la·t~-,~-i.6~ v~n-tr:i~~'íar •. -:0-tr~.- p.ar. 

e 1 ente con una ·g~~~:-~-,~-~:~-r·~~'.·~··:ra'·].·1-~-- _ ~-~¡;re~-~-ond~6 : a· __ . un·a m~c_opoli­
sacaridosie ( ~-oF:~·-·7 _ _::~~~\/á;f~-J. b'--~c-¡~{e-·]?:'Pé·:::9:5:}'~ L~-s ·:·otro-~." d()s :_ pa~ 
cientes 

•:"'''·' ,::_·'e,'•_ 
en· este'.·-té-rc·é.r\:?gr·1.r¡;o··;'·f•u·eron·''otró ·Bindrom·é de Sotos 

: . - ,_-;··. '.~,;·:.-=·-~~·f_,-"1-~;:.;·~-\:~'"·-< .. --:-/-'.:;· fe,·,, ·::O ·,:: 
y una megalencefalia?·en)estudio·.·,· · 

:~-, -~- ·> ) :~';'.-:.• .~.:-.,~~,,~--~:~.~""-- '.<.<'':º' ' - ,. 
Entre los -~~l~-~~go_s,:-~_:,~,d,~}'.'logicos · en-contramos en :tres - p~-

cientes ·con --d1·agii6Éit':féc;::_--de m·u·c-o¡:)Oi1s'acar1-dos1S retrás.o - e·n la 
. - ,'; ':· ~-- _..-, ¡ ._- ;-, ----- "_ : - . . 

As1··, °'el· paciente. cotii :.enf'ermedad de· San---FiiiP"Po edad osea. 

af\os. 

cronologica --de 9 af\os y una radiologice de 4 af\os y··_e_l_ ter­

cer paciente con mucopolisacaridosis (no clasificada)-_.~enía 

un retardo madurativo de un mes a los 5 meses de ·edad. 
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NJ Na¿ 
rJilii.lllTECA 

Se evaluaron 41 pacientes en quienes se documentó la pre-

sencia de megalenc6f'alia_ por estudios de.gabinete. Unicamen-

te 4 pacient~s 

como motivo'de 

habia~_ac~did6 al hospital por macrocef'alia . . 

cons~íta·. ::e·n i.os demás se reB11z6'.;este.-_d-1agil6·s~ . .. . . . . 
tico en el curso:.-de~stiS .estudios. 

Encon tra~-~~ '. -~-~;:_-~_::el>-:d·i~-~j,6's't1~0 . Ínás f'recuéntemen t~--~ a-s·oc 18-
- • 1 ' - - • • 

do a m·egalenCé":rElii'S ~·~:r~·~:!· 1a-"m-euro-:fi brOm-8 tOs i-S,. l o-'.(Qüe·:· ?rot>a~. 

:~e::::· º::~:;:~e:c,~z~:~~.~:~~: rr:i~j"1:it~:~~i:!:fü,'I: ::::·~"~· 
enf'ermedad .. e-~ '.)d~'-~>i'_)-~-;; .: ·2 .. 5·Qo_:··~ 3"o00 _\:;-~--~,~-~O~~~:(~~ J '.-~-- l:~ ~-Q-u~ la .. 

conv i arte __ ·e_~->~~-~'·:\,~;.{~=~ .. ~~.~~·T:.~~··~.:~~-r'~.c·~·~·~n~-~·-'. ~~~:.·'._,.:rreC1ient-einen te · ob~ 
servado. 0

;·:· Por-:-."~~~C? .. ~'lado ~:·'.<la-· :frecuencia ;·-_de ·_-_~e·g&ierl'c.é:falia ·en-· 

la neuro:fibr-omatos1a._-:·e·s.-~tan-.--81tá-- que_ Rubins:tei (1986) _la> con­

sidera como el·-, s~·&undo pr.ob.lem.a: ·~eu~ciic;;:gic~-. en· estos. pacienes. 

En nuestro.' e~·t.~di·O~ \1e-'Un ·total de ... 3'3 p~cie~.te~ co~ -~eurof'i­
bromatosis ·eva1ua:cioS-·,:·~.10 :·tezl!a-n m·~g~lerice-f'alÍa. (30.3%). La 

presenciB. de ·neurof'ibrOirlBS'-.-se .. ob.serv6 en un· 80% de estos pa­

cientes, . ciÍ'~a'_ .: a·~pe.~.i·~·~- "..·.a· i·a: repo-"rt.ada · ~or Pascual .... C~strov i e­

j o y cole (~·9-?6).::·'.:··Q-Ji'_e·~-.-·.·1~·' encuentra· en un .so .. %_ .de sús paCien­

tes. asi · mi·s~~··.:_6-e,;:'h'ah -re_p_.órt~do ptra~.:·--comp_l_i_c.~cfo.fies· com-o 

cri si
0

s co~vúi's·~·vas .. .'Y .. ~.t-~o~ ·::-tu~~·re~· .· as·~·~.i ~·d~~ .<.1 ~.> t .. ·asp.~cto. 
que :fue ~n·~~-~tr:~.d~ ·en· dos .. paci'.e'nt'eS de: n·ueStro ·estudio. En:_ 

tre las alt-~~-~~:io·~e~·· osea~ ~·4a·.rJ.e~~ent:e.s ·'encOn't·r·~~o~ ·la ... es:.. 

coli'osis en- S.: pac-ientes y :aite~a~i~nes'-_-.de la· marcha ·en' 3 ·, 

hallazgos !'recuentes en este' dUad:ro·--~---. 
El Bagu.ndo- gr~·po de paci_ent~-á:"_P·or -f';-ecuericia·: f'ue ·-ei. del 

síndrome de S-otos, cuadro cara.citei-izadO"'·pOr_:.-gigaiiti·Sin'O cere...; 
1,- - - - -.. . . • : ' ,' .. _,_ · .. - -. ' • --. '"·-: .-· ·: .. • --. . 

bral .Y rápido crecimi_ento somáti.co en ,·1·os.·.- primer.os .. af'los· de 

Vida. En ellos las caracteristicas destacadas f'ueron· peso 
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elevado al nacimiento, talla pro~~dio en· percenti~ 75, -inte­

ligencia limi.trore·: __ en 4·,-p·~cientea y_ ... cri~1-s _,_QO~v·u-lsi va;e en 2, .· 

ademis de sus .rasgos. ~a·6·1·al.-~B'-':__.-di.'-~~-6r-~-i'~'~-~:--~\.','.·cA~-~~-teristicas · 
' '·: '·· .••• ·.• /·· ' .. •. ..... • .··y •• ;·,···'.· ¡;,;e; ,;· (12) . 

similares han- sid() __ obs_ef'.v_adi;t-s_' por:.· ~-~ro_s::-_~z:¡ve_s:t_i_gad~º.':"~fl_.--::·.,- :.• · 
No existen.- es.túdi"b·s·-,:'s·ob~e·-.vl~ .. · :fre'C"u~~~·1a:: d~·_/í>r~,~-~-~t-·a·c-:1'·6¡.¡-, en·'. 
estos pac lentes-.: y:·· es~.~ 1Jd~-o·rt·ant;~ ~:-.m·~n'CfOri~~-~o:;~ ~~:~;;f~,~~f~;'.i,:·~"~~'O_ 
grupo ocupara~"-:-~ _1_--,.---~-~-gu~_do, ~~~~,~ • :,.~'., __ :·-~-:»-{»..'.;f;_.:;.·::2~;;~--~~i;:-~~:?~:-·~::;Jt~-'.~:;~i_:;,:::,_· '.'( . . 

En cuarto .. -1 ugar .en orden> de :_:f"recuencie J'apar.ece,'cl a '~:megalen-_ -. 
. . · .. -'.· -; ---:', -·:': -. ._:;_,,_ -,;.·,_¡-: :.:~ -, ;;;-_,,'<-;.-~':;;¡-;'..,;; ;.1-~-~¡::;._,,.;:.¡;-:r<: -f-·~·'-';~·.:S¡c:."::~;:.,ó:,;,, :·-· __: -_-:'.:.:--: .. ~ ·- -··;,_: . 

cé:ralia benigiia :rarni_lia?-, - cUS_dr-0~._·cons-_f_d_~ra·do_,,féO"ffi'o:;:·_i~-:~\.;'SúSa ,. .. :. 

más f re e_u ente de _;m e_~_:ª-~,-~_n_ C?~é_f"_.~;-~~f ;.~:~, ~:~'?);~f ;~:~~:~~;;~-~:,!:~R~~;~~;lJ~::-~:~~;~~~-·~;(~ ~;-< 
1981 encuentra a 43_ - p_ac:ientea_:, con·:: e~,~e;; __ di~~n6_s tic~_·::¡ e_n~ __ ::u_n :: g_?'_u-· 

::: ::-:::.::::::=:;fü¡~f ;~t~¡i~~if.~~Ittt~~if ~~!f~;:.,. · · 
gen eral mente p ac i en te,s,_ ,:~ c __ on __ : re ~r_af!~_/'. e_n_:-'_.e l/ __ a:r_ea-·)_-__ ~-e l''.\l eng~_-ª j ª:'_Y_·. 

torpeza motora <_
1

-ª_} ,~.,~-:~.~:i.~~f.~~~~-~-~:'.~~,:~i~,:~i.~:s-~:~¿~-f~~;~~~~~-~?~~:~·~-~~;~;·~¡/.b·:~·~.~;~ · 
dos y crisis ~convu~sivas •. ;:.En,. n.u~str_OB/_paci_entes >_2 .::tenían_ un . 

. ' ; • : J; _,, ·:-"i:'( _':-',._.\ '· ;,, L~ •;;¡ ,');;';y~-:-'.!_-'.:;_-'._;,.,:.~ ':;-.":~s<;·\·:t.'i·;:: ,?;'.': ;-:~··:: (¡'_-,'.~·:-·, •'.::~'.7-~~,,-:,• . .-:., '.' "' • _" 
el eºc tro ene e r 81 Ogr·am 'a'!,(anormal ·;·~:- a un q'ue.'.,~-n i ngUno ·~pres eri tBb6:;,_ c·on_..:.·._: 

: ,_,, ._ _ .-, . ,;: · : .. • ·:,;,-;_"·,-' .-·~·,,_<_ ;_: ':'.::~· .,,. ..• -.. ?:: ·.-·d·.r:·· -· ,,, .N:.'·'.;:;·;. ;_·jO: '· '.''J-'.°'· :;<i"--:~; '"t''·: 'i:-":-'.';•.'.it,· : ._,:,,, : · : "' 
vulsiones. ·,_, - uno' .t8n!B ~ Uná :- inte_l_igericiá·:_ lilÍli tr·Of-_E! / c:ié:J'ri··~·uil~-- coe- . 

~'-.--'.' '. '"'~:;.' 0~-"-' •_'':'.\-·!:::.>~; ,._ ; :- ,.-... _,._, .; ·.:':'~; _.,_ ••. • ·• -. ·: .--_.'. ',_-:.· >';: ; ·:· ,._.;<)"• '{~'.!--·::•.''"~' :.:,.;:._;:- ;-: .. -~~:; ··'. .... ~:-:' .· ... :. :· .. 
f"i e iente de -.de'Sar?-ci1·1c,-:·?'ao }.~:'de;" 80. ,con··.; at'ec.ci6n·-~·predominante · 

. 'i . .'';., .. -:,:,··:~/ci1;-: ·_-.:•:>":~- ,, '· ,;'··:,-'::';;·,_.,_,_~-~·;:·:'}, .>_".,-. ::~· . .t, .:/:-··- :~·::.-.--'<";..:'.·~'¡,:. :r,:;:·, .. ;?.~;·-~~-·_:!.'.::r,'·'-/i-:,' ·:;':' -•· ·. ,;> .:·. ·:: -. 
en el ar·ea de_l,~::· leng_ua_j __ e _ ._<_PD_.--~·4_3 >>.>::·:::_.En,f_--e:I:_'_:: o __ tr_.o_.:~:_P_ª.c_~_en_~e,l_'~.Jl,_: __ ·_:_es-_ 

tu di o de . P.º~·~·~:~?f'-~-·T:~-~-~;-~:Y~~§:~~~~?-~~:it~.~),\.~~~:·~'.-~~i:_::~·~~~;~~~~~;\~~ff~~,;~~i.~~;-~,:~ d~ .:.( 8 : 

los 3 meses f"ue.~.-'repor.tado'·'/1 c_on ·,,s.i&rios >·de,Z:fnma'dui:-.e·z-.:.:del ~,- .. siste-

m a ne r Vi os o . ~r~ h~~:~·~.:~_~·:~·~:-,~~-··.' .. ,·_::.!.r).i:'.).·~:x(~f':~~i:~(::·'.t~·::~::}~g~-s~;~;'.}'.itr\;~·~:~;})~;~A\~:;:tf '.:,~--'.~/[,({-·.·; ~ :._ :-_' ::'~ 
De los 7 pacientes-»'con: me-galenc'ef"alia~:.en·:e·studio,·.-ie.'.::rue-, 

ron mascul irloB _.y so·l~~-e-n -é~·~:i · ¡~·ríi;~-n'.·{'~;g:~~"!:~:'.b~·~~;::~:~ci1·-~-nte~: ··ten.ian 
. :y ' ,_ ··; '"_"/-> ->-¡<,;:···:'. ·:"'" ,., .. ; ·-.- -; -~~ ·-.~~ :."'' -~.,.- i;'\i ~- .-;-~·' tÍ -.<'.·_:--,:: .-._ '} :-.- : ::; ·_. .· .. . 

antecedente de hipoxia_;'al-.. ;'.n_acimien_to:;.,pero :,:,5 .:presen_taban re-:- ... 

tras o en e~. de ·~·a·~-~--~-~:-t~-~;I'.:~'~,~ ,~;~~·-f ~~;~_f;~;ji;f~~,.~·3:~-:f'..:~:~~~.:~1?~~:--::_'~-~-:-.-~·r·~ d.'o. :: ~ ~ -
vero, 3 en grado __ ' mo_df!r_ad_?:~_y·~t __ un_o_:,:.1·_ev_e_'.~_- .. - _;:;Un _,P-~C::i_ente mas _se 
considero co!1 .int·~11·~·~·~;c·i·~\-~]."i'~·':Í.:~~~'.-~~-~ f~: i~·; t~r"~·~· ,·~~·~i·e~tes- e i 
el ectroence:falogi•Bma :, f"Ue··:· a:n·c,-~~~l :~ · ·~~·"~:~·~-·· n·i~g-~no p_-resentaba 

convulsiones~ ~e ~-S;~ris .p.Eici~·O·t·~··a 4'·h~bÍan d~_.jado. a·~ -asistir 
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a sus citas, po~ __ lo que~n~· h~b{a un 

los otros 'se en~ontraban.'en isse de 

def'inido. 

seguimient~ adeciado,· y 
es.tu dio. ·a i"n ·di ~'~¡;-Ó·s-ti._co 

• • 1 - ' • 

Se encontraron 5 pacientes con diagn6stico ·de mucopolisa-

caridosis. ·ce. e_i'los solBmente dos tenían· un- dfa&~6-Bt-ico ge­

nerico. _Los otros correspondieron !a sindrome -._-de':H\i~te.r, un 
.. ,•: _.. . 

segundo con enfermedad ·de Scheie y el tercero~ con~enf'ermed~d 
,. ___ -_- '• : - ,, _.-: 

de San Filippo. ·En tod~s se demostraron,mucopoli~acaridos 

en orina y f'ueron caracteristicos los .ha.llazgos" -f'isicoa·· ·fi ra-
( 19) . • ·• . . . 

diologico·a : ¡ sin embargo llamó la atención_ .Que· en tres pa-

cientes e~ report6 retraso en la edad_ osea ya_~e~cionada. Es­

ta caracter!atica hasta 'donde aabemoB' ri·~: h-a ·-~-¡·do·: descrita en 

estos p~c1-en'·t~-9 ... ' . _ .. ·- .. _ . 

Finalmente· po-de~os- ~o'nc·i~ir·, .;'.~-1.:i·e· en. ·~--~.':::~·~·ttid·i·o·- encontrsi' 

moa una mayo.r f~-e.~J~en-C'_i~··:_d;e·'. m~g~1-~·n·~_6ral:~{~-'·8h&'t6"mic-~ .. ( 75 % 

de los c~ao~), - d·~~t~~-~~dO"~-~ ·,.~lla-.cla·:_,n·ec~'rorib~omatoeis en 

primer 1 ugar t .. _.: s-egG·1-Cs'O ':·po~·\-~1 ·.-'~!n-c~·r~m"~-:_-'d~·.-.,/5·~-t~-~:·'::~:':-·i~--;.m;·ga1en-
: ._,.-'·' " .. ~.",~;_: __ '.-''<: .. :,._·'.:-;(_:_e;'.'.~, _o_'·.,:'.:·-::_-, . .':•--¡~;;:,.-:;'~"-:'¡.'.:'.' __ ._-:.:··, ... 

cef'ali a benigna,, f'am_i 1 i ar .. : como . ., las.-- causa:s.·; mss;_-,f'recuen tes.-, La.-
.- - .~ .. -"--<·.'~·.--~---··:"-'- .: .-. .... , "' · .. _- .. ".!',:--··-:·,,-.-._y:.- . ._-_._,-_ ..... , ; ' - ' - . 

me gal enc_é_ f'a_~--i a·:_· m~ t_B_b·o_l i ~-ª ::_::r_e_p-,r·E!· s.e n t_6 .:.·el ::e .2 .5_% ·; re:s t~_.n-.tB~-.. -_ d_e __ --- ~a:; __ 

sos ' e on :·-~-~~-~ ~~-~·v-~'.~~~-~.~:~-~b-~~~~~ ·-~---~·~:" ::~~-:~:º·~:~ ~-~~:~!J~~f_i-~~~~-~:~~:i::~~~~ ~)_1 ~_'· 
causa mas: ·importan te·, '-seguido· por·. un·" paci. ente? con":· enf'e'rmedad 

de A~ ~-x a~·~·~ h_:'-:-~ ~·~·e/;:'.~ -e g'li ~ d ~ -~a~·~.-~_--('_-~·:._·¡ ~---~-·-?:~·i){~~.:_U~JJ;,~:J/;-~:~~f,~~~;~'.~t¡f ~~~:'.~~- ~ '·: ;;~~ }<.:,: - _ _. . 
De lOs. -~·:ªc_.ie~_.t.es _·::ª.n .. :: el· g __ rupo':" misC_e_l:á~_.e:,º-·~:·:! h_aY_:;:d_e~·c_·~.1.P .. ciones 

previa~ ·.·. deJ~~~ii¡n,cé~~~i~;~~ 1?i'HS;f:~:{§,~¡'~'.t~~~%jf~~ff.c .. ~ºr; .·· 
de Riley __ s_mi th_--., -·:_- _Y:· d_~ "'.1-_a ·-ª:11-f';e~-~-e_dad.,_.-d~.\:A.lexande~ .. '!.~,,_.~5 ._7 .. ._,:~-P.e-,-.. 

ro /.en '_:l.~ 8," .; .. e __ .?-~-~' ~J:::_d,.~(:·7~~e,Y'.~- -:' ;~;~ .. ~;~:~.~; ~:~:2-:;~~-'.~ ~_(~:~,;~,~;.~:-~~;J{~~::~K·\~~~·~f .~:~~.:~,~.{ ~~ -~·-. 
cromosoma .:21·;·:~··a!hd~·óme·.:- de-, PEiterS\"':~"S ííldr'Ofri'.e:~:de·:~·Pf'eff'fer:~'o :·:-de-· 

· ·~. ~ - -- ·'' ·,-- -· ., . ._ .. ¡ .- " ~-."·:"·'. -'-.1-,..,-~ ':.;:_/,-;.:: '"- ;:_ ;.::"-.c:';''·:~,;;-~ 1 ·"i'-''--'~7 :::~~- "_:;;X:"·'..~<"":í?-¡";":;: . .-_-;-.. ~ .. ,.,-_,:-c, _:. '.1· _-. _': 
Can tú,_ no ·ex is ten·( ref'ei-enCi"aB?Bn.tiari'c)ri?s' .. ; de-~e·a:.t-8· 0.'aB·o·c iac-i'O.ri, 

- --· :: _._._: ::· ¡' ·?'.' ---~::·:·. :>-;:~ "·,,,_i_:'_'·l)":;:c,~' -:-.--..; ·;;;:·.:~- i.~ !'~-'i./•."':'-~ -~'.'[{-<1-.-:;:,'J~ ·~-'"°'¡-;':¡.;._>~:;~;'.--::,:'},y'.'.°,'.::..-, ... .-_--,:-,_:··'_', :, ' ''-". 
por lo· que· por __ el',. mOnlento": debe.mes -_''c onsi.de.rar: '·ª-~~. lS:-':;: nle'gal enc·é-. 

. . . .' : · :.. ·,," · '_::;)·,¡,--.;·o:":,-.;:;·:-·.: r-.:.'.::;';:-: ,-:· ":/· -- ,,~,.-· :') ;; .. ~;- .-".-''."'"'".''-:~c:-:;·rc .-:.•'. .{;;_>'.'~'.'('.•' -~",_:,; "· ·: '-: ·:- :·:.' 
f'ali~ en e e toe ~<?asos como 'u!l ey __ ento ai.s~!:~.d~ ;_. _ _.e_~p_licab_l,e por 
la ~r.obabi11d&d'- ~St .. Bdi'~~-iCá"--;~dé''"Q'U·.~- p\idié-~a·:· ~-c.-~.r·r·i~'~ · · 
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Debe destacarse q~e, la medici6n.del perimetro cef~lico 

es una parte ·ru:tinaria; y·.·:~·se.ncial· del examen clinico en pe4 

diatria, ,Y que un .. solo r~-g-i.S-tr-~ de ·1a circunferencia ·~_ccipi-· 
tofrontal por e~~im~.d~ la~- dos ~esviaciones estan~ar o· del. 

percentil 98 debe iniciar.una evaluaci6n completa.e~'. ~l'nif\o· 

basta determinar el origen o la causa de la misma~ 

recursos accesibles y no'inV~Bivos .con los que-se inicia ,la 

investigación son el ultrasonid~--transf'o.ntanelar · en_nif\o·a 

pequeffos y la tomograria computarizada cere~ral· en los~ni­

f\os mayores. 



CUADRO ffll 

•EGALENCEFALIA EN LA INFANCIA: 

diagn6stico 

Neurofibromatosis 

Sindrome de Sotos 

Mucopolisacaridosis 

Megalencef~lia·be~ign~ fam. 
megalencef;al.:fa en ·ea'tu.dio 

Miscei'~ri~a .- :;~'·:;·'. 

Enferrited~di :~·e· ~i~-~-á~dei-
Nevo·: hiper~~~mico lineal 

Poli~orri~mo·d~ c~omosoma 21 

Sindromede Petera 

Síndrome de Pfeiffer 

Sindrome de Riley Smith 

Síndrome de Canta 

Síndrome de Sturge Weber 

Genopatia en estudio 

DISTRIBUCION POR SEXO 

masculino :f"emenino 

5 5 

2 4 

3 2 

3 1 

6 1 

5 4 

1 

1 

1 

1 

1 

·l 

1 

1 

1 
-¡¡¡¡- ¡:;-



CUADRO NR 2 

SIGNOS NEUROLOGICOS: DESARROLLO PSICOMOTOR 

Desarrollo 
psi·comotor 

Pacientes 

Norffial 

Lim!tro:f'e 
•. 

·· .. ~: ... --~·leVe 
- ::ModeX.ado. 

Ret,rasado 

--. Severo 

20 

7 

5 
4 

.s. 
-:;;¡¡-

•. '-__ ... 
// '".':> ,, .. ,,.,_· 

cu .e.o-·n·c>·~, 'Na· 3' ·;· .. ~:~~:~. r: 
,-,, 

•,, ... 
s IGNOS NEUROLOGICOS ¡);;e EPILEPSIA' . 

. ::'::::;~; __ : -'~~f- ···~:1tt~~};;:.:_:,\7~·:·.::::_,· : .. :~::._:-.·:.·· 
; " . · .. ;' .!<!!~!!!!!!_!!.:..!~ . 

':-::;:_ . 

SIGNOS NEUROLOGICOS: FISICOS 
.-.---:;-·' 

Signos f"isicos Pacientes 

Signos piramidales (clonUs, 
espasti~idad, hiperre:f'lexia 
paresia) · 5 

Babinski unicamente 4. 

Estrabismo 3 

Atrofia de papila y amauro~is ·1 



MEGALENCEFALIA EN LA INFANCIA: SIGNOS FISICOS 

Signo 

Manchas hipercr~micas 

Alte~a'CiOneS Ose.as· 

Neurof'ib'r.;~~:~~-)._:~:~·- -

Esc_~-_.\i_~.s_1::s~_.~;'.: ... _~';.-::.-_'.::·. ___ ..... 
Fa.Sé i e's':·: ~'8-~·a~ te' r ! ~t. i e-~ 
· . .-' ; ·:'>::·,-'.\iA.·:_ <···:.f._>:jv _;,·i, 
Hepatomegal~~_.:/·;/:·, "'' ,. 

5 º. P_ i'~_'.:i~~-._~:~~~:;'.~-~~~~>'.f/ ~ ~ ,'_. 
Fontanela~amplia:-

M~n---~_h:~s-={h'ip·c;·~-~,~~-~;~~-~--
' - . -·"-_,.-- ... - -"•". _. .. •:.;J.•~:.:- _- . 

Hernia::.inguin_a1·;_~";' 

P-~:~ ~ ,{~-~-<~'j .:i'V'~~:-__ ;-;·~~: .. 

Ma~os:·- g.~,B~:d~-~-
·'. ~ . 

Im'p1·a'nt·a-~i-~-n -baja de orejas 

H i potrof i ;¡-;·~-~-~·e_r~-1 i z~:d-,¡ 
sirid'actil ia ·' "'. 

Puente n:as~l pÍanO 

Heman~i~~a~~~p~rf'ic~~l 
BasculaciÓn ;-p'elvica 

Frecuencia 

12 

10 

B 

7 

7 

6 

s 
4 

3 

3 

3 

3 

3 

2 

2 

2 

2 

2 

2 



1.- Fletcher HM: A cas~· of megalencephaly. 
Trans Path Soc London ·s1: 230, 1900· 

2.- Wilson SA: 

Neurology, Baltimore, William~ and Wilkins.Co 1940 

3.- Dyggve H, Tygetrup L: Megalencephaly· 
Dev Med and Child Neurol 1964:6, 581-5~4 

4.- DeMyer W: Megalencephaly in children. 
Neurology 1972¡ 22: 634-643 

s.- Scheier H, Rapin I, Oavis J: Familial megalencephaly or 
Hidrocephalus?. Neurology 1974; 24: 232-236 

~·- Lorber J, Priestley B. Children with la~ge heads. 
Develop med Child Neurol 1981;23: 494-504 

7. - DeMyer W. Megalencephaly, tipesclinical eyndrolnes and manage­
ment. Pediatr Neurol 1986; 2: 321-328 

8.- Hamill 
Am J Clin Nutr 1979 

9.- Nellhaus G. Head circunference from birth to eighteen years 
Pediatrics 1968. 41; 1. Part I:lOG-114 · · 

1o.-Hamos-Galvan R Soinatometria pediatrica, estudio'semilongitUdinrll 
fP p}~?r p~ lr ciudad de Mexico. Arch Invest·Med (Mex).1975;supl,~¡83 

11.-Vega-Franco L. Temas cotidianos sobre alimentación y nutricion en le· 
<infancia .Mexico: Mendes Cervantt~s 1908,17 

12. - Wi t JM, Beemer FA, Barth PG y cola. Gerebral gigantism. 
Eur J Pediatr 1985;144: 131-149 

13.- Zonana J, Sotos J, Romshe C. y cols. Dominant inheritance 
of cerebral gigantism. The Journal of Pediatrics-1977,91¡2:351-356 

14.- Modio M, Kaufman By cola. Megalocephaly and hipodense extrecerebral 
fluid collections. .. ' 1 • ·Radiology 1981 ¡ 141: 93-100 

15.- Crowe FW y col • A clinical, patological, and genetic study of mul­
tiple ncurofibromatosis. Charles c. Thomas, Springfield, Illinois. 

16.- Rubenstein AE. Neurof'ibromatosis, A review of the· clinical·.prob~em. 
Ann N.Y. Acad Sciences 1986; 486: 1-13 

17.- Pascual-Cestroviejo y cola. Complicaciones y secuelas de la neuro­
fibromatosis en el nifio. An Es'Ped 1976; 9: 3-11 



18.- Lewis BA, Aram·10, '.Horwits s. Lenguaje and motor :findings in benign 
megalfi'.nc!3ph8ly.;~ 'Ann·o:f" Neurol 1983; 14¡3: 364 

19.- Fejerman N, Fern.andez E. Neurologia pediatrica. 
Buenos Aires: El Ateneo,1968: 3.21 

20.- Berg B. Neurologia Pediatrica 
Mexico: Manual Moderno, 1987: 41 

21.- Riley H, Smith W. Macrocephaly, pseudopepilledema and multiple 
Hemangiomata. Pediatrice 1960; 26: 293-300 

22.- Stevenson LD, Vogel FS. A case o:r macrocephaly asociated with :feeble­
mindedness and encephalopaty with peculiar deposita trhoughout the 
brain and spinal cord. Ciencia lmex) 1952¡ 12: 71-74 



\ 

¡1231-
<:J ,., 

·"'C¡ 
{-(/} 

DAVILA GUTIERREZ 

NEUROLOGO PEDIATRA 

ASESOR DEL TRABAJO 

1/ 

l. S. S. S. T E 
SUBDIRI\CGTO~' ,\!EDICA 

~ l"'I "O 1º "''" ~· ••• 1• • .:1 :.09 ?t.¿¡) 
Hosr. G. lo. OE ~~!UBRE 
JEr~TURA DE ENSEÑANZA 

' INVESTIGACION 

DR. PEDRO RODRIGUEZ CHOMBO 

COORDINADOR DE ENSERANZA EN 

PEDIATRIA 

DR .FRANCISCO GARCIA SEGUR·; 

COORDINADOR DEL SERVICIO DE 

PEDIATRIA 

DR.URIAH M.GUEVARA LOPEZ, 

COORDINADOR DEL DEPTO.DE 

ENSERANZA DEL HOSPITAL 

REGIONAL lª DE OCTUBRE 



La megalencé:ralia a_sid~- de:f'i~i~a .como-·~1 aumento en el 

tamafto y en el peso· del .cerebro·. Q\.1e.· éxceda_- a la media por 
; ' -· . ,, ; .. 

mas de dos desviaciones e~t~ndar:~ ~tle esté .por encima del 

percentil 98 correspondiente a la edad, sexo y raza. Ha 

sido frecuentemente asociada a retardo mental y a diversos 

sindromes que afectan el sistema nervioso central, aunque 

puede Presentarse como un evento sin repercusion neurologica. 

El objetivo de este estudio :rue determinar los 'indromes 

o cuadro~ patologicos a los qu~ la megalence:f'alia se halla 

asociada en nuestro medio, la ·:rrecuencia relativa entre ellos 

y las caracteristicas clinicas mas importantes. 

Se evaluaron a 41 pacientes estudiados en el Hospital In-

:rantil de Mexico ''Fede~ico Gomez 11 en los ultimes 15 anos 

en un estudio retro_spec:tivo.-_ 

E~contramos que.la.··csusa ·ias frecuente de ~egal~ncefalia 
en nuestro grupo -d~-: e-~·t¿-d:¡.·¡; :-,.:rue ~--~.-~~nd~r.:ia a rleuro~-i broma to-

··~ - :- -~·--- .,- . - .. -

sis con un 23%, ... _ la·.-:~e-guridB.:';cSusá.~::rue .e~:_ s!ndrome .. de sOtos · 
.= ,_._.-:-·· .-:-·-., t7_:i\)y·,:<_.~--;, .,, ··-·· . . " - ' . 

con un con un·-· l5%t"·-~ seguido./'p_or:.-;-laa:, mucopolisacaridosis con 
, .· .. :.-,-.--,.-'.,;;-,.,¡-·»,_:,•':_;_,('is~,~;;<-\~~;:_-,-·-; .. ___ ·--_,.._.-·;· ._. 

un 12%, la· még.alenc'efÉlliEl.~:béni.gna 'i·::rami lisio i con·.,'urí ·010% ~ Le 
. . ""/ :·; '~-'-·" --:- ' >,·;_'.·,-._ .. \·~;¡y- ,i,;_~»--~.~~;~;-~;~_:5 ~~,,_ ... -.-,;;:..,.--::~'::·-, ;·\,.··. -; ·:; '·.'. ,:_._ ;,_- : ·-·. -:-. :" ·' -• . - ' ' 

megalence:ra11a:no~clasi:f'icada 1 s~:en~ontr6~en~un 17% y un·gru- . 
. : ' ' :·'. : ->- .· :'.;-' :'"'"' ~:_::;~: -. '.·: ~'-i-'~ -~:~~::Ó'·_, .; :::.\:}~:'. ::·~ :':: ·~'-_!,:-.;·, _-.¡-_,~·-- '.'' . ·~- __ _.. {,--,-.," '.:'h' ' ' :- - ,, ',. :_- ' ' -·- ·' ·_, ,_ '. . 

po miscelaneo.~:en·."·e1.:;.reát'anter:.:·33%'/:'..-.;_'En·contramos': que un 14%. 
~ -. - .- . ;_?· "_·.-·'.::~/'.,_:~:1,'.~~,;<.:;:~'~;i·::o _¡:;~_:::,:, -,;-,\:· -;_}~?-;·:> :::~-::-';.-~:_,~-,..· '~ -:: ... .- ,:· :_ ·,· :·_-,.· :. -·. . . ·.-.-- - - , , 

ten_ia retraso-·. en'; su'._,de_sa~rol·_l_o_f psicomotor;·,· ... _ un ~.15% -.tenian cri­
-:.---.·: -:- _ -,,-,--; -'-' __ ,:~.:'·';'. ·'/.;¡·;.-,,<:.:,;~:;) r:-~·:.c:·.~;:,:;,.;.-¡;:-;,(-.- :·.¡;"/7-1'·~·.'-'-~/:.-J,-_:;_.•)';_ .-.· ·,, ·._. ··~ _ ,': .... e' .. ,-.': .- ,- · -'.'• ''. _ .'- -- '. , 

si a convulsivas- :y,::· un·: 33%;:al teraciones _;_oseas· ·importan tes. Lla;_ 
. •· . _-. _. . :.- .•. -_, ·, '(.',_._,,_¡-.:',:' _ ~\~i., :._,;_ -~·:;i- ,-,.~_;·-·,~--~·/.'·:-.\:_-e;~ .. -\;,_· t,;; t· 1 ·_,-_._..·:~:· .,._ ·.-:···· .. :_ ·:_ ·: . • ; -- ·, ' __ ·.·: , 

m6 la a t_enCiOn·:_,_ l_a_~.-_.ba_J ª:0,rreC_tienc ~··a __ '.:_ obS_ervad.-a·:_'de_ ·_-:m·e-gaience.fa~ 

~~ap::~:!~:0 f'~:~,~~t:1~·ª~i·~~,~~i~'::f,~~ ex;li~~rae po~ el ·tipo· 

Palabras' cfa,;e·~-:,;;·_: ·~·_;·~:·m-~~·~1,~:~-~:f/~:~--.Í~i-~ -~_::·· nl~~·r?_ci!fal i-~~~ · i_~fai1~ ia. 
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